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40% dos doentes. Nenhum doente fez estudo genético ou tinha histéria familiar
positiva. Diagnostico presuntivo com base em valores elevados de catecolaminas
e metanefrinas fraccionadas na urina de 24h e em estudo imagiolégico. Todos os
doentes fizeram bloqueio alfa-adrenérgico pré-operatorio; associado a beta-bloque-
ante em 60%, IECA em 20% e bloqueador dos canais de calcio em 20% dos casos. A
ressec¢ao cirtrgica total foi efectuada em todos doentes e associou-se a importante
morbilidade peri-operatoria (80%) (laceragdo da artéria aorta, hipertensao/hipoten-
sdo arterial e hemorragia). O pés-operatério na UCIP decorreu sem complicagdes
significativas. Apos cirurgia, houve resolugio da sint<omatologia em 100% dos
casos. Apesar da elevada taxa de malignidade histoldgica - 40%, o seguimento de
6 meses a 8 anos nao revelou mortalidade. Comentarios: Os Feocromocitomas e
Paragangliomas sdo uma patologia rara e neste estudo nio se verificaram diferengas
quanto a epidemiologia, forma de apresentacao, terapéutica peri-operatoria relati-
vamente a outras séries descritas. A ressecgdo cirtirgica é a terapéutica de primeira
linha; as complicagdes peri-operatdrias sdo frequentes e potencialmente graves.
O pos-operatdrio na UCIP decorreu sem intercorréncias. O nimero reduzido de
doentes e o curto periodo de seguimento nao permite tirar conclusdes quanto a
evolugio a longo prazo.
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Introdugio: O lactato é o produto enddgeno final da glicolise anaerdbia, formado a
partir da acgiio da piruvato desidrogenase sobre o piruvato. A sua concentragio sérica
¢ geralmente inferior a 2 mmol/L, estando a sua produgio favorecida em situagdes
de hipoperfuséo ou disfungdo mitocondrial, incluindo nesta tltima condiges de
indole genética (doengas metabolicas) ou adquirida (tais como sindrome resposta
inflamatéria sistémica ou toxicidade hepatica). Caso Clinico: Lactente, 7 meses de
idade, gémeo monocoriénico de uma gravidez trigemelar por reprodugao medica-
mente assistida. Antecedentes de prematuridade, perturbagdo do desenvolvimento
psicomotor e epilepsia medicado com fenobarbital 5 mg/Kg/dia. E admitido na
Unidade Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP) por paragem cardio-respiratoria,
num contexto de infecgio respiratéria, provavelmente viral. A admissio na UCIP
constatada hiperlactacidémia de 7,02 mmol/L verificando-se, em avaliagoes seria-
das, valores de lactacto sérico persistentemente aumentados. Neste contexto, e
dados antecedentes, realizado estudo sérico do potencial redox, com relagao Lac-
tato/Piruvato 8. Ressonancia Magnética com espectroscopia identificando lesoes
bilaterais e simétricas envolvendo tdlamos e ganglios da base hiperintensas em T2
com pequenos picos de lactato a esse nivel, aspectos sugestivos de Sindrome Leigh.
O estudo enzimatico posteriormente realizado identificou défice de piruvato desi-
drogenase, aguardando estudo molecular. Durante a permanéncia na UCIP verifi-
cada necessidade de manutengao de suporte ventilatdrio e importantes dificuldades
alimentares, pelo que foi submetido a traqueostomia e gastrostomia percutanea.
Dada gravidez trigemelar com gémeo monocorionico, feito estudo potencial redox
ao irmdo, identificando-se igualmente hiperlactacidémia, pelo que foi orientado
para Consulta de Doengas Metabolicas, confirmando-se o diagnéstico de défice
de piruvato desidrogenase. Conclusdo: O Sindrome Leigh é uma encefalomiopatia
progressiva rara, com uma incidéncia estimada de 1:40000 nados vivos. Representa
um espectro de doengas mitocondriais genética e fenotipicamente distintas, mas
com apresentagio neuroradioldgica e patologica uniforme.

A hiperlactacidémia persistente nao associada a hipdxia e em contexto clinico
apropriado deve condicionar o rastreio de doengas mitocondriais. O caso des-
crito tem apresentagao tipica, no entanto torna-se particular pela manifestacao
emergente que motivou internamento em UCIP.
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O Traumatismo Crénio-Encefalico (TCE) constitui um motivo frequente de recurso
ao servico de urgéncia pedidtrica, sendo uma das principais causas de mortalidade
e morbilidade em criangas e adolescentes. Os acidentes na via publica, escolares e
domésticos resultam numa grande parte em TCE que comprometem o percurso de
vida dos jovens acidentados. O objectivo desta investigago foi conhecer a Qualidade
de Vida (QV) e a adaptagéo psicossocial de criangas e adolescentes apds TCE. A
amostra foi constituida por 58 criangas/adolescentes com TCE, 19 do sexo feminino
e 36 masculino, idade actual média 11,9 anos quando do acidente que estiveram
internados no SCIP do Hospital S. Jodo - Porto entre 2000 e 2010, e 60 participantes
sem TCE. Como meios de avaliacdo, para além de um Questiondrio S6cio-demo-
grafico e Clinico, recorreu-se ao Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL), &
Escala de Inteligéncia de Wechsler para Criangas (WISC III) e ao Questionario do
Comportamento de Criangas de Achenbach (CBCL). Os resultados mostraram que
em todos os pardmetros avaliados o grupo com TCE apresentava niveis inferiores
ao grupo de controlo (QV) ou ao esperado para a populagio (nivel intelectual e
comportamento). Quanto ao QI, 51,7% (n=30) apresentava resultados inferiores a
média que traduziam défice intelectual. Relativamente ao comportamento 48,5%
apresentava problemas de Internaliza¢do, 15,5% problemas de Externalizagao e
32,8% problemas globais. Mais problemas de comportamento associavam-se a pior
Qualidade de Vida. Nao se observou associagdo entre a severidade ou o tempo desde
que ocorreu o acidente do TCE (> 5anos versus <5anos) e a QV ou a adaptagdo
psicossocial. Os resultados demonstram as implicagdes negativas do TCE na QV
e na adaptagdo psicossocial, e as implica¢des dos défices no acompanhamento das
criancas e jovens que a ele foram
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A Sindrome de Choque Toxico Estreptocécico ¢ uma doenga invasiva grave, poten-
cialmente fatal, caracterizada pela ocorréncia de choque e disfungdo multiorganica.
Descreve-se o caso de uma crianca de 5 anos, sexo masculino, previamente saudd-
vel, com quadro clinico de choque, amigdalite e exantema macular generalizado,
compativel com o diagnostico de Sindrome de Choque Téxico Estreptocdcico.
Apos instituigdo de antibioterapia de largo espectro e medidas de suporte inten-
sivo, o doente apresentou uma evolugao clinica favoravel. A investigagdo etioldgica
revelou o isolamento de Streptococcus mitis em local estéril (hemocultura) e ndo
estéril (bacterioldgico de secregdes bronquicas e exsudado amigdalino). Este caso
demonstra a importancia de um elevado indice de suspeigao clinica necessario ao
diagnostico desta patologia, que permita a realizagdo de um tratamento adequado,
evite morbilidade acrescida e consequentemente melhore o prognéstico. Pretende
ainda dar a conhecer a emergente relevancia desta estirpe bacteriana como agente
patogénico em criangas imunocompetentes.
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Introdugio: A hipoglicémia é uma das alteragdes metabolicas mais comuns em
pediatria. A detecgdo, investigagao e tratamento atempado dos episddios de hipo-
glicémia sdo essenciais para a prevengao de lesdes cerebrais irreversiveis. Objectivos:
Avaliagao das criangas seguidas em 2011 na Consulta de Metabdlicas do Hospital
Pediatrico de Coimbra por hipoglicémia fora do periodo neonatal sem etiologia
esclarecida e reflexdo sobre a investigagdo realizada. Métodos: Estudo retrospectivo
dos processos clinicos, com andlise das seguintes variaveis: idade, género, caracte-
risticas dos episodios, investigagao realizada e evolugao. Definiu-se hipoglicémia
para valores de glicemia < 2,8 mmol/L (50mg/dl). Resultados: Durante o ano de
2011 foram seguidas em consulta seis criancas (quatro rapazes) por hipoglicémia
ap0s o periodo neonatal, ainda sem diagnostico etiologico. Tém atualmente ida-
des compreendidas entre os 3 e 14 anos (média 8 anos; mediana 7 anos). A idade
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meédia (e mediana) de inicio dos episodios foi 30 meses (4 meses a 5 anos). Cinco
criangas tinham apenas sintomatologia autonémica durante os episodios e outra
apresentou também depressao do estado de consciéncia. Em trés, a hipoglicémia
¢ um problema isolado. A frequéncia dos episodios de hipoglicémia sintomatica
variou de 1 isolado (2 doentes) a 3 a 4/més. Uma crianga teve uma hipoglicémia
isolada no decurso de gastroenterite e a investigagao foi inconclusiva. Em todas as
outras foram identificados dois ou mais episédios de hipoglicémia. O ltimo episo-
dio ocorreu em mediana nos 6 meses anteriores a ltima consulta (1 més a 2 anos).
Foi realizada monitorizagio continua da glicose em trés doentes, que confirmou
a existéncia de hipoglicémia. Quatro criangas fizeram prova de jejum (até 24h ou
detegdo de hipoglicémia), com desencadeamento de hipoglicémia apds as 12h de
jejum em todas. Duas criangas apresentaram hipoglicémia cetética com acidose
metabdlica com lactato, acidos organicos e acilcarnitinas normais e niveis adequados
de insulina, cortisol e hormona de crescimento e estudo do gene OXCT1 negativo,
poderiam enquadrar-se no diagndstico de hipoglicémia cetética idiopética. Outro,
com hipoglicémia hipocetética, tinha um perfil de dcidos orgénicos sugestivo de
défice da oxidagio dos hidroxiacidos gordos de cadeia longa, que néo se confirmou
e estudos funcionais e genéticos. As tltimas apresentaram hipoglicémia sem cetont-
ria, associada numa delas a dismorfismos, mé progressao ponderal hepatomegalia
com hepatite e hiperlactacidémia, transferrina deficiente em carbohidratos normal
e estudo dos genes da glicogenose Ia e III negativo. Conclusoes: A investigagio
etioldgica da hipoglicémia implica colheitas de produtos bioldgicos durante a crise,
espontinea ou provocada. A sua interpretagdo é complexa e, apesar da existéncia
de muitos algoritmos de apoio ao diagnéstico, muitos casos ficam por esclarecer.
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Introdugao: As dificuldades na comunicagio e interagio social sd0 uma queixa
frequente em criangas com diversas perturba¢des do desenvolvimento, nomeada-
mente, com perturbagdes do espectro do autismo, incluindo a sindrome de Asperger,
e a Perturbagio de Hiperatividade e Défice de Atengéo. O treino de competéncias
sociais (TCS) é um tipo de intervengio que envolve o ensino explicito de competén-
cias facilitadoras da interagdo. Esta abordagem tem-se revelado promissora nestas
criangas porque proporciona oportunidades para praticarem estas competéncias
em grupo, num contexto relativamente naturalista. Objetivos: Avaliar os resultados
dos dois primeiros grupos de TCS “Vamos ser Amigos” Métodos: As seis criangas
que participaram no programa de TCS foram previamente avaliadas na Consulta
de Desenvolvimento. Tinham entre 5 e 9 anos de idade sendo organizadas em dois
grupos de idades proximas. Os pais preencheram um questionario de competéncias
da comunicagio e interagao social, a partir do qual foi definido um programa de
12 sessoes realizadas semanalmente. No final, foi avaliado o progresso nas vérias
competéncias trabalhadas com um segundo questionario. Resultados: No final do
programa, os pais de cinco (em seis) criangas observaram, no seu dia a dia, melhoria
nas competéncias trabalhadas: juntar-se a uma brincadeira, combinar brincadei-
ras, saber lidar com a troga, ser capaz de lidar com a derrota, apresentar topicos de
interesse aos outros e dar seguimento a uma conversa. Conclusoes: O programa
de TCS “Vamos ser Amigos’, desenhado de forma individualizada, mostrou-se ttil
para a maioria das criangas, verificando-se algum grau de generalizagio nas com-
peténcias trabalhadas nas sessoes.
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Introdugio: O Centro de Neurodesenvolvimento do Hospital Beatriz Angelo (HBA)
iniciou o seu funcionamento em Fevereiro de 2012, com uma equipa constituida
por duas Pediatras do Neurodesenvolvimento, uma Técnica Superior de Educagao
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Especial e Reabilitagdo, uma Terapeuta da Fala e uma Psicéloga Educacional e, mais
recentemente, uma Neuropediatra. Recebe criangas e jovens da area de influéncia
do HBA com perturbagées do neurodesenvolvimento e neuropediatria. No centro
¢ feita a avaliagdo e encaminhamento para os apoios locais, mantendo supervisao
dos casos em seguimento. Objectivos: Caracterizar a populagao de criangas obser-
vadas e avaliar a dindmica do Centro de Neurodesenvolvimento do HBA. Material
e métodos: Estudo retrospetivo dos processos clinicos das criangas e jovens segui-
das no Centro de Neurodesenvolvimento do HBA desde a sua abertura (Fevereiro
2012) até Julho de 2012. Foram avaliados os dados demograficos e epidemiologi-
cos, as etiologias encontradas, co-morbilidade, as avaliagoes efetuadas e resultados
obtidos. Resultados: Neste periodo foram observadas 179 criangas e jovens, sendo
138 (77%) do sexo masculino e 41 (23%) do sexo feminino, com idades varidveis
entre os 7 meses e 0s 15 anos (média 7,01 anos). Realizaram-se 367 consultas de
neurodesenvolvimento, sendo 179 (49%) primeiras consultas e 188 de seguimento.
Foram efetuadas 115 avaliagoes: Testes de Griffiths (33%), Avaliagdes Psicopeda-
gogicas (30%) e Avaliagoes da Linguagem (24%). As patologias mais frequentes
foram a Perturbagéo de Hiperatividade e Défice de Atengdo (33%), as Perturbagdes
Especificas da Aprendizagem (25,7%), os Estados Limites do Funcionamento Cog-
nitivo (23,5%) e os Défices Cognitivos (20%). Foi detectada co-morbilidade em 95
criangas (53%). A maioria das criangas veio sinalizada pelo Centro de Satde e tem
sido encaminhada para as Equipas Locais de Intervengdo Precoce (ELIs) ou para
as Equipas de Educagao Especial, mantendo supervisao pela equipa do Centro.
Conclusdes: Apesar do pouco tempo de existéncia, o Centro de Neurodesenvol-
vimento do HBA tem feito um trabalho importante, com boa articulagiao com os
Centros de Satide, Escolas e ELIs. Reconhecendo que se trata de uma fase de inicio
e de crescimento progressivo, consideramos os nimeros apresentados representa-
tivos do nosso trabalho e reveladores de uma equipa organizada e estruturada e que
tem contribuido para a melhoria dos cuidados s criangas e jovens com Patologia
do Neurodesenvolvimento na nossa drea de referéncia.
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As perturbagdes do neurodesenvolvimento, independentemente da associa-
¢ao a fatores de risco conhecidos, constituem-se no momento atual como a
causa de morbilidade pedidtrica mais frequente. Na sua maioria, as manifes-
tagdes clinicas das alteragdes do neurodesenvolvimento e do comportamento
surgem em idades precoces e apresentam uma cronicidade cuja repercussao
na aprendizagem implica néo s a vigilancia e a avaliagdo dos fatores de risco,
bem como a consequente interven¢io sobre os mesmos. Em Portugal, tem-se
registado um aumento da vigilancia dos fatores de risco para perturbacdes do
neurodesenvolvimento, sendo importante e necessaria a promogao de protocolos
de atuagio de carécter holistico e ecoldgico. A adogao de avaliagdes sistemati-
cas e interdisciplinares no ambito do neurodesenvolvimento infantil contribui
de forma progressiva para o aumento da qualidade nos cuidados pediatricos,
através de uma abordagem preventiva. Deste modo, com base em Estudos de
Caso seguidos numa abordagem multidisciplinar entre os 18-24 meses até aos
5-6 anos apresenta-se a proposta de criagdo do Protocolo de Neurodesenvol-
vimento Infantil em Idade Pré-Escolar (PNIIPE).
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