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COO01 - NEFROTOXICIDADE EM PEDIATRIA: O QUE REALMENTE SABEMOS

Madalena Carvalho?; Beatriz Henriques?!; Margarida Simdo?; Maria Costa3; Madalena Borges?; Rute Baeta Baptista3; Telma Francisco?; Gisela
Neto3

1 - Servigo de Pediatria, Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca, ULS Amadora-Sintra; 2 - Hospital Dona Estefania, ULS Sdo-José; 3 - Unidade de Nefrologia

Pediatrica, Hospital Dona Estefania, ULS Sdo-José

Introdugao e Objetivos
A nefrotoxicidade induzida por farmacos constitui uma causa frequente de lesdo renal aguda (LRA). A LRA pode ter impacto a longo prazo,

aumentando o risco de doenga renal crénica e hipertensdo arterial.

Métodos
Com o objetivo de avaliar o nivel de conhecimento sobre este tema, realizou-se um estudo observacional, transversal, baseado na aplicagdo de

um questiondrio dirigido a Médicos Pediatras e a Internos de Formacao Especifica em Pediatria.

Resultados

Foram obtidas 136 respostas: 112 (82%) profissionais do sexo feminino e 24 (18%) do sexo masculino. As faixas etdrias mais frequentes foram
31-40 anos (35%) e 41-50 anos (27%). Quanto ao local de pratica, 69 (51%) trabalha num Hospital nivel I, 61 (45%) num Hospital nivel lll e 6
(4%) em Consultério/Clinica. Relativamente ao pais onde exercem: 103 (76%) em Portugal, 28 (21%) nos PALOP e 5 (4%) no Brasil. No que
respeita a drea de atuacdo, a maioria dedica-se a Pediatria Geral (56,6%), seguida pelos Cuidados Intensivos Pediatricos e/ou Neonatais (10%) e
pela Nefrologia Pediatrica (10%).

De salientar que 86 (63%) dos médicos nunca receberam formagéao especifica sobre nefrotoxicidade. Ainda assim, a maioria, 120 (88%),
reconhece que se trata de uma condig¢do frequentemente subvalorizada e subdiagnosticada na pratica clinica. O questionario incluia 8
perguntas tedricas. Nas perguntas sobre fatores de risco para nefrotoxicidade, medidas para evitar LRA induzida por farmacos e
reconhecimento de farmacos nefrotoxicos, a maioria das respostas foi correta (> 80%). Nas quest&es relacionadas com a monitorizagdo de
farmacos nefrotoxicos, menos de 50% dos profissionais respondeu corretamente as perguntas referentes ao momento recomendado para
dosear farmacos nefrotdxicos (vancomicina e gentamicina), objetivo de monitorizagdo de um farmaco em pico e prescrigdo de aminoglicosideos

em doentes com alteragdo da fungdo renal (conceito de prescrigdo por intervalo alargado ou dose intermitente).

Conclusdes

O estudo evidenciou que, embora seja reconhecida a importancia e risco da nefrotoxicidade, existem lacunas na formagdo dos profissionais
sobre o tema, essencialmente, na abordagem pratica, na prescricdo e monitorizagdo de farmacos nefrotdxicos. Consideramos relevante alargar
o inquérito a outros profissionais da drea da Pediatria e, sobretudo, um maior investimento na formagdo sobre este tema com o objetivo de

prevenir a LRA.

Palavras-chave: nefrotoxicidade, lesdo renal aguda
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€002 - LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO JUVENIL: PREDITORES DE NEFRITE LUPICA

Adriano Pereiral; Susete VieiraZ; Joana LimaZ; Sara Mosca?® Sérgio Alves®; Liane Correia-Costa®; Liliana Rocha*; Ana Teixeira%; Teresa Costa%;
Maria Sameiro Faria%; Carla Zilhdo®; Paula Matos*;, Margarida Guedes®; Luis Salazar*; Ana Catarina Monteiro3

1 - Servigo de Pediatria, Unidade Local de Saude Médio Ave; 2 - Servigo de Pediatria, Centro Materno Infantil do Norte, Unidade Local de Saude Santo Anténio
(CMIN-ULSSA); 3 - Servigo de Cardiologia Pediatrica, Centro Materno Infantil do Norte, Unidade Local de Sadde Santo Antdnio (CMIN-ULSSA); 4 - Servigo de
Nefrologia Pediatrica, Centro Materno Infantil do Norte, Unidade Local de Saude Santo Anténio (CMIN-ULSSA); 5 - Unidade de Reumatologia Pediatrica, Servigo
de Pediatria, Centro Materno Infantil do Norte, Unidade Local de Satiide Santo Anténio (CMIN-ULSSA)

Introdugao e Objetivos

O lapus eritematoso sistémico juvenil (LES]j) tem habitualmente um curso mais severo que em adultos, com cerca de 20-75% dos doentes a
desenvolverem nefrite lpica (NL), sobretudo no 1.2 ano apds o diagnédstico. A forma de apresentagdo € variavel, ndo refletindo diretamente a
gravidade nem o progndstico da doenga. O diagndstico precoce é fundamental para reduzir a morbimortalidade associada. Pretendeu-se

identificar potenciais fatores determinantes do desenvolvimento de NL, em doentes com diagnostico de LES;.

Métodos

Andlise retrospetiva de doentes com LESj diagnosticado nos ultimos 10 anos, em seguimento num centro tercidrio. Foram considerados
diversos fatores sociodemograficos, clinicos e analiticos, para analisar a sua associagao com o desenvolvimento de NL. O diagndstico de NL foi
confirmado por bidpsia renal ou presumida se proteinuria (>0,5 g/24 horas ou racio proteinas/creatinina >0,5 g/g), +- hematuria (>= 5
eritrocitos/CGA), cilindros eritrocitdrios ou alteragdo da fungdo renal (sem outra causa). A analise estatistica foi realizada com recurso a SPSS

v28.

Resultados

Foram incluidos 30 doentes, 27 do sexo feminino, com 13 (10-16) anos de idade mediana (percentil 25-75) ao diagndstico de LES]. As
manifestagdes clinicas mais frequentes foram sintomas constitucionais (63%), artralgias (58%) e eritema malar (53%). Dos 14 (48%) doentes que
desenvolveram NL, todos se apresentaram no 1.2 més apds o diagndstico (12 confirmados por bidpsia renal, 9 (75%) com doenga proliferativa,
estadio 3 ou superior). Os doentes com NL apresentavam maior prevaléncia de Ulceras orais, alopécia, valores analiticos superiores de racio
plaquetas/linfécitos, velocidade de sedimentacdo e Atc anti-dsDNA e valores inferiores de hemoglobina, TFG, C3 e C4. Em modelo multivariado

final, ajustado para sexo e idade, apenas os niveis de C3 mantiveram associagdo independente com NL (OR = 0,940; p = 0,004).

Conclusdes
A NL continua a ser uma complicacao relevante de LESj. O consumo de C3 destacou-se como marcador independente associado ao risco de
envolvimento renal, refor¢ando o seu valor como biomarcador acessivel inicial, em concordancia com estudos prévios. No entanto, sdo

necessarios estudos longitudinais e multicéntricos, que permitam incluir amostras de maior dimensao, para validagdo destes resultados.

Palavras-chave: Lupus eritematoso sistémico juvenil, Nefrite lupica
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€003 - SINDROME DE GENES CONTIGUOS: EXPRESSAO RENAL EM IDADE PEDIATRICA.

Catarina Boto?!; Jodo Ferreira Simdes?; Rute Baeta Baptistal2; Telma Franciscol23; Mafalda Rebelo34; Rosario Perry Da Camara3; Ana Isabel

Cordeiro3; Rita Silva%; Gisela Neto?

1 - Unidade de Nefrologia Pediatrica, Hospital Dona Estefania, Unidade Local de Saude de Sdo José. Centro Clinico Académico de Lisboa, Lisboa, Portugal.; 2 -
NOVA Medical School, Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade Nova de Lisboa.; 3 - Consulta Multidisciplinar de Doengas Neurocutaneas, Hospital Dona
Estefania, Unidade Local de Saude de Sdo José. Centro Clinico Académico de Lisboa, Lisboa, Portugal.; 4 - Unidade de Neurologia Pediatrica, Hospital Dona

Estefania, Unidade Local de Saude de Sdo José. Centro Clinico Académico de Lisboa, Lisboa, Portugal.

Introdugdo e Objetivos

A Sindrome de Genes Contiguos TSC2/PKD1 (SGC) compreende os casos dos doentes com manifesta¢Bes simultdneas de Esclerose Tuberosa
(ET) e Doenga Renal Poliquistica Autossdémica Dominante (DRPAD), devido a delegdes com afegdo simultdnea dos genes TSC2 e PKD1. Estes
doentes apresentam pior progndstico, com envolvimento renal de inicio precoce e progressio acelerada. Dada a raridade de casos, a sua
evolugdo natural é ainda pouco conhecida e descrita. O objetivo deste estudo foi descrever a histéria natural de doentes com SGC em idade

pediatrica.

Métodos

Estudo de série de casos de doentes seguidos em consulta multidisciplinar de doengas neurocutdneas num hospital de nivel Ill por SGC (2014-
2025). Foram analisadas as variaveis clinicas e laboratoriais desde o inicio do seguimento até a transigdo para consulta de Nefrologia (adultos)
ou ultima consulta de seguimento registada. Analisaram-se especificamente os outcomes renais, nomeadamente hipertensdo arterial (HTA),
proteindria, hematuria, dimensdo renal, angiomiolipomas (AML) e quistos renais. A evolugdo do estadio de Doenga Renal Crénica (DRC) KDIGO

foi avaliada anualmente desde o inicio do seguimento até ao ultimo registo ou transigdo.

Resultados

Incluidos 5 doentes, 4 (80%) do sexo feminino. Idade mediana a data de inicio de seguimento 5,8 anos (AlQ 7 meses - 7,3 anos) e duragdo de
seguimento mediana 4,4 anos (AlQ 1,9 - 10,0 anos). Todos os doentes iniciaram seguimento por suspeita de ET, tendo tido posteriormente
confirmagdo genética de SGC. Trés doentes foram tratados com inibidor do mTOR (2 por AML, 1 por astrocitoma de células gigantes
subependimario), por um tempo mediano de 4,4 anos (AlQ 1,9 - 7,5 anos). Dos 2 doentes com AML, apds inicio do inibidor do mTOR, um (20%)
apresentou reduc¢do das dimensdes 250% e um aumento das mesmas. Durante o seguimento, um doente (20%) teve 1 episddio de hematduria e
um (20%) desenvolveu proteinuria. Dois (40%) desenvolveram HTA, controlada com enalapril. Todos os doentes apresentavam quistos renais
bilaterais e revelaram dimensdo renal > P95 para a idade ao longo do seguimento (baseado no eixo longitudinal renal). Os 5 doentes

apresentaram estadio de DRC 1 em todas as avaliagdes anuais, tendo um (20%) doente progredido para o estadio G1A2.

Conclusdes
O inicio de manifestagGes renais na SGC em idade pediatrica é um fator de mau prognéstico para doenga renal a longo prazo. Na presente série
de casos, uma percentagem relevante de doentes desenvolveu HTA, proteindria, hematuria, tendo todos aumento significativo das dimensdes

renais. Sdo necessarios estudos multicéntricos para melhor caracterizagdo da desta entidade rara.

Palavras-chave: sindrome de genes contiguos, esclerose tuberosa, doenga renal poliquistica autossémica dominante
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COO04 - FATORES PREDITIVOS DE LESAO RENAL AGUDA NEONATAL EM RECEM-NASCIDOS <32 SEMANAS — UMA DECADA DE
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Joana Carvalho Queirds?; Sara Coutinho?; Luisa Neiva Araujo?; Liliana Teixeira?; Alexandra Almeida?; Luis Salazar3; Sara Mosca3
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Antoénio

Introdugdo e Objetivos

A Lesdo Renal Aguda (LRA) é uma complicacdo frequente e grave, associada a elevada morbimortalidade em recém-nascidos (RN) pré-termo. A
identificagdo precoce de fatores de risco é essencial para estratégias preventivas.

Objetivo: Este estudo visou identificar fatores associados a LRA em RN com idade gestacional (IG) <32 semanas, internados numa unidade de

cuidados intensivos neonatais de nivel Ill, entre 2014-2024.

Métodos

Estudo retrospetivo, recorrendo a analise dos processos clinicos e a base de dados local do Registo Nacional de RN de Muito Baixo Peso. Foram
incluidos os RN com IG <32 semanas que sobreviveram para além das 72h de vida. A LRA foi definida pelos critérios neonatais modificados da
KDIGO. A andlise estatistica foi realizada com SPSS v27, com testes ndao paramétricos, qui-quadrado e regressao logistica. As varidveis continuas

foram descritas como mediana/P25/P75. Foi considerada significancia estatistica se p <0,05.

Resultados

De um total de 717 RN, 69 apresentaram LRA (estadio 1: 50,7%, estadio 2: 49,3%, sem casos no estadio 3). As medianas (P25-P75) da IG e do
peso ao nascimento foram, respetivamente, 28,6 (24,9-31,7) semanas e 1130 (850-1400) gramas. A prevaléncia de LRA foi de 9,6% e atingiu
ambos os sexos de igual forma. Na andlise univariada a mortalidade foi superior nos casos com LRA e esta entidade associou-se com
significancia estatistica aos seguintes fatores: menor |G, menor peso ao nascimento, necessidade de reanimagdo ao nascimento e de ventilagdo
invasiva, uso de nefrotdxicos, uso de anti-inflamatdrios ndo esteroides, sépsis precoce, sépsis tardia, sindrome de dificuldade respiratéria do
RN, pneumotdrax, persisténcia de canal arterial hemodinamicamente significativo, enterocolite necrotizante e perfuragdo intestinal focal. A
gravidade da LRA (estadio 1 vs estadio 2) ndo mostrou diferenca nas varidveis estudadas. A analise por regressdo logistica confirmou que os
doentes com LRA tinham maior necessidade de reanimagdo ao nascimento (OR=3,95; p<0,001), sépsis tardia (OR=1,22; p=0,001), persisténcia
do canal arterial (OR=1,24; p<0,001) e necessidade de ventilagdo invasiva (OR=7,42; p<0,001). As medianas (P25-P75) de creatinina e de ureia

foram, respetivamente, 1,6 (0,8-3,59) mg/dl e 143 (36,5-362,7) mg/dL, atingindo valores maximos ao 72 dia de vida.

Conclusdes

O presente estudo confirmou que, na populagdo estudada, os RN mais vulneraveis no inicio da sua vida (necessidade de reanimagdo ao nascer,
persisténcia do canal arterial com significado hemodinamico, infe¢do sistémica tardia e necessidade de ventilagdo invasiva) mostraram ser os
mais suscetiveis a LRA. A detec¢do e o tratamento precoces desta entidade, aliados a prevenc¢do dos fatores de risco associados, sdo
fundamentais para melhorar o progndstico destes doentes.

Palavras-chave : Lesdo Renal Aguda, Recém-nascidos, Pré-termo
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MOO1 - ANIMAIS DE ESTIMAGAO E O SEU IMPACTO EMOCIONAL E NO COMPORTAMENTO EM TRANSPLANTADOS RENAIS
PEDIATRICOS - EXPERIENCIA DE UM CENTRO DE REFERENCIA

Teresa Tavares?; Maria SiménZ; Eduardo Fernandez-Jiménez3; Ana Mendez Echevarria?; Paula Garcia Sanchez®; Maria Do Sameiro Faria®; Ana
Teixeira®; Conceigdo Mota®; Teresa Costa®

1 - Servigo de Pediatria, Centro Materno Infantil do Norte, Unidade Local de Saude de Santo Anténio, Porto, Portugal; 2 - Autonomous University of Madrid,
Madrid, Spain; 3 - Department of Psychiatry, La Paz University Hospital, Madrid, Spain; 4 - Pediatric Infectious and Tropical Diseases Department, La Paz
University Hospital; 5 - Pediatric Emergency Department. La Paz University Hospital; 6 - Servigo de Nefrologia Pediatrica, Centro Materno Infantil do Norte,

Unidade Local de Saude de Santo Antdnio

Introdugdo e Objetivos

O transplante renal (TR), em particular na idade pediatrica, constitui um procedimento complexo, podendo estar associado a hospitalizagGes
frequentes, com consequentes problemas emocionais e comportamentais. Ha poucos dados disponiveis acerca do potencial impacto do animal
de estimagdo nesta populagdo. Pretendemos avaliar o impacto emocional e no comportamento do contacto com animal de estimagdo em
criangas e adolescentes submetidos a TR, bem como comparar os nossos resultados com os obtidos em estudo semelhante desenvolvido em 9

centros europeus de transplantac¢do pediatrica.

Métodos
Avaliagdo demogriéfica e enquadramento social de doentes pediatricos submetidos a TR. Foi aplicado o questionario de Strengths and
Difficulties (SDQ) a pais e adolescentes (>11 anos) e avaliados parametros de gravidade clinica, atividade fisica e participacdo desportiva. Foram

avaliadas as mesmas varidveis e usados os mesmos questiondrios do estudo multicéntrico referido, de que este centro fez parte.

Resultados

Foram incluidos 31 doentes, 19 (61,3%) do sexo masculino, mediana(llQ) de idade de 15,9 (9,5-17) anos. No estudo multicéntrico foram
avaliados 418 doentes, 351 (84%) submetidos a transplante 6rgdo sélido, 244 (58,4%) do sexo masculino, média de idade de 11,1+4,2 anos. 20
(64,5%) viviam com c3o e/ou gato vs 182 (43%) no estudo multicéntrico. Verificou-se elevada taxa de pontuagdes alteradas em todas as sub-
escalas do SDQ, sendo os problemas relacionais (29,8%) e emocionais (25,8%) os mais prevalentes no estudo europeu e no nosso centro,
respetivamente. No estudo europeu, as criangas mais velhas apresentaram pontuagdes significativamente mais elevadas relativamente a
problemas emocionais e relacionais (p<0.001). A presenga do animal de estimagdo associou-se a pontuagGes de comportamento pro-social mais
altas (p<0.05, ajustado para a gravidade clinica), e, em doentes >12 anos, relacionou-se com menos problemas relacionais (p<0.05). No nosso
centro, ter animal de estimagdo associou-se a menor taxa de resultados alterados na categoria externalizante (p=0.02). Nas restantes
categorias, verificou-se uma tendéncia de as criangas com animal de estimagdo terem melhores resultados, ndo sendo estatisticamente
significativa.

ConclusGes

O TR associou-se a elevado risco de dificuldades emocionais e de comportamento em ambos os estudos. O contacto com animal de estimagdo
demonstrou beneficios psicoldgicos, refletidos nas diferentes categorias do SDQ, sendo, por isso, importantes mais estudos que analisem este
efeito.

Palavras-chave : Transplante Renal, Qualidade de Vida, Animal de Estimagdo
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MO02 - SINDROME DE GITELMAN EM IDADE PEDIATRICA: UM PERCURSO DIAGNOSTICO DESAFIANTE

Jodo Simdes?; Telma Francisco?; Gisela Neto?; Orlando Pimenta?; Sara Macedo?
1 - Unidade de Nefrologia, Hospital Dona Estefania, Unidade Local de Saude de Sdo José. Centro Académico de Lisboa, Lisboa, Portugal.; 2 - Unidade de Genética

Médica, Hospital Dona Estefania, Unidade Local de Saude de Sdo José. Centro Académico de Lisboa, Lisboa, Portugal

Introdugdo

A sindrome de Gitelman (GS) é uma tubulopatia hereditaria autossdmica recessiva rara, com prevaléncia estimada de 1:40.000.
Resulta de mutagdes inativadoras bialélicas no gene SLC12A3, codificador do cotransportador de NaCl sensivel as tiazidas no
tubulo contornado distal, causando alcalose metabdlica, hipocaliémia, hipomagnesemia e hipocalciuria. Manifesta-se

frequentemente por hipocaliémia assintomatica, podendo tornar-se sintomatica e levar a crises hipocaliémicas graves

Descri¢ao de Caso

Rapaz de 7 anos, gémeo dizigdtico, filho de pais consanguineos. Seguido em consulta de endocrinologia desde o periodo neonatal
por suspeita de pseudohipoaldosteronismo apos desidratagdo hiponatrémica, com potdssio sérico no limite superior (max. 6,7
mmol/L), aldosterona marcadamente elevada (4380 pg/mL; VR: 49—175) e DHEA-S aumentada. Iniciou hidrocortisona,
fludrocortisona e suplementacdo de NaCl, mantendo niveis persistentemente elevados de renina e aldosterona, com necessidade
de ajustes frequentes de fludrocortisona. Manteve pressdo arterial normal e ionograma equilibrado. Aos 3 anos foi documentada
hipocaliémia persistente com valores entre 3,0-3,5 mmol/L e dois doseamentos de potédssio com minimo de 1,8 mmol/L, apesar
de assintomatico. Manteve valores oscilantes de renina e aldosterona pelo que se efetuou desmame da terapéutica
mineralcorticoide. O painel NGS para pseudo-hipoaldosteronismo nao identificou variantes causais. Foi refenciado a consulta de
nefrologia e, por suspeita de tubulopatia perdedora de sal, repetiu estudo que confirmou hipocaliemia e hipomagnesémia por
perda renal, hipocalcilria, alcalose metabdlica e hiperaldosteronismo hiperreninémico. O estudo genético foi alargado, revelando
variante patogénica do gene SLGC12A3 em homozigotia, confirmando o diagnédstico de SG.

Atualmente, mantém suplementagdo oral de potassio e magnésio. Ha 8 meses, iniciou indometacina o que permitiu melhoria

consistente da hipocaliémia (3—3,3 mmol/L) e da hipomagnesémia (1,62 mg/dL).

Conclusdes

O diagnéstico da sindrome de Gitelman é raro em idade pediatrica e pode apresentar-se de forma atipica, sobretudo nos
primeiros meses ou anos de vida, mimetizando outras entidades clinicas. Este caso reforca a importancia de considerar
tubulopatia no diagnédstico diferencial de alteragdes eletroliticas persistentes na infancia. A caracterizagéo laboratorial detalhada

e o estudo genético sdo fundamentais para o diagndstico e orientagdo terapéutica.

Palavras-chave : Sindrome de Gitelman, Alteragdes eletroliticas, Diagnostido diferencial
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MOO03 - ESTUDO COMPARATIVO EM RECETORES PEDIATRICOS DE TRANSPLANTE RENAL: IMPACTO DA MODALIDADE DE
DIALISE PRE-TRANSPLANTE E DA DOENGA RENAL PRIMARIA NOS DESFECHOS RENAIS E METABOLICOS POS-TRANSPLANTE

Susete Vieiral; Adriano Pereira?; Luis Salazar!; Sara Mosca?; Liane Costal; Liliana Rocha?; Paula Matos?!; Ana. Teixeira?; Teresa Costal; Maria Do

Sameiro Farial; Ana Catarina Monteiro?!

1-CMIN - ULSSA; 2 - ULMA

Introdugao e Objetivos

O transplante renal (TR) melhora significativamente o progndstico das criangas com doenga renal crénica terminal (DRCT). No entanto, fatores
pré-transplante, como a modalidade de dialise (MD) e a etiologia da DRCT podem ter uma influéncia significativa a longo prazo na salde nesta
populagdo. Os doentes pediatricos com TR enfrentam riscos Unicos de complicagdes cardiovasculares e alteragdes metabdlicas, tornando
crucial a sua avaliagdo.

O objetivo primordial do estudo é avaliar o impacto da MD (hemodialise [HD] vs dialise peritoneal [DP]) pré-transplante e da etiologia de DRCT
na fungdo renal a longo prazo de criangas transplantadas renais. Objetivos secunddarios incluem avaliar os niveis de proteindria pds-transplante,

o controlo de tensado arterial, o status de anemia pelo uso de agentes estimuladores de eritropoiese (AEE) e a prevaléncia de dislipidemia.

Métodos
Estudo retrospetivo observacional de uma coorte pediatrica submetida a TR com pelo menos 24 meses de follow-up. Varidveis avaliadas: taxa
de filtragdo glomerular estimada (TFGe), proteinuria, hipertensdo arterial (HTA), necessidade de agentes estimuladores da eritropoiese (AEE), e

perfil lipidico (colesterol total [CT], LDL, HDL, triglicerideos [TG]).

Resultados

Avaliados 40 doentes, 57,5% do sexo masculino, com mediana (11Q) de idade no momento do TR de 11,5 (7,7-15,7) anos. As doengas
glomerulares foram a causa da DRCT em 9 doentes (22,5%) e 42,5% foram submetidos a HD previamente ao TR.

N3o se observaram diferencas significativas na TFGe ou proteinuria entre os grupos de MD e etiologia da DRCT. A MD nao influenciou
significativamente o status de HTA, embora tenha havido variagdo temporal no grupo de DRCT ndo-glomerular (NG) (p=0,039). O uso de AEE
diminuiu significativamente ao longo do tempo em ambos os grupos de MD e no grupo de etiologia NG. Na DP, verificaram-se melhorias
significativas ao longo do tempo nos niveis de CT (p=0,012), LDL (p=0,080) e TG (p=0,021), ndo observadas na HD. A etiologia NG associou-se a

melhor evolugdo de LDL (p=0,031) e TG (p=0,070). O HDL ndo apresentou variagdes significativas.

Conclusoes

Os dados deste estudo evidenciam a influéncia de varidveis pré-TR na fungdo do enxerto e nos desfechos metabdlicos. A DP associou-se a um
perfil metabdlico mais favoravel nos niveis de CT, LDL e TG. Os doentes com DRCT NG apresentaram melhor controlo tensional e niveis lipidicos

mais reduzidos (LDL e TG). N&o se verificaram diferencas estatisticamente significativas na fungdo do enxerto entre os grupos comparados.

Palavras-chave : transplantagdo, transplante renal, hipertensao, proteintria, doenca renal crénica, didlise
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1 - Servigo de Nefrologia Pediatrica, Centro Materno Infantil do Norte, Unidade Local de Saude Santo Anténio (CMIN-ULSSA); 2 - Servico de Pediatria, Unidade
Local de Saude Médio Ave; 3 - Servico de Pediatria, Centro Materno Infantil do Norte, Unidade Local de Satide Santo Antdnio; 4 - Unidade de Doengas
Hereditarias do Metabolismo, Servigo de Pediatria, Centro Materno Infantil do Norte, Unidade Local de Saude Santo Anténio; 5 - Centro de Genética Médica

Jacinto Magalhdes, Unidade Local de Satide Santo Anténio

Introdugdo
A medicina moderna enfrenta grandes desafios no diagndstico de doengas genéticas complexas pelo carater dindmico do conhecimento
genético e limitagdes das metodologias atuais. Muitos casos permanecem anos sem esclarecimento, sendo elucidados através de seguimento

longitudinal e reavaliagdo, frequentemente motivados pelo surgimento de novas manifestagdes clinicas.

Descrigao de Caso

Rapaz de 10 anos, com hipoacusia neurossensorial de progressado rapida desde os 5 anos e diagnostico de sindrome nefrético corticorresistente
(SNCR) aos 6 anos. A bidpsia renal foi sugestiva de glomeruloesclerose segmentar e focal, com depédsitos glomerulares de C3 e C4 (++). Aos 7
anos foi avaliado por equipa de Doengas Hereditarias do Metabolismo e, por postura miopatica e intolerancia ao esforgo, iniciou
suplementagcdo com coenzima Q10, com ligeira melhoria do envolvimento renal e muscular. Perante a suspeita de doenga mitocondrial
primaria (DMP), realizaram-se estudos genéticos nucleares, mitocondriais e exoma completo (WES para genes de surdez), incluindo analise
dirigida a defeitos da biossintese da coenzima Q10, sem resultados conclusivos. Aos 9 anos, por forte suspeita de DMP, solicitada reandlise do
Trio-WES, identificando-se duas variantes bialélicas de significado indeterminado no gene RRM2B, classicamente associado a fendtipo
encefalomiopdtico autossémico recessivo com atingimento renal — tubulopatia ou doenga renal crénica (DRC) progressiva. Adicionalmente,
tinha participado num estudo metaboldmico urinario por '"H-NMR, comparando DMP e DRC, revelando perfil metabdlico urinario semelhante
ao de doentes com DMP confirmada. A bidpsia muscular revelou multiplas fibras “ragged-red” e COX-negativas/SDH-positivas, confirmando o
diagndstico de DMP.

Apresentou evolugdo progressiva com miopatia generalizada e inicio de ventilagdo ndo invasiva no sono, SNCR refratario e progressao para DRC

terminal, necessitando de terapéutica de substituigdo da fungdo renal.

Conclusdes

Este doente surge como o primeiro caso de sindrome nefrotico descrito associado a provavel alteragdo no gene RRM2B. Este trabalho pretende
ilustrar a importancia da suspeita clinica, fenotipagem detalhada, seguimento longitudinal e abordagem multidisciplinar no diagndstico, uma
vez que a emergéncia de novas manifestagdes clinicas pode influenciar a interpretagdo de variantes genéticas. O diagndstico definitivo permite
aconselhamento genético, suporte integral a familia e otimizagdo de estratégias terapéuticas e do acompanhamento multidisciplinar a longo

prazo.

Palavras-chave : Doenga mitocondrial primaria, Gene RRM2B, Sindrome Nefrotico, Surdez neurossensorial
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Unidade de Nefrologia Pedidtrica - ULS Santa Maria

Introdugao
As mutacgGes do gene WT1 associam-se a nefropatias graves e a anomalias do desenvolvimento sexual. A evolugdo para doencga
renal crénica terminal precoce é frequente, mas casos com evolugao fulminante e necessidade de terapéutica de substituicdo da

fungdo renal (TSFR) nos primeiros meses de vida sdo raros.

Descri¢ao de Caso

Crianga de 13 meses, fendtipo feminino, sem antecedentes familiares relevantes. Diagndstico pré-natal de dilatagdo piélica a
direita de baixo risco (9mm). Parto sem intercorréncias, com alta em D2 de vida. Aos 20 dias de vida foi observada por ganho
ponderal inferior ao esperado. Analiticamente apresentava proteinuria, hiponatremia e disfungéo renal (DRC estadio 4). A
ecografia mostrava alteragdes sugestivas de nefropatia bilateral. Posteriormente obteve-se informagdo de estudo genético com
mutac¢do heterozigdtica no gene WT1 (c.1421A>C, provavelmente patogénica) e cariétipo 46, XY (sem gdnadas identificaveis
ecograficamente). A evolugao clinica foi marcada por deterioragdo muito rapida da func¢do renal, atingindo valores de creatinina
de 6,02 mg/dL aos 5 meses, associado a hipertensdo arterial refrataria e instalagdo de oligoanuria. Perante a gravidade, iniciou
hemodiafiltragdo continua, transitando posteriormente para dialise peritoneal crénica. Prevendo a dificuldade de ganho ponderal

e a necessidade precoce de TSFR, foi realizada coloca¢do de PEG atempadamente, permitindo um melhor suporte nutricional.

Conclusdes

Este caso evidencia uma forma particularmente agressiva de sindrome nefrético congénito por mutagdao WT1, com progressao
fulminante para doenca renal terminal e instalacdo de anuria em apenas 5 meses, exigindo inicio de TSFR. Sublinha-se ainda a
complexidade da escolha e adapta¢do das modalidades dialiticas em idades tdo precoces. Realgamos a importancia do
diagndstico precoce, da preparagdo atempada para TSFR e do acompanhamento multidisciplinar, incluindo aconselhamento

genético, na abordagem destes doentes complexos, de evolucgdo clinica imprevisivel.

Palavras-chave : sindrome nefrético, doenga renal crénica, técnicas de substituicdo de fungao renal
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MOO06 - FREQUENCIA DE VARIANTES GENETICAS ASSOCIADAS A SINDROME DE ALPORT EM CRIANCAS A ADOLESCENTES COM
HEMATURIA MICROSCOPICA PERSISTENTE - EXPERIENCIA DE UM CENTRO TERCIARIO

Lara Torres?!; Débora Silval; Jodo Luis Barreiral2; Helena Guedes Pintol2

1 - Unidade de Nefrologia Pediatrica. Servigo de Pediatria. ULS S. Jodo do Porto; 2 - Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdugao e Objetivos

A hematuria microscépica persistente (HMP) define-se como a presenga de eritrécitos na urina, que persiste por mais de 6
meses. Apesar de ter sido considerada um achado benigno, é atualmente reconhecida como um fator de risco de progressdo
para doenca renal crdnica. As variantes nos genes COL4A3, COL4A4 e COL4A5, habitualmente associadas ao Sindrome de Alport,
podem ser encontradas em mais de 50% dos doentes com HMP. O objetivo desta casuistica foi determinar a frequéncia de
variantes da Sindrome de Alport em criangas e adolescentes com HMP da consulta de Nefrologia Pediatrica de um Hospital nivel

Métodos
Estudo retrospetivo e descritivo com base na revisdo dos processos clinicos das criancas e adolescentes com o diagndstico de

HMP, sem causa identificada, entre janeiro de 2020 a julho de 2025.

Resultados

O painel de genes associados a nefropatias hematuricas familiares foi realizado em 14 doentes, 10 (71,4%) do sexo feminino e 7
(50%) com histéria familiar positiva de HMP. A idade média de apresentagdo de hematduria foi de 8,5 + 3,7 anos. A idade média
de realizagdo do estudo genético foi de 10,1 + 4,4 anos. Em oito doentes (57%) foi possivel identificar variantes nos genes
COL4A3-5: COL4A4 (50%), COL4AA3 (37,5%) e COL4AS (12,5%). Em quatro doentes (57%) com histéria familiar negativa, foram
identificadas variantes dos genes COL4A3-5. Dois doentes (14%) apresentavam proteindria e um doente tinha défice auditivo.

N3o se observou envolvimento oftalmolégico nem doenca renal crénica nesta amostra.

Conclusdes

Este trabalho confirma a importancia do estudo genético na avaliagdo de criangas e jovens com HMP, sem causa identificada.
Apenas 50% dos doentes em que se identificaram variantes nos genes COL4A3-5 tinha histdria familiar positiva. A auséncia de
histéria familiar ou de manifestacGes extrarrenais ndo exclui a presenca de variantes nestes genes. O diagndstico genético

permite uma gestdo personalizada destes doentes e a avaliagdo de familiares em risco.

Palavras-chave : hematuria microscopica, Alport, estudo genético
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MOO07 - SINDROME NEFROTICA CORTICORRESISTENTE — O VERDADEIRO DESAFIO TERAPEUTICO
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1 - Servigo de Pediatria, Centro Materno Infantil do Norte, Unidade Local de Saude de Santo Anténio (CMIN-ULSSA); 2 - Servigo de Pediatria, Unidade Local de
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Nefrologia, Didlise e Transplantagdo, IRCCS Istituto Giannina Gaslini, Génova, Itdlia; 5 - Unidade de Infeciologia Pediatrica, Servico de Pediatria, Centro Materno

Infantil do Norte, Unidade Local de Saude de Santo Antdnio (CMIN-ULSSA)

Introdugao

A sindrome nefrotica corticorresistente (SNCR) continua a ser um desafio, correspondendo a 10-30% dos casos inaugurais.
Existem doentes refratdrios as terapéuticas convencionais, incluindo diferentes imunossupressores, ficando em risco de
complicagdes graves e evolugdo para doenga renal crénica. Realgando a importancia de novas estratégias terapéuticas. O recurso
a anticorpos monoclonais inovadores surge como uma esperanga para casos complexos e refratarios, abrindo novas

possibilidades no tratamento desta condigdo devastadora.

Descri¢ao de Caso

Rapaz, 6 anos, com diagndstico de SNCR aos 2 anos. A bidpsia renal foi sugestiva de doenca de lesGes minimas
(imunofluorescéncia negativa) e estudo genético (48 genes) ndo revelou alteragdes. Numa fase inicial, manteve proteinuria
nefrética e cumpriu 10 meses de Ciclosporina, de Tacrolimus (6 meses) e 1 administragdo de Rituximab (interrompida por
provavel reacdo alérgica imediata). Aos 5 anos, apresentou um agravamento clinico stbito, com anasarca dependente de
perfusdo de albumina (albumina minima 1,6 g/dl), diminui¢do diurese e dislipidemia grave (CT 455 mg/dl e LDL 421 mg/dl). Pela
provavel etiologia imune, prosseguiu tratamento com 2 administragdes de Ofatumumab, sem resposta, e Tacrolimus que
interrompeu por agravamento da fungdo renal, com recuperacgdo apds suspensdo. Posteriormente, foram realizadas 2 sessGes
de Rituximab, n3o se confirmando a alergia, 7 sesses de plasmaferese, no entanto sem resposta clinica e/ou analitica. Na
sequéncia destes tratamentos, e apds revisdo cientifica, optou-se pelo uso de Daratumumab (anti-CD38) associado

a Micofenolato de mofetil. Atualmente, 4 meses apds a 12 administracgdo, verifica-se uma franca melhoria clinica e analitica

(albumina 3,18 g/dI, CT 182 mg/dl, LDL 114 mg/dl, racio proteinas/creatinina 2,9 g/g).

Conclusdes

A luz do nosso conhecimento, este é o primeiro caso pediatrico portugués da utilizacdo do Daratumumab na

abordagem da sindrome nefrética. Os estudos mais recentes, demonstram o efeito deste anticorpo monoclonal de forma isolada
ou em combinagdo com o Rituximab em situa¢cGes de SN multirresistente e recidiva pds transplante renal. Evidenciam que a sua
utilizacdo estd associada a remissGes mais prolongadas quando comparado as terapéuticas ditas convencionais, configurando-se,

assim, como um potencial aliado de elevado valor no tratamento do SNCR.

Palavras-chave : Sindrome nefrética corticorresistente, Anticorpo monoclonal, Daratumumab
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MOO08 - SINDROME HEMOLITICA-UREMICA EM IDADE PEDIATRICA: RELATO DE CASO E DESAFIOS NA ABORDAGEM

Margarida Caldeira?; Fiona Caldeira?; Inés Pereira Soares3; Claudia Rocha*, Maria Soto-Maior Costa®; Madalena Almeida®; Rute Baeta Baptista>;
Telma Francisco®; Gisela Neto®

1 - Unidade Local de Salde da Leziria- Hospital Distrital de Santarém; 2 - SESARAM - Hospital Central do Funchal; 3 - Unidade Local de Saude do Estudrio do Tejo -
Hospital de Vila Franca de Xira; 4 - Unidade Local de Saude de S3o José - Hospital de Santa Marta; 5 - Unidade Local de Saude de Sado José - Hospital Dona

Estefania

Introdugao

A sindrome hemolitica-urémica (SHU), em pediatria, é frequentemente associada a infe¢des, nomeadamente por E.coli produtora de toxina
Shiga (STEC-HUS) e/ou a disfung¢do da via alterna do complemento (aHUS) devido a mutac¢des genéticas ou autoanticorpos. A utilizagdo de
eculizumab (ECZ) revolucionou o prognodstico da aHUS permitindo, ndo sé, a recuperagao hematoldgica e renal como a prevengdo de recaidas.

Contudo, o seu papel na STEC-HUS permanece controverso.

Descri¢ao de Caso

Rapaz de 3 anos, saudavel, apresentou-se com febre, anorexia, dor abdominal e diarreia sanguinolenta com 4 dias de evolugdo. Foi objetivada
hipertensdo arterial (HTA) e anuria, sem edema. Analiticamente: anemia, trombocitopenia, LDH elevada, esquizécitos no sangue periférico e
lesdo renal aguda. Pela suspeita de SHU foi transferido para hospital tercidrio. Foram excluidas purpura trombocitopénica trombética,
coagulagdo intravascular disseminada, altera¢des do complemento e infe¢des, nomeadamente do trato urinadrio, pneumonia e/ou bacteriemia.
Por andria e HTA refratarias iniciou hemodiafiltragdo em D2. Em D4, por hemiparesia esquerda, iniciou ECZ. Em D5 apresentou 4 convulsdes
focais, iniciando fenitoina e plasmaferese (PLEX), 2 sessdes seguidas de ECZ. Também em D5, teve-se conhecimento da identificagdo em

amostra de fezes de E. coli enteropatogénica ndao produtora de toxina Shiga e portadora do gene eae+. O EEG em D8 revelou encefalopatia

difusa sem atividade epileptiforme. Evoluiu com recuperacdo hematoldgica, renal e neuroldgica, tendo alta em D18 com enalapril,
levetiracetam (LEV), ECZ quinzenal e amoxicilina profilatica. Evolugdo: EEG normal em 1 més, RM-CE aos 3 meses com achados inespecificos de
natureza microvascular crdnica, défice motor resolvido em 2 meses e suspensdo da medicagao anti-hipertensora em 6 meses. Estudo genético

do complemento com alteragGes de significado patoldgico incerto. Mantém, atualmente, LEV e ECZ em esquema de redugdo progressiva.

Conclusdes

Na STEC-HUS ndo ha evidéncia de que o ECZ tenha beneficio claro, mas séries de casos com envolvimento neurolégico relatam melhoria rapida
apos a sua utilizagdo. Em relagdo a PLEX, apesar de ndo demonstrar vantagem na STEC-HUS, na aHUS permite a recuperagdo hematoldgica
inicial ndo prevenindo, contudo, a evolugao para doenga renal crénica. Neste doente, pela gravidade das manifestagdes neuroldgicas e sem

confirmagdo etiolégica atempada, optou-se por iniciar ECZ e PLEX com evolugao favoravel.

Palavras-chave : Sindrome hemolitico-urémica (SHU), E. coli produtora de toxina shiga, Eculizumab, Plasmaferese, Manifestagoes

neuroldgicas, Doenga Renal, Complemento
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Introdugao e Objetivos

A didlise pediatrica em Angola, com cerca de uma década de implementacgdo, enfrenta graves desafios devido a escassez de
recursos materiais, infraestruturas inadequadas e falta de profissionais especializados. A inexisténcia de um programa nacional
de transplante renal agrava o cendrio, tornando a hemodialise — adaptada da experiéncia adulta — a principal op¢do para
criangas com doenca renal. Objetivos: relatar a experiéncia e as limitagOes da terapia de substituicdo renal (TSR) pedidtrica em

Angola, identificando barreiras e possiveis estratégias de melhoria.

Métodos

Trata-se de um estudo descritivo baseado em dados do Servico de Nefrologia do Hospital Pediatrico David Bernardino, em
Luanda, coletados entre janeiro e junho de 2025. Foram analisadas atividades assistenciais, recursos humanos e técnicos,
patologias atendidas, nimero de tratamentos realizados e desfechos clinicos. Adicionalmente, foram identificadas barreiras

estruturais e operacionais, e oportunidades de intervengao.

Resultados

A equipa inclui 6 enfermeiros, 14 técnicos, um pediatra e um nefrologista. A unidade dispGe de sete monitores de hemodidlise e
uma sub-unidade de dialise peritoneal com trés leitos, sem cicladoras. No periodo, registaram-se 451 consultas, 84 admissdes e
93 internamentos, sendo a lesdo renal aguda por maldria a principal patologia (78 casos). Foram realizadas 1 710 sessGes de
hemodialise (1 110 crdnicas e 600 agudas) e 121 sessdes semestral de dialise peritoneal. Ocorreram 20 6bitos, 12 por lesdo renal
aguda/malaria. E no mesmo semestre tivemos 14 infecdes associadas ao cateter. As principais barreiras foram escassez de
equipamentos e profissionais, custos elevados, diagndstico tardio e auséncia de transplante renal pediatrico. As oportunidades
incluem investimento em infraestrutura, formagdo, modelos de financiamento sustentaveis, didlise peritoneal domiciliar e

parcerias internacionais.

Conclusdes
O acesso a TSR pediatrica em Angola permanece severamente limitado. Os dados confirmam a necessidade de investimentos
estratégicos, politicas publicas especificas e cooperagdo internacional. Priorizar a salide renal pediatrica é um imperativo ético e

social, essencial para garantir tratamentos que salvam vidas e assegurar um futuro mais saudavel para as criangas angolanas.

Palavras-chave : |- Acesso, II- Terapéutica de substitui¢do renal, lll- Pediatrica
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MO10 - SINDROME DE ALPORT: O VALOR DA REAVALIAGAO DIAGNOSTICA

Marta ValérioZ; Rita Carvalho3; Maria Soto-Maior Costa*; Madalena Almeida Borges?; Rute Baeta Baptista?; Cristina Henriques®; Marta
Mendong¢a®; Telma Franscisco?; Gisela Neto*; Joana Vasconcelos?

1 - Pediatria Médica, Hospital Dona Estefania, ULS Sdo José, Lisboa; 2 - Pediatria Médica, Hospital Distrital de Santarém, ULS da Leziria, Santarém; 3 - Pediatria
Médica, Hospital de Sdo Bernardo, ULS Arrabida, Setubal; 4 - Unidade de Nefrologia Pediatrica, Hospital Dona Estefania, ULS Sdo José, Lisboa; 5 - Unidade de

Reumatologia Pedidtrica, Hospital Dona Estefania, ULS Sdo José, Lisboa; 6 - Servigo de Pediatria, Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada

Introdugao
A sindrome de Alport (SA) é a segunda causa de nefropatia hereditdria, caracterizada por hematuria, proteinuria e progressdo para doenga
renal crdnica. Estad frequentemente associada a surdez neurossensorial e anomalias oculares. As manifestagdes clinicas variaveis, por vezes

atipicas e comuns a outras patologias, dificultam o diagnéstico diferencial, condicionando o subdiagndstico da SA.

Descri¢ao de Caso

Rapariga de 16 anos, com antecedentes de dislipidemia. Apresentava proteinuria significativa ndo nefrética com dois anos de evolugao,
hipoalbuminemia transitdria, microhematuria intermitente e redugdo progressiva da fungdo renal nos meses anteriores (TFGe 85
mL/min/1.73m?). Medicada com enalapril 10 mg/dia. Associadamente apresentava histéria de fadiga, artralgia das grandes articulagdes (sem
artrite), dor abdominal e fotossensibilidade (sem uveite), com 6 meses de evolugdo. Internada na unidade de nefrologia pediatrica para
investigacdo etioldgica. Ao exame objetivo: fendtipo longilineo, sopro sistélico e hipermobilidade dos cotovelos, sem cumprir os critérios de
Beighton para hipermobilidade articular. Investigagado inicial: elevagdo da VS e do fator reumatoide, anticorpos antinucleares positivos (padrdo
pontilhado fino, com titulo 1:80); anti-dsDNA positivo apenas em uma determinag&o (65 Ul/mL, VR <40); ENAs, incluindo anti-Sm, negativos;
sem consumo de complemento. Sedimento urindrio com lipiduria marcada e ligeira hematuria dismorfica. Bidpsia renal cuja analise preliminar
por microscopia 6tica e imunofluorescéncia foi compativel com nefrite IUpica classe lll. Iniciou terapéutica imunossupressora com prednisolona
e micofenolato de mofetil. Por manutengdo de proteinuria, apesar da imunossupressao e IECA, iniciou dapagliflozina. Pelo fendtipo longilineo,
queixas articulares e antecedentes paternos relevantes, colheu painel NGS para doengas do tecido conjuntivo, que identificou duas variantes
missense provavelmente patogénicas, em heterozigotia composta, no gene COL4A3. Apds este resultado, a doente referiu ter dificuldade
auditiva desde sempre e a avaliagdo audiométrica confirmou surdez neurossensorial. Foi solicitada reavaliagdo da amostra da bidpsia renal,
tendo sido apenas identificados discretos depdsitos de IgM e C3 a nivel glomerular, inespecificos, e foi realizada microscopia eletrénica,

compativel com SA.

Conclusdes

Este caso sublinha a complexidade do diagndstico diferencial entre doengas glomerulares autoimunes e genéticas, especialmente quando ha
manifestagdes clinicas sobrepostas, como hematuria, proteinuria, sintomas sistémicos e autoanticorpos positivos. Embora ndo se possa excluir
de forma definitiva uma sobreposi¢do entre a SA e uma doenga autoimune sistémica, este caso realga a importancia de rever o diagndstico

inicial sempre que surjam novos dados clinicos ou moleculares.

Palavras-chave : Sindrome de Alport, Proteinuria
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MO11 - PIONEFROSE EM LACTENTE COM INSERGCAO ECTOPICA DO URETER: DESCRICAO DE UM CASO CLIiNICO

Nuno Henrique Afonso?; Inés Lemos Martins!; Maria Inés Fernandes?; Ruben Lamas-Pinheiro?; Claudia Tavares?

1 - Servigo de Pediatria, Unidade Local de Saude Alto Ave; 2 - Servigo de Cirurgia Pediatrica, Unidade Local de Saude Braga

Introdugdo
A Pionefrose consiste numa infe¢do renal grave, em que ha acumulagdo de pus no sistema excretor renal, decorrente de uma
infecdo bacteriana associada a obstrugdo do trato urinario. Na idade pediatrica, as anomalias congénitas sao a principal causa da

obstrucdo: refluxo vesico-uretérico, obstrucdo da juncdo vesicoureteral e pieoloureteral, rim poliquistico, entre outros.

Descri¢ao de Caso

Lactente de 5 meses, sexo feminino, com antecedentes de quisto renal, dilatagdo pielocalicial de 9.5mm a direita e ITU febril a
E.Coli aos 4 meses, recorre ao servigo de urgéncia por febre. Fez analise sumdria de urina, que ndo mostrou alteragGes, e teve
alta com urocultura em curso. Regressou 3 dias depois por manter febre e por “possivel isolamento de bacilos gram negativo” na
urocultura e foi medicada com cefuroxima para ambulatério. Apds 3 dias de antibiético e por manutengao da febre, fez ecografia
renal que mostrou “tumefacdo no terco superior do rim direito, com dilata¢do do pieldo superior, e conteido heterogéneo

nos calices, sugestivo de pionefrose”. Decidiu-se internamento para realizagdo de antibiético endovenoso (EV). Fez Cefuroxima
EV 1 dia e 13 dias de Cefotaxime EV com boa evolugdo clinica (apirexia desde o segundo dia de internamento). A primeira
urocultura foi negativa, e, no internamento, colheu mais duas uroculturas por algaliacdo, também negativas. A ecografia de
controlo mostrou resolugdo do quadro de pionefrose, mas evidenciou “duplicidade do sistema coletor a direita, com normal
insercdo inferior do ureter ndo dilatado, e possivel insergao ectdpica retropubica do ureter dilatado”. Teve alta do internamento
orientada para consulta de Cirurgia Pediatrica. Fez RMN abdomino-pélvica que mostrou “ureterohidronefrose na metade
superior a direita, com tortuosidade do ureter a jusante, ectasiado até a vertente mais distal, com inser¢do anémala na

vertente lateral da vagina”. Foi submetida a heminefrectomia superior direita, com excisdo de ureter ectdpico por via

laparoscépica.

Conclusdes

A duplicidade ureteral é uma anomalia congénita frequente na Pediatria. Porém, a inser¢do ectdpica do ureter é uma entidade
rara, com incidéncia estimada inferior a 0,05%. No sexo feminino, os locais de inser¢do mais comuns sao o colo vesical e a

uretra proximal; a inser¢do na vagina é menos comum, ocorrendo em 25% dos casos. Este caso relata uma anomalia rara do trato

urindrio, cuja apresentacgao clinica pode variar, desde assintomatico, a ITU de repeti¢do ou infe¢do grave, como a pionefrose.

Palavras-chave : Pionefrose, Anomalia congénita, Duplicidade ureteral
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MO12 - NEFROCALCINOSE NEONATAL E LITIASE RENAL: ASSOCIACAO DE DUAS ETIOLOGIAS RARAS (CASO CLINICO)

Alice Martins!; Ana Matos?; Débora Silval; Renata Oliveiral; Carlos Mariz!; André Pinto3; Vitor Cavadas3; Jodo Luis Barreiral; Helena Pinto?

1 - ULS S3o Jodo; 2 - ULS Viseu Dao-Lafdes; 3 - ULS Santo Antdénio

Introdugdo
A nefrocalcinose é caracterizada pela deposigdo de sais de cdlcio no parénquima renal. A etiologia inclui as tubulopatias
hereditdrias e as causas metabdlicas, sendo a mais frequente a hipercalciuria. A nefrocalcinose é um fator de risco para litiase,

estando frequentemente associadas a mesma causa, mas em casos raros, possuindo etiologias diferentes.

Descri¢ao de Caso

Crianga de 4 anos, sexo feminino, seguida em consulta de Nefrologia pediatrica desde os 9 meses por diagndstico pré-natal de
hiperecogenecidade renal. A histdria familiar revelou litiase renal no pai e avé paterno. O estudo etioldgico inicial ndo revelou
alteragdes. Os indices urinarios foram repetidos anualmente, tendo sido detetada transitoriamente hipercalciuria aos 2 anos de
idade, que ndo se confirmou em analise posterior. Os parametros de fun¢do renal mantiveram-se sem alteragGes e o estudo
imagioldgico revelava nefrocalcinose grau lll, sobreponivel desde o diagndstico. Aos 4 anos de idade, aparecimento de episédios
recorrentes de hematuria macroscépica e dor lombar, por vezes associados a febre, tendo sido isolado repetidamente Proteus
mirabilis no exame bacterioldgico de urina. A ecografia renal nesta altura revelou aparecimento de novo de célculos coraliformes
ndo obstrutivos bilateralmente, confirmados pela TAC renal. Analiticamente apresentava fungdo renal normal, célcio e fésforo
séricos normais; vitamina D elevada (sem suplementacdo) e hipercalciuria persistente. Foi submetida a nefrolitotomia
percutanea bilateral, em procedimento Unico, com ecografia de controlo 2 meses depois sem vestigios de calculos renais. O
estudo genético identificou duas variantes em heterozigotia do gene SLC34A1, estabelecendo o diagndstico de Hipofosfatemia
com nefrolitiase ou osteoporose tipo 1, habitualmente de caracter autossémico dominante e cuja associacdo justifica a evolugdo
mais precoce e mais grave. Iniciou tratamento com hidroclorotiazida, apresentando atualmente relacdo calcio/creatinina normal.
O estudo dos calculos revelou serem constituidos por apatita (sais de fosfato de calcio, justificados pela hipercalciiria) e estruvite

(sais de fosfato de magnésio e amodnia, justificados pela infe¢do recorrente a bactéria produtora de urease).

Conclusdes

Os autores destacam a importancia da realizagdo do estudo genético nos casos de nefrocalcinose de inicio precoce, permitindo
estabelecer o diagndstico, o plano de tratamento/abordagem e a orienta¢do de outros familiares afetados. Por outro lado,
salienta-se o facto de infeges urinarias recorrentes por bactérias produtoras de urease poderem complicar-se com litiase renal,

que devera ser suspeitada, investigada e tratada atempadamente.

Palavras-chave : Nefrocalcinose, Litiase renal, Hipercalcitiria, SLC34A1

23



REUNIAO ANUAL
SOCIEDADE PORTUGUESA

»l_‘ DE NEFROLOGIA PEDIATRICA

Posters

24

=)



REUNIAO ANUAL
y SOCIEDADE PORTUGUESA
S ""\ DE NEFROLOGIA PEDIATRICA

POO1 - ESTADO NUTRICIONAL EM CRIANGCAS COM DOENGA RENAL CRONICA NO HOSPITAL PEDIATRICO DAVID BERNARDINO

Angela Zacarias?; Edvina Miguel®; Betinho Talay!

1 - Hospital Pediatrico David Bernardino Luanda/Angola

Introdugdo e Objetivos

Segundo o artigo publicado pelo jornal economia e mercado, Angola tem, actualmente, pouco mais de 1800 pessoas registadas
com insuficiéncia renal, entre 2018 & 2020, 300 pessoas perderam a vida devido a doenca. E frequente a identificacdo de novos
casos incluido criangas em fase desenvolvimento psicomotor e social, este sonho é interrompido pelo facto a lei do transplante
ndo estar em vigor e as sessoes de hemodialises é a Unica garantia de estar vivo e proporcionar certa qualidade de vida. Objetivo:
avaliar o estado nutricional em criangas com doenca renal crénica em tratamento dialitico no centro de hemodialise do hospital

pediatrico David Bernardino.

Métodos
Estudo descritivo e quantitativo, realizado no Centro de Hemodiélise do Hospital pediatrico David Bernardino Luanda/Angola,
entre janeiro e junho de 2025, com 16 criangas em tratamentos dialitico. foram recolhidos dados clinicos, nutricionais e

socioecondmicos, bem como informacgdes sobre procedimentos dialiticos e suas implicagdes nutricionais.

Resultados
Quanto a faixa etaria, mais de 80% das criangas tem idades compreendidas entre 10 a 14 anos, em relagdo ao estado nutricional,
mais de 60% da amostra apresenta magreza grave. Relativamente ao poder social e econémico dos pais e encarregados de

educagdo, mais 90% a condi¢cdo é muito precaria.

Conclusdes

Sdo varios factores que com correm para o aumento exponencial das doengas renais, a nossa realidade mostrou que afecta todas
as faixas e estratos sociais, mas, as camadas desfavorecidas sdo as que mas sofre dada a sua condigdo social e econdmica que
impacta direitamente na condicdo nutricional e consequentemente na altera¢do do quadro clinico das criangas com doencas

renas cronicas em tratamento dialitico no HPDB.

Palavras-chave : I- estado nutricional, ll- criangas, lll- doenga renal cronica
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POO02 - NEFRITE LUPICA CLASSE IV COMO APRESENTAGAO INICIAL DO LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO JUVENIL
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1 - Servigo de Pediatria do Hospital Central do Funchal; 2 - Servigo de Reumatologia do Hospital Central do Funchal; 3 - Servigo de Nefrologia do

Hospital Central do Funchal

Introdugao
A nefrite ltpica (NL), complicagdo frequente e grave presente em 50-80% dos casos de Lupus Eritematoso Sistémico (LES) juvenil,

é um fator determinante de progndstico, associado a doenca renal crénica e elevada mortalidade a longo prazo.

Descri¢ao de Caso

Doente do sexo feminino, 17 anos, caucasiana, com antecedentes familiares de LES e doenga renal. Saudavel até 1 més antes da
admissdo, quando iniciou quadro de fadiga, anorexia, dor abdominal, ganho ponderal de 3-4kg, associado a edema simétrico dos
membros inferiores, mialgias e poli-artralgias de ritmo inflamatério. Referéncia a urina espumosa acastanhada e edema
palpebral nos 5 dias prévios. Sem febre, exantema, fenémeno de Raynaud ou fotossensibilidade. A admissdo apresentava
hipertensdo e edema bilateral dos membros inferiores. Analiticamente com anemia normocitica normocrdmica, leucopenia,
disfungdo renal, hipoalbuminémia e elevagdo da velocidade de sedimentac¢do. Apresentava hematuria macroscépica, com
eritrdcitos dismorficos e proteindria na faixa nefrética. A imunologia revelou ANA, anti-dsDNA e anti-histonas positivos e
hipocomplementémia isolada (C3), com perfil antifosfolipido negativo. Foi assumido o diagndstico de LES juvenil com
envolvimento constitucional, renal, articular e hematoldgico. Iniciou tratamento com enalapril, prednisolona e hidroxicloroquina.
ApOs a alta, verificou-se auséncia de adesao a terapéutica, situacdo reforgada em consulta subsequente. A bidpsia renal
confirmou nefrite lGpica proliferativa difusa (classe 1V, indice de atividade 5, cronicidade 0), pelo que iniciou esquema de indugdo
com prednisolona em alta dose (com desmame progressivo), micofenolato de mofetil e tacrolimus. Atualmente mantém

seguimento multidisciplinar em consulta de nefrologia e reumatologia pediatrica.
Conclusdes
O presente caso salienta que o diagndstico precoce, a abordagem multidisciplinar e a adesdo a terapéutica sdo determinantes

para melhorar o progndstico, preservar a fungdo renal e reduzir a morbi-mortalidade associada a NL.

Palavras-chave : nefrite lupica, pediatria

26



REUNIAO ANUAL
y SOCIEDADE PORTUGUESA
S ""\ DE NEFROLOGIA PEDIATRICA

POO03 - INFECAO DO TRATO URINARIO POR RAOULTELLA PLANTICOLA: UM AGENTE RARO EM IDADE PEDIATRICA

Sara Silva Rodrigues?; Patricia Terroso?; Alexandra M. Lopes Santos?; Angela Machado?

1 - Unidade Local de Satde de Braga; 2 - Unidade Local de Saude do Médio Ave

Introdugdo

Ainfecdo do trato urindrio (ITU) é uma das infe¢Ges mais comuns em idade pediatrica, sendo a Escherichia coli a responsavel pela
maioria dos casos. A Raoultella planticola é um bacilo gram negativo, considerado principalmente de origem ambiental, com
grande prevaléncia no solo e na dgua. Em idade pediatrica, a ITU por Raoultella planticola é rara, estando descritos muito poucos
casos até entdo. Dos casos descritos, de salientar a associacgdo com anomalias congénitas do rim e do trato urinario (CAKUT).
Ainda, a estadia prolongada em unidades hospitalares, nomeadamente em unidades de cuidados intensivos, é outro fator de

risco que parece estar associado a infe¢Ges por este agente.

Descrigdo de Caso

Lactente de 5 meses, sexo masculino, com antecedentes de prematuridade de 29 semanas e 5 dias (idade corrigida de 3 meses e
7 dias), internado em Unidade de Cuidados Intensivos de Neonatologia durante 65 dias. Trazido ao Servigo de Urgéncia (SU) por
nog¢do materna de urina com odor mais intenso, cor mais concentrada, assim como vestigios de sangue na fralda. Sem febre,
voémitos ou outros sintomas. Ao exame objetivo, genitais sem altera¢des, nomeadamente fimose ou aderéncias balanoprepuciais.
Colheu urina por algaliagdo, com 14 leucécitos/campo no sedimento urinario, medicado com amoxicilina e acido clavulanico por
suspeita de ITU afebril.

Urocultura com crescimento posterior de Raoultella planticola > 1025 UFC/ml, sensivel a antibioterapia prescrita. Boa evolugdo

clinica. Posteriormente, realizou ecografia renovesical, sem alteragdes.

Conclusdes

Neste doente, a estadia prolongada em Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais pode ser tida como um fator de risco a ter em
conta. Torna-se pertinente excluir malformacées do trato urinario, como foi realizado neste doente, apds a infecéo.

Até a data, estdo descritos poucos casos de ITU por Raoultella planticola em idade pediatrica, dai a pertinéncia deste caso,
contribuindo para reconhecermos este agente como um agente etioldgico e possivelmente emergente, reforcando a importancia

de manter uma vigilancia microbioldgica cuidadosa.

Palavras-chave : Infe¢do do trato urindrio; Raoultella planticola
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POO04 - LITIASE URINARIA EM IDADE PEDIATRICA: UMA CASUISTICA DOS ULTIMOS 10 ANOS

Maria Inés Fernandes?; Nuno Henrique Afonso?; Ana Mafalda Gongalo?; Patricia Sousa?; Claudia Tavares!

1 - ULS Alto Ave; 2 - ULS Sdo Jodo

Introdugdo e Objetivos

A litiase urindria em idade pediatrica € uma entidade pouco frequente mas de relevancia clinica crescente, pela associagdo a dor intensa, risco
de complicagGes infeciosas e potenciais repercussdes na fungdo renal. Pretendemos caracterizar os casos de litiase urinaria diagnosticados em
idade pediatrica num hospital de nivel Il desde 2015, descrevendo formas de apresentagado, estudo etioldgico, abordagem terapéutica e

evolugdo clinica.

Métodos
Estudo retrospetivo dos casos de litiase urindria diagnosticados em idade pediatrica nos ultimos 10 anos, através da revisdo de processos

clinicos.

Resultados

Foram identificados 15 casos (8 do sexo feminino; 7 masculino), 2 com diagndstico antes dos 10 anos de idade. A forma de apresentagdo mais
frequente foi cdlica renal em 12 doentes, associada a vomitos em 33% e a hematuria macroscépica em 25% dos casos. Foram ainda registados:
1 caso como achado ecografico, 1 no contexto de infe¢des urindrias recorrentes e 1 com retengao urinaria. Nove doentes apresentavam litiase
bilateral. O didametro médio dos calculos responsaveis por sintomas foi de 5,64 mm. Havia antecedentes familiares de litiase em 10 doentes.
Eritrocituria esteve presente em 11 dos 12 casos de cdlica renal. Em 8 casos verificou-se hidronefrose, moderada em 2. Onze doentes
realizaram estudo com perfil metabdlico urinario. Foi obtido calculo para anélise em 3 doentes, todos com composi¢cdo em oxalato de calcio.

A abordagem terapéutica inicial foi conservadora em todos os casos; 5 doentes realizaram terapéutica expulsiva com tansulosina. Complicages
ocorreram em 3 doentes (2 pielonefrites litidsicas, 1 obstrugdo refrataria a analgesia). Procedimentos cirdrgicos foram necessarios em 4
criangas: 1 litotricia bilateral associada a nefrolitotomia percutanea unilateral e 3 ureteroscopias. No estudo etioldgico, identificaram-se 2 casos

de hiperoxaldria primaria tipo 1 e 1 de nefrocalcinose.

Conclusoes

A litiase urinaria em idade pediatrica apresenta-se maioritariamente sob a forma de cdlica renal, frequentemente com sintomas associados e
complicagdes. A elevada taxa de bilateralidade e a forte associagdo com antecedentes familiares refor¢am a importancia do estudo etioldgico,
incluindo perfil metabdlico. Apesar da abordagem conservadora ser eficaz na maioria dos casos, uma proporgao significativa de doentes
necessita de intervencgdo cirurgica. O reconhecimento precoce e a caracterizagdo etioldgica sdo fundamentais para prevenir recorréncias e

preservar a fungdo renal.

Palavras-chave: Litiase urinaria, Cdlica renal
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POO05 - EMERGENCIA HIPERTENSIVA EM IDADE PEDIATRICA: A IMPORTANCIA DA AVALIAGAO DA PRESSAO ARTERIAL

Fiona Caldeiral; Margarida Caldeira?; Claudia Rocha3; Inés Pereira Soares*; Maria Soto-Maior Costa®; Madalena Almeida Borges®; Marta Vidal®;
Miguel Pereira®; Telma Francisco®; Gisela Neto®

1 - SESARAM - Hospital Central do Funchal; 2 - Unidade Local de Satde da Leziria - Hospital Distrital de Santarém; 3 - Unidade Local de Saude de Sdo José -
Hospital de Santa Marta; 4 - Unidade Local de Saude do Estuario do Tejo - Hospital de Vila Franca de Xira; 5 - Unidade Local de Satde de Sdo José - Hospital Dona

Estefania; 6 - Unidade Local de Saude do Alto Alentejo - Hospital Dr. José Maria Grande

Introdugao
A emergéncia hipertensiva em pediatria, embora rara, constitui uma situagdo clinica de extrema gravidade, com risco de vida. Define-se pela
presenca de hipertensdo (HTA) estadio 2 ou 30 mmHg >P95 se <13 anos, acompanhada de sintomas. A apresentacgdo clinica pode ser insidiosa e

inespecifica, atrasando o diagnostico.

Descri¢ao de Caso

Rapaz 7 anos, sem antecedentes relevantes e sem registos anteriores de avaliagdo da Pressdo Arterial (PA). Quadro com um més de evolugao
de cefaleia frontal e dor ocular inicialmente vespertinas, evoluindo para persisténcia diurna e noturna, com despertar noturno, fotofobia,
fonofobia e vomitos, motivo pelo qual recorreu quatro vezes ao SU. No SU realizou TC-CE e avaliagdo oftalmoldgica, ambos sem alteragdes e foi
medicado com antibidtico por suspeita de sinusite aguda. Na ultima avaliagdo em SU, ficou internado para vigilancia clinica e, pela primeira vez,
avaliou-se a PA que revelou PAS 180-220 mmHg e PAD 150-170 mmHg. Fez uma toma de clonidina e foi transferido para Unidade de Cuidados
Intensivos. Inicialmente controlo tensional dificil, sob labetalol, nitroprussiato de sddio, clonidina e espironolactona, mas com estabilizagdo
progressiva e transferéncia para a unidade de nefrologia pedidtrica em D7. Durante o internamento teve duas infe¢des urinarias (uma febril)
por Escherichia coli. Estudo etiolégico: ureia 135mg/dL, creatinina 1,17mg/dL (TFGe 56.41 mL/min/1,73m2), proteinuria/creatinuria 5,7 mg/mg.
Angio-TC abdominal: rim direito (RD) de pequenas dimensdes, com redug&es focais da espessura parenquimatosa e caliectasias, artéria renal
direita de pequeno calibre, mas sem estenose focal. Rim esquerdo (RE) vicariante com parénquima heterogéneo. Cintigrafia renal: fungdo renal
diferencial RE 86% e RD 14%. RD com extensas cicatrizes corticais. Sonocistografia: refluxo vesico-ureteral passivo e ativo grau Il bilateral.
Estudo endocrinoldgico sem alteragdes. Foi ainda avaliado por cardiologia: sem causa cardiaca para HTA e com hipertrofia ventricular sugestiva

de HTA n3o aguda. Alta em D31, sob amlodipina, enalapril e profilaxia com trimetoprim/sulfametoxazol.

Conclusdes
As emergéncias hipertensivas sdo potencialmente fatais. Este caso reforga a importancia da medi¢do da PA, nas consultas de rotina, em todas
as criangas a partir dos 3 anos e na presenca de cefaleias persistentes ou sintomas neuroldgicos, mesmo que inespecificos. O reconhecimento

precoce e abordagem imediata podem evitar lesdo renal irreversivel e complicagées multissistémicas.

Palavras-chave: emergéncia hipertensiva, nefropatia cicatricial, hipertensdo arterial secundaria, hipertrofia ventricular

esquerda
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PO06 - GLOMERULOESCLEROSE FOCAL SEGMENTAR VARIANTE COLAPSANTE: UMA EVOLUGAO INESPERADA FACE A
HISTOLOGIA

Joana Sousa?; Raquel Palha Martins!; Marta Machado?; Catarina NevesZ; Carolina CordinhdZ; Carmen Carmo?

1 - Hospital Pedidtrico da ULS-Coimbra; 2 - Unidade de Nefrologia Pediatrica do Hospital Pediatrico da ULS-Coimbra

Introdugao
A glomeruloesclerose focal segmentar (GEFS) variante colapsante é uma forma grave de GEFS que se manifesta geralmente por sindrome
nefrédtico corticorresistente, com compromisso da fungdo renal e progressao rapida para doenga renal terminal. A bidpsia renal é fundamental

para o diagndstico. Apresenta baixas taxas de remissdo a terapéutica imunossupressora, sendo o prognostico reservado.

Descri¢ao de Caso

Rapaz angolano de 12 anos, sem antecedentes familiares de relevo, transferido para o nosso Hospital por lesdo renal aguda estadio 3, com
necessidade de técnica substitutiva da fungdo renal (TSFR).

Apresentava quadro de edema periorbitario e pré-tibial intermitente com 5 meses de evolugdo a que se associou astenia, anorexia, dor
abdominal difusa e vdmitos esporadicos nos ultimos 2meses.Foi observado em Angola e com diagndstico de sindrome nefritico-nefrético
(edema, oliguria, hipertensdo arterial, retengdo azotada, hipoalbuminemia, proteinuria nefrética, hematuria) iniciou pulsos de
metilprednisolona e hemodidlise por sobrecarga hidrica com oligtria. Por manter o quadro foi transferido. A admissdo, em anasarca e
hipertenso. Analiticamente, apresentava creatinina 4,03 mg/dl, azoto ureico 70,9 mg/dl, aloumina 2.8 g/dl e relag3o proteina/creatinina
urindria de 9539 mg/mmol. Reiniciou TSFR, manteve corticoterapia e prosseguiu estudo etioldgico. A bidpsia renal foi compativel com GEFS
variante colapsante (20% de glomérulos com esclerose global e restantes com esclerose segmentar). O estudo complementar excluiu causas
infeciosas e autoimunes e aguarda estudo genético.

Apresentou melhoria progressiva da diurese e retengdo azotada. Por estabilidade clinica e laboratorial, suspendeu hemodialise apds 1 més de
internamento. Associou entdo micofenolato de mofetil ao corticoide. Na evolugdo apresentou anasarca e hipertensdo arterial de dificil
controlo, com necessidade de multiplas medicagées (furosemida, metolazona, ramipril, bisoprolol, amlodipina e minoxidil), e fez trombose da
veia jugular interna associada ao cateter. Atualmente,4 meses apds a admissao, tem hipertensado arterial controlada e fungdo renal estavel:

creatinina 1,64 mg/dl, albumina 3,5 g/dl e relagdo proteina/creatinina urinaria 28 mg/mmol.

Conclusoes
Neste caso, apesar de fatores iniciais de mau progndstico como a bidpsia renal e a necessidade de hemodialise precoce, houve uma resposta
favoravel e até inesperada a terapéutica imunossupressora. No entanto mantem risco de evolugdo a curto-médio prazo para doenga renal

crénica terminal e necessidade de vigilancia regular.

Palavras-chave: glomeruloesclerose focal segmentar
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POO07 - INFECOES DO TRATO URINARIO POR AGENTES NAO ESCHERICHIA COLI EM IDADE PEDIATRICA
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Crianga, Unidade Local de Saude Sdo Jodo, Porto, Portugal

Introdugao e Objetivos
As infegGes do trato urinario (ITU) sdo comuns em idade pediatrica. O agente causal mais comum é a Escherichia coli (E. coli). As
ITU causadas por agentes ndo E. coli estdo associadas a patologia nefro-urolégica e maior risco de lesdo renal, o que reforga a

importancia do seu seguimento adequado.

Métodos
Estudo observacional retrospetivo, incluindo criangas com diagndstico de ITU por agente ndo E. coli, seguidas em consulta
externa de Pediatria Patologia Renal entre janeiro de 2020 e dezembro de 2024 num hospital de nivel Il. Foram analisadas

variaveis demograficas, clinica, estudo realizado, nomeadamente uroculturas e antibiogramas, e evolugéo.

Resultados

Foram incluidas 35 criangas (54% sexo feminino), com idade mediana de 11 meses na primeira consulta. Quatro criangas (11%)
tiveram mais de um episddio de ITU por agente ndo E. coli, analisando-se no total 41 episddios. Quatro criangas (11%)
apresentavam diagndstico pré-natal de dilata¢cdo do trato urinario, das quais uma com diagndstico de megaureter congénito. Em
seis criangas (17%) verificou-se antecedente de ITU de repeti¢do. Nos episddios de ITU analisados, tinha sido realizada
antibioterapia no més anterior em 13 (32%): sete (54%) por profilaxia de ITU e seis (46%) por doenga aguda. O sintoma mais
frequente foi febre (71%), seguido de recusa alimentar (24%), distria (17%), vomitos (15%) e irritabilidade (12%). Os agentes
identificados na urocultura foram: Klebsiella pneumoniae em 15 casos (37%), Proteus mirabilis em 13 (32%), Pseudomonas
aeruginosa em sete (17%), Serratia marcescens em dois (5%) e Enterobacter cloacae num caso (2%). A hemocultura foi positiva
numa crian¢a. Em 51% das ITU foi instituido tratamento endovenoso inicial, em regime de internamento. Nao se registaram
complicagGes. O estudo por ecografia renovesical revelou alteragées em 11 criangas (31%). Foi diagnosticado refluxo-vesico-
ureteral em 4 criangas (11%). Das 19 criangas (54%) que realizaram cintigrafia renal com DMSA, esta revelou alteragGes em sete

(37%).

Conclusdes
Neste estudo constatamos 5 (14%) criangas com diagndstico de malformagdo do rim e trato urinario e 7 com lesdo renal (20% do
total), o que salienta a importancia do seguimento adequado destas criangas.

Palavras-chave : Infegdo do Trato Urindrio, Agente Nao E. coli
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Introdugdo
A sindrome nefrdtica no primeiro ano de vida com comprometimento ocular ou neuroldgico pode estar associada a mutagao no
gene LAMB2. A proteina laminina beta 2 codificada por este gene expressa-se na membrana basal glomerular, nas jungdes

neuromusculares, musculos intraoculares, cristalino e retina.

Descri¢ao de Caso

Lactente do sexo feminino, 7 meses, admitida por edema palpebral bilateral matinal com 2 meses de evolugdo. Nistagmo
horizontal desde os 3 meses de idade e défice visual grave bilateral (-20.0 dioptrias). Sem antecedentes familiares de relevo.

A observacdo com edema palpebral bilateral, nistagmo horizontal, auscultacio cardiopulmonar normal, abdémen sem alteractes
e pressdo arterial 81/40 mmHg. Realizado estudo analitico com azoto ureico <0,5 mmol/L, creatinina 19,45 umol/L, fosfato 1,42
mmol/L, célcio corrigido 9,8 mg/dl, albumina 10 g/dL, colesterol total 188 mg/dl|, triglicerideos 328 mg/dI, pCr 0,86 mg/dL, TSH
7,9 uUl/mL e T4L 0,69 ng/dL; sedimento urinario com 8 eritrdcitos; proteintria 276 mg/m2/H. Estudo do complemento,
autoimunidade e causas infeciosas sem alteragdes. Ecografia renovesical normal. Iniciou terapéutica com captopril, levotiroxina e
necessitou de multiplas administragdes de albumina. Foi implementada correcdo e treino visual. O exoma em trio detetou a
variante patogénica c.172C>T p.(Arg58*) e outra provavelmente patogénica c.4573+5G>A, em heterozigotia composta no gene
LAMB?2. Estabilizagdo clinica sob captopril em dose crescente permitindo espagamento da administracdo de albumina e passar a
regime de ambulatério. Atualmente, com um ano de evolugdo, apresenta evolugdo para doenga renal cronica (DRC) estadio 3 e
mantem dislipidemia mista com hipertrigliceridemia severa, hipoalbuminemia, proteinuria nefrética e hipotiroidismo controlado.
Foi observada pela Neuropediatria por possibilidade de associagdo com hipotonia e clinica de sindrome miasténico congénito,
que ndo se confirmou. Como o gene LAMB2 esta também associado ao diagndstico de sindrome de Pierson, mantém vigilancia

em consulta de Neurodesenvolvimento.

Conclusdes

Na sindrome nefrdtica no primeiro ano de vida é fundamental a realizagdo de estudo genético. Neste caso, a detegdo de
variantes patogénicas no gene LAMB?2, por se associar a alteragdes oculares e do sistema nervoso central exige um
acompanhamento multidisciplinar. O tratamento da sindrome nefrético é de suporte com IECA e controle das complicagGes

retardando a evolugdo da DRC.

Palavras-chave : Sindrome nefrética congénita, Défice visual, LAMB2
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Introdugdo
A mielite aguda (MA) é uma doenga inflamatdria rara da medula espinhal, caracterizada por défices motores, sensitivos e/ou
autondmicos. Em idade pediatrica, a apresentagdo exclusivamente autonémica é pouco frequente, podendo atrasar o

diagnéstico. O reconhecimento precoce é fundamental para prevenir sequelas permanentes.

Descri¢ao de Caso

Adolescente de 16 anos, previamente saudavel, recorreu ao servigo de urgéncia por instalagao subita de incontinéncia urinaria,
sem percecdo de enchimento vesical, associada a obstipagcdo com dois dias de evolugdo. Negava febre e ndo apresentava défices
motores ou sensitivos. Ao exame objetivo apresentava uma bexiga palpavel, reflexos osteotendinosos preservados, sem nivel
sensitivo ou défices motores. Ficou internado para investigacdo. A RM cervico-dorso-lombar mostrou captagao leptomeningea de
gadolinio no cone medular e cauda equina, sugestiva de mielite; RM abdomino-pélvica normal. O LCR ndo revelou pleocitose,
com normoglicorraquia e proteinorraquia normais, bandas oligoclonais negativa; estudo microbiolégico e imunoldgico negativos.
Houve melhoria parcial espontanea durante o internamento, mas manteve-se auséncia de percegao vesical e residuo pds-
miccional aumentado. Foi realizado estudo urodinamico, que revelou bexiga algo hipossensivel mas com enchimento e
esvaziamento normais para a idade, sugerindo eventual disfuncdo miccional de coordenacdo.Repetiu RM dorso-lombar com
achados estdaveis. Face a persisténcia clinica e imagem compativel, iniciou metilprednisolona, seguida de azatioprina e
reabilitagdo uropélvica. Evoluiu favoravelmente, mantendo apenas auséncia de percegao vesical. A RM de controlo do neuroeixo,
realizada posteriormente, ndo revelou altera¢des patoldgicas, evidenciando resolugdo imagioldgica face aos achados prévios e

confirmando a estabilidade evolutiva do caso.

Conclusdes

A MA deve ser considerada no diagndstico diferencial de disfuncdo vesical aguda em adolescentes, mesmo na auséncia de
défices motores ou sensitivos. A RM do neuroeixo é essencial para confirmar inflamagdo e orientar a terapéutica. A
corticoterapia e imunossupressao precoces podem melhorar o progndstico, embora défices autondmicos residuais possam
persistir. Este caso ilustra uma forma atipica de MA com apresentacdo exclusivamente uroldgica, reforcando a importancia da

suspeicdo clinica e do acompanhamento especializado.

Palavras-chave : Mielite transversa, Disfuncdo vesical, Adolescente
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PO10 - LITIASE CORALIFORME DIREITA EM LACTENTE DE 5 MESES: UM CASO CLINICO RARO
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1- ULSTMAD

Introdugdo

A litiase coraliforme é uma forma rara e grave de urolitiase, caracterizada por calculos volumosos que ocupam a pelve e os
calices renais. Esta geralmente associada a infe¢des

urinarias por bactérias urease-positivas, como Proteus mirabilis, que favorecem a formacao de calculos de estruvite. A sua
ocorréncia em idade pediatrica é incomum e torna-se excecional em lactentes. A identificagdo precoce é essencial, dado o risco

aumentado de dano renal, infe¢Bes recorrentes e necessidade de intervengdo cirurgica complexa.

Descri¢ao de Caso

Apresenta-se o caso de um lactente de 5 meses, sexo masculino, seguido em consulta de patologia renal - pediatria por dilatagdo
pielocalicial (DPC) bilateral (8,8mm) detetada em ecografia pré-natal realizada as 30 semanas. A primeira ecografia renal pds
natal revelou DPC bilateral (6 mm a esquerda, 8 mm a direita). Aos 5 meses, realizou uma nova ecografia que revelou
“caliectasias centrais e periféricas e mantinha a ligeira proeminéncia pélvica de 7mm® e um achado incidental “distribuidos por
todos os grupos caliciais, multiplos calculos com morfologia coraliforme, os maiores atingindo 15 mm”. No decurso da
investigacado, foi identificada urocultura positiva para Proteus mirabilis, sem febre ou sinais clinicos de infecdo.

Realizou Cistouretrografia miccional seriada (CUMS), que se revelou sem alteragdes.

A situagao clinica foi discutida com a equipa de Urologia Pediatrica, que recomendou a realizagao de TAC renal aos 9 meses, com
o objetivo de uma melhor caracterizagdo dos célculos renais. Sugeriu-se, ainda, orientagcdo posterior em consulta para eventual
tratamento por cirurgia endoscépica intrarrenal combinada (ECIRS). O doente mantém-se clinicamente estavel, sem novos

episddios de infegbes do trato urinario (ITU).

Conclusdes

A litiase coraliforme em lactentes constitui uma condicdo rara, representando um desafio significativo ao nivel diagndstico e
terapéutico. O presente caso evidencia-se pela precocidade

da apresentacdo clinica e do diagndstico imagioldgico. A intervengdo precoce, aliada a uma abordagem multidisciplinar, assume
um papel crucial na preservacao da funcdo renal e na

prevencdo de potenciais complicagdes. Este caso reforga, igualmente, a relevancia de um seguimento rigoroso das dilatagdes

pielocaliciais identificadas desde o periodo neonatal.

Palavras-chave : Calculos coraliformes; Litiase renal;
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Local de Saude de Santo Antdnio; 3 - Servigo de Pediatria, Unidade Local de Satide da Pévoa de Varzim/Vila do Conde

Introdugdo e Objetivos

A incontinéncia urinaria diurna (IUD) é uma queixa comum em idade pediatrica, com impacto na qualidade de vida das criangas e respetivas
familias. Pode ser um sintoma de disfungdo vesical e associar-se a comorbilidades. A uroterapia é o tratamento de 12 linha, sendo importante
corrigir as comorbilidades, e, em alguns casos, é necessario tratamento farmacoldgico.

Este estudo pretende caracterizar as manifestagdes clinicas, comorbilidades, investigagdo complementar, abordagem terapéutica e evolugdo

clinica de criangas seguidas por IUD num hospital de nivel Il.

Métodos
Estudo observacional retrospetivo, incluindo criangas com diagndstico de IUD seguidas em consulta externa de Pediatria Patologia Renal entre
janeiro de 2010 e julho de 2025 num hospital de nivel Il. Foram analisadas varidveis demograficas, sintomas urinarios, comorbilidades, exames

complementares realizados, tratamento e evolugdo clinica.

Resultados

Foram incluidas 59 criangas (66% do sexo feminino), com idade mediana de sete anos na primeira consulta (minimo 4; maximo 16). Os sintomas
associados mais frequentes foram a polaquilria (56%) e a urgéncia miccional (27%). De entre as comorbilidades destacaram-se Perturbacdo de
Hiperatividade e Défice de Atengdo (PHDA) (37%), obstipagdo (25%) e obesidade (25%). Dez criangas (17%) tinham histéria familiar de
incontinéncia urindria e 15 (25%) apresentavam antecedentes de infe¢do do trato urinario. Constatou-se enurese noturna em 36% e enurese
riséria em 17%. Em 49% observou-se consumo habitual de sumos e/ou bebidas com cafeina. Na investigagdo complementar: a analise de urina
tipo Il foi normal em todos os casos; 92% realizaram ecografia renovesical, sendo que 24% apresentaram alteracdes; 7% realizaram CUMS e/ou
DMSA. De entre os principais diagnosticos, salientam-se 20% com bexiga hiperativa e 5% com bexiga de esforgo. Todos os doentes realizaram
medidas de uroterapia e tratamento de comorbilidades, que foram suficientes para resolugdo dos sintomas em 39%. Em 51% foi instituida

terapéutica farmacoldgica, maioritariamente com oxibutinina. Globalmente, 80% apresentaram melhoria sintomatica.

Conclusdes

Verificamos associagdo frequente a comorbilidades como PHDA, obstipagdo e obesidade. As medidas de uroterapia isoladamente foram
eficazes em mais de um tergo das criangas. Estes resultados reforgam a importancia de uma abordagem estruturada, combinando medidas de
uroterapia, tratamento das comorbilidades, e, quando necessario, tratamento farmacolégico, permitindo um bom progndstico na maioria das

criangas.

Palavras-chave: Incontinéncia urinaria, Disfung¢do vesical, Uroterapia
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PO12 - HIPERTENSAO ARTERIAL DE DIFiCIL CONTROLO EM IDADE PEDIATRICA: DO NASCIMENTO A ADOLESCENCIA

Ana Francisca Pinto Mendes?; Mario Ribeiro!; Ana Luisa De Carvalho?!; Helena Silval; Anténio Matos Marques?

1 - Servigo de Pediatria, ULS Braga

Introdugdo

A Hipertensdo Arterial (HTA) em idade pediatrica manifesta-se de forma inespecifica, tornando o seu diagnéstico um desafio
clinico. A sua etiologia é heterogénea, pode ser primaria ou secunddria, sendo as causas muito varidveis e exigindo investigagao e
diagnéstico precoces. A doenga renovascular, nomeadamente a estenose da artéria renal, embora rara, deve ser considerada na

HTA persistente e refratdria, pelo seu potencial de reversibilidade.

Descrigdo de Caso

Adolescente de 12 anos, sexo masculino, observado no Servico de Urgéncia por cefaleia frontal persistente, sem foto ou
fonofobia, sem despertares noturnos, com HTA grau I, orientado para consulta de nefrologia pediatrica.

Antecedentes pessoais de hipertensdo pulmonar neonatal grave, com necessidade de éxido nitrico, aminas e ventilagao
mecanica. Sem antecedentes patolégicos do aparelho urinario. Pai com HTA essencial desde os 30 anos.

Realizou Ecodoppler renal que mostrou indices de resisténcia intra-renais reduzidos na artéria renal direita, traduzindo pulso
"parvus tardus”. Realizou Angiotomografia Computadorizada com evidéncia de area focal de redugdo do seu calibre no seu tergo
médio (medindo 2,5 mm), correspondendo a estenose focal no terco médio da artéria renal direita e Angiorressonancia
Magnética mostrando normal sinal de fluxo nos principais eixos arteriais intracranianos e cervicais, excluindo vasculopatia da
parede arterial. Apresenta fungdo renal preservada, com proteinuria e albumindria moderadas persistentes.

Iniciou Lisinopril (5 mg/dia), com titulacdo progressiva da dose. Posteriormente, substituido por Ramipril (2,5 mg/dia - titulagdo
progressiva). Associada Hidroclorotiazida (37,5 mg/dia). Dado o mau controlo tensional mantido e por ter antecedentes
familiares afro-americanos, foi realizada nova alteragdo terapéutica para Amlodipina (7,5 mg/dia), com posterior aumento de
dose para 10 mg/dia e associagdo com Atenolol (25 mg/dia). Proposto para tratamento cirdrgico (Angioplastia Transluminal

Percutdnea Renal) apds discussdo com Centro de Referéncia.

Conclusdes

Este caso ilustra a importancia de uma investigagao dirigida em criangas com hipertensado arterial refrataria. A identificagao
precoce de estenose da artéria renal direita, refrataria a terapéutica médica, permite uma intervencdo atempada que podera

modificar o progndstico cardiovascular e renal a longo prazo.

Palavras-chave : Hipertensao Arterial, Cefaleias, Hipertensao Renovascular, Estenose da Artéria Renal
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PO13 - CRESCE - CAMPO DE FERIAS EDUCATIVO. EXPERIENCIA 2014-2025

Marta Campos?!; Margarida Abranches?; Catarina Almeida3; Carolina Silva*; Paulo Urbano?

1 - Associagdo Portuguesa de Insuficientes Renais (APIR); 2 - Maternidade Alfredo da Costa, ULS Slosé, Lisboa; 3 - Hospital de Guimardes, ULS Alto Ave,

Guimaraes; 4 - Heliclinic, Vila do Conde

Introdugdo e Objetivos

O CRESCE é um campo de férias educativo promovido pela Associagcdo Portuguesa de Insuficientes Renais (APIR) desde 2014, destinado a
criangas e jovens com doenga renal cronica (DRC), em terapéutica conservadora ou de substituigdo. Realizado em Portugal anualmente, sempre
que possivel, o CRESCE oferece um ambiente seguro e estimulante, onde os participantes partilham experiéncias, aprendem e se divertem,
reforcando a autoestima e a confianca perante os desafios da DRC. Além de proporcionar momentos de lazer, o campo visa aliviar os pais e
cuidadores da exigente rotina de cuidados de saude. As atividades ao ar livre sdo privilegiadas: natagcdo, canoagem, rapel, escalada, arborismo,
vela, entre outras. O CRESCE também promove a participagdo de jovens portugueses nos campos internacionais Kidney Recreation and
Education Week (KREW), organizados pela European Kidney Patients Federation (EKPF). Cada pais pode enviar até cinco jovens. Portugal
acolheu o KREW em 2017 e 2025. Esta apresentagdo visa divulgar as atividades do CRESCE desde a sua criagdo, destacar a sua importancia na

inclusdo de jovens com DRC e partilhar os desafios enfrentados na sua continuidade.

Métodos
Registos retrospectivo dos dados dos participantes nos campos de férias CRESCE realizados entre 2014 e 2025. Contabilizados niumero de

participantes, sexo e modalidades de tratamento.

Resultados

Entre 2014 e 2025, realizaram-se 10 edi¢cdes do CRESCE, com 141 participantes. Deste, 54% eram do sexo masculino e 46% do sexo feminino.
Relativamente as modalidades de tratamento, 26% em pré-didlise, 8% em hemodidlise e 65% transplantados. O pico de participagdo foi em
2016 (24 jovens) e o minimo em 2025 (9 jovens).

Portugal participou em cinco edi¢cdes do KREW, duas em territério nacional e trés na Poldnia, Espanha e Paises Baixos. Em julho de 2025,

no Campo Aventura em Obidos, estiveram presentes 23 jovens de cinco paises, promovendo o intercdmbio cultural e a partilha de experiéncias.

Conclusoes

O CRESCE é uma iniciativa de referéncia na inclusdo de jovens com DRC. A pandemia de COVID-19 interrompeu o projeto entre 2020 e 2022. A
retoma em 2023 foi possivel gragas ao esforgo da APIR em recuperar a sua sustentabilidade.

Os principais desafios, dificuldade na angariagdo de participantes e escassez de profissionais de saude, especialmente enfermeiros, refletem-se
na redugdo da duragdo do campo, de uma semana para quatro dias.

A divulgagdo das atividades do CRESCE pretende sensibilizar jovens, familias e profissionais de satde para a importancia da continuidade deste

projeto, que representa um espago Unico de apoio, inclusdo e desenvolvimento pessoal.

Palavras-chave: Doenga renal cronica, Desenvolvimento pessoal, Desporto
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