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Programa

13:30 — Abertura secretariado

14:00 — Sessao de Abertura

14.15 — Hipertensao pulmonar na crianga: como avaliar e tratar
Moderadores: Maria Ana Sampaio Nunes, H Cruz Vermelha,

Eduardo Castela, CHUCoimbra
Hipertensdao Pulmonar Persistente do RN — Elisa Proenca, CHPorto
Displasia Broncopulmonar e Anomalias do desenvolvimento
Pulmonar — Maria Jesus del Cerro, H Ramon e Cajal

Sindrome de Eisenmenger — Cristina Cruz, CHSJoao.

15:45 — Conferéncia: Hipertensao Pulmonar Pediatrica: abordagem diagndstica
e terapéutica actual — Maria Jesus del Cerro, H Ramon e Cajal
Presidente: José Carlos Areias, CHSJoao

16: 30 — Café/ posters
Moderadores: Conceicao Trigo, CHLCentral, Miguel Félix, CHUCoimbra

17:00 — Casos clinicos: sessao interactiva
Moderadores: Maria Joao Baptista, CHSJodo, Elisa Proenca, CHPorto,

Fatima Pinto, CHLCentral

18:15 — NOC’S pediatricas — o que ha de novo? Silvia Alvares, CHPorto
Moderadores: Rui Anjos, CHLOcidental, Anténio Marinho da Silva,
CHUCoimbra

18:30 — Encerramento.

Organizacao:
Servigos de Cardiologia Pediatrica
CHSJodo, CHPorto, CHUCoimbra, CHLO-HSta Cruz, CHLC-HSta Marta, H Cruz Vermelha
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PM-1. APNEIA OBSTRUTIVA DO SONO E HIPERTROFIA
AMIGDALINA- CAUSA REVERSIVEL DE HIPERTENSAO
PULMONAR

Vasco Lavrador', Isabel Martins', Céu Mota', Paula Ferreira’,
Silvia Alvares'

'Centro Hospitalar do Porto (CHP)

Introdugdo: O sindrome de apneia obstrutiva do sono
(SAOS) define-se pela presenga de obstrugao das vias aéreas
superiores (VAS) durante o sono. Na crianga a causa mais fre-
quente € a hipertrofia amigdalina ou adenoideia mas factores
anatomicos e neuromusculares podem estar na base desta en-
tidade.

Caso clinico: Crianga do sexo masculino, 2 anos de idade,
transferido para a UCIP por quadro de insuficiéncia cardiaca se-
cundaria a obstrugao crénica das VAS.

Antecedentes pessoais: défice de IgA, episddios infecciosos
das VAS com obstrugédo nasal cronica desde os 7 meses. Ade-
noidectomia aos 7 meses com melhoria clinica transitoria.

Agravamento progressivo da sintomatologia (rinorreia croni-
ca, roncopatia e apneia de sono) com programagdo de amig-
dalectomia. Na avaliagdo pré operatéria constata-se quadro
de insuficiéncia cardiaca, com dispneia de decubito, cianose e
edemas generalizados. Apresenta-se febril (37,8°C), frequéncia
respiratoria - 50ciclos/min, frequéncia cardiaca-110bat/min, satu-
ragdo transcutanea de oxigénio-88%, TA-120-76mmHg, AC- S1
normal, S2 com P2 aumentado, sem sopros, AP- crepitagdes em
ambos os campos pulmonares, hepatomegalia.

Rx torax- cardiomegalia com congestédo pulmonar.

ECG- RS, f card-110bat/min, desvio direito do eixo eléctrico,
anomalia auricular direita, hipertrofia ventricular direita.

Eco2D/doppler: auséncia de cardiopatia estrutural, dilatagdo
das cavidades direitas e sinais de hipertensédo pulmonar (insufi-
ciéncia tricispide com gradiente VD/AD de 64mmHg).

Iniciou terapéutica anticongestiva e foi submetida a amigda-
lectomia em D2 de internamento.

Verificou-se evolugéo favoravel com normalizagdo do ECG,
Rx torax e ecocardiografia aos 5 meses pos-cirurgia.

Comentarios: criangas com hipertrofia adenoamigdaliana
e obstrugado crénica das vias aéreas superiores, podem evoluir
para quadro de ICC grave e hipertensdo pulmonar. O ecocar-
diograma bidimensional Doppler cor é de primordial importancia
para o diagndstico, e a amigdalectomia é o tratamento definitivo.
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PM-2. HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR E
TELANGIECTASIA HEMORRAGICA HEREDITARIA:
ASSOCIAGAO RARA

Vasco Lavrador', Ana Cristina Freitas’, Telma Barbosa', Virgilio
Senra’, Herculano Rocha', Maria Joao Baptista', Maria Jodo
Baptista?, Silvia Alvares'

'Centro Hospitalar do Porto (CHP)

2Centro Hospitalar So Jodo (CHSJ)

Introdugéao: A hipertensao pulmonar (HP) pode desenvolver-
-se em qualquer idade, frequentemente com manifestagdes ines-
pecificas em idade pediatrica. Na maioria dos casos pediatricos
é idiopética ou associada a doenga cardiaca ou pulmonar. Po-
rém o leque de possiveis etiologias é alargado e a importéncia
da sua investigagdo relaciona-se com a estratégia de aborda-
gem terapéutica.

Caso clinico: Crianga de 6 anos, sexo feminino, referen-
ciada a consulta de Cardiologia Pediatrica por 3 episédios de
lipotimia e 4 de sincope em 3 meses, um dos quais despoletado
com movimento de levante; sem outros sintomas associados.
Antecedentes de epistaxis frequentes e ma evolugao estatopon-
deral. Histéria familiar de Telangiectasia Hemorragica Hereditaria
(THH). Ao exame objectivo, apresenta-se em classe funcional
II/1l, saturacdo transcutanea de oxigénio - 100%, detectando-
-se, na auscultacdo cardiaca, o reforco do segundo som, sem
sopros audiveis. Auséncia de telangiectasias. O ecocardiogra-
ma revelou hipertens&o arterial pulmonar (HAP), confirmada por
cateterismo cardiaco (PAPmédia-74mmHg, RAP-16,6UW, RAS-
13,4UW, PECP-12mmHg.). O teste de vasoreatividade pulmonar
foi negativo. NT-ProBNP-636. A tomografia computorizada (TC)
toracico demonstrou sinais de HAP e mdltiplas e diminutas fistu-
las arterio-venosas subpleurais. Realizou 3 provas de suor (re-
sultado positivo), com doseamento de elastase pancreatica nor-
mal e estudo genético para a fibrose quistica negativo. Restante
investigacao ndo revelou alteracdes relevantes. Iniciou vasodila-
tadores pulmonares com melhoria da capacidade de esforgo e
dos marcadores bioquimicos.

Discussdo e conclusdo: O diagndstico de THH (doenga
de Rendu-Osler-Weber) baseia-se na presenca de critérios cli-
nicos nomeadamente epistaxis, telangiectasias, manifestagoes
viscerais e histéria familiar. As malformagdes arteriovenosas es-
tao presentes em cerca de 15-33% dos doentes. A HAP é rara
e pode ocorrer sob duas formas: por alto débito, associada a
malformacgdes artério-venosas hepaticas com RAP baixas, ou
menos frequentemente, como neste doente, com PAP eleva-
da, débito cardiaco normal e RAP elevadas, correspondendo a
uma verdadeira arteriopatia e assemelhando-se a HAP idiopa-
tica. Tém sido encontradas mutagdes no gene ALK1 e BMPR2
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na HHT- associada a HAP, justificando-se esta investigagéo e
especulando-se sobre uma patogénese molecular comum entre
a HHT e HAP.

Este caso apresenta ainda a particularidade da positividade
das provas de suor, apesar da auséncia de sintomas sugestivos
de fibrose quistica e estudo molecular para doenga negativo.

De realgar a resposta favoravel a terapéutica vasodilatadora
pulmonar especifica.

PM-3. SOBREVIDA DE DOENTE COM LUPUS ERITEMATOSO
SISTEMICO JUVENIL E HIPERTENSAO ARTERIAL PULMO-
NAR GRAVE

Diana Pinto’, Andreia Dias’, Liliana Rocha', Carla Zilhdo',
Helena Sousa’, Teresa Sousa', Sameiro Faria', Paula Matos®,
Conceigao Mota', Margarida Guedes'

'Centro Hospitalar do Porto (CHP)

Introducéo: A hipertensao arterial pulmonar (HTP) esta des-
crita em algumas conectivites. No lupus eritematoso sistémico
(LES) é rara e geralmente de moderada gravidade. Os autores
descrevem o caso clinico de uma doente com LES juvenil e HTP
de evolucdo severa e prognostico reservado.

Caso clinico: Doente de 21 anos, caucasiana, com LES ju-
venil diagnosticado aos 10 anos, com manifestagbes mucocuta-
neas incluindo fenémeno de Raynaud, articulares, hematolégi-
cas e renais, ja tendo realizado terapéutica com corticéides em
doses variaveis, hidroxicloroquina, azatioprina, ciclofosfamida e
micofenolato de mofetil. Aos 13 anos, por dor toracica e dispneia
para médios esforgos realizou ecocardiograma (ECO) que reve-
lou insuficiéncia tricuspide ligeira e elevagédo da pressao sistoli-
ca da artéria pulmonar (PSAP). O cateterismo cardiaco direito
mostrou PSAP de 65 mmHg (em repouso) e prova de vasodila-
tacao positiva, pelo que iniciou amlodipina. Um ano depois, por
agravamento clinico (classe Il OMS) e por teste de vasodilata-
¢ao negativo, suspendeu a amlodipina e iniciou bosentan. Por
episddios sucessivos de rectorragia nao esclarecida foi decidido
nao iniciar hipocoagulagéo. Aos 18 anos foi internada por reagra-
vamento, sendo que o ECO na altura mostrou dilatagdo severa
das cavidades direitas, disfungéo do ventriculo direito e PSAP de
70 mmHg. Iniciou sildenafil 25mg/dia e furosemida endovenosa,
apenas com resposta parcial. Realizou posteriormente um ciclo
de Rituximab. Um ano depois por dispneia (classe IlI-IV) e sin-
cope, realizou cateterismo direito que confirmou a progressao da
HTP. Iniciou iloprost inalado mantendo-se em classe II-lll durante
1 ano. Em Outubro de 2012, por dispneia em repouso, repetiu
ECO que mostrou PSAP de 105 mmHg. Apds exclusao de cau-
sas secundarias, assumiu-se progressao da doenga e resposta
insuficiente a terapéutica combinada instituida, pelo que iniciou
iloprost endovenoso em perfusao continua. Até a data mantém-
-se em classe funcional lI-1ll, com terapéutica tripla e necessida-
de de escalada de dose de iloprost. A realizagao de transplante
cardio-pulmonar n&o parece exequivel por manter actividade IU-
pica, apesar da escalada terapéutica.
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Conclusdo: A HTP é um achado raro e geralmente pouco
grave no LES. A severidade desta manifestagéo clinica num LES
juvenil, obrigando a varias atitudes terapéuticas, discrepantes da
moderada actividade da doencga de base, levanta questdes fisio-
patoldgicas subjacentes e reconsideragdes diagndsticas nesta
doente.

PM-4.HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR IDIOPATICA
FAMILIAR

Joana Pimenta’, Maria Jodo Baptista’

'Servigo de Cardiologia Pediatrica, Centro Hospitalar S. Jodo (CHSJ)

Introdugédo: A hipertenséo arterial pulmonar familiar € uma
entidade rara, em que varios elementos da mesma familia séo
afectados. A mutagdo mais frequentemente implicada envolve o
gene BMPRII. Para melhorar o prognéstico dos individuos afec-
tados é fundamental a realizagao de rastreio periddico nos res-
tantes elementos da familia, sobretudo os mais jovens, ja que
esta entidade se caracteriza por antecipagéao.

Caso clinico: Os autores descrevem o caso de uma crianga
com diagnostico de hipertenséo arterial pulmonar aos 6 anos na
sequéncia de rastreio familiar. Refere-se dois casos de hiper-
tensao arterial pulmonar na familia, um irmao falecido com um
ano de idade (morte subita cardiaca) e um primo jovem adulto
em tratamento. A crianga encontrava-se em classe funcional |
da NYHA quando realizou rastreio com ECG e ecocardiograma
que demonstraram sinais de pressao pulmonar elevada com dis-
fungdo ventricular direita. O cateterismo cardiaco confirmou o
diagnéstico, com estudo de vasoreactividade negativo. Os mar-
cadores bioquimicos estavam ligeiramente elevados. O estudo
etioldgico exaustivo efectuado nao identificou qualquer patologia
associada. A pesquisa de mutagdes do gene BMPRII foi negati-
va. Decidiu-se iniciar terapéutica com bosentano com avaliagdo
periédica. Ao fim de cinco anos de seguimento ocorreu agrava-
mento clinico com evolugéo da classe funcional e elevagdo dos
marcadores bioquimicos. A prova dos seis minutos de marcha e
o estudo hemodinamico era sobreponivel ao habitual. Foi deci-
dido passar a terapéutica dupla com bosentano e sildenafil, com
melhoria clinica e analitica. Actualmente a crianga encontra-se
estavel, em classe funcional | com indicadores de progndstico
favoraveis.

Discussao: A identificagdo precoce de individuos afectados
na hipertenséo arterial pulmonar familiar, permite a avaliagao
atempada com adequada estratificagdo de risco e inicio precoce
de terapéutica vasodilatadora pulmonar especifica, se indicado.
E fundamental o seguimento destes doentes, com definicdo de
estratégia de objectivos terapéuticos para evitar a progressao da
doenga e melhorar o progndstico.
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PM-5. HIPERTENSAO PULMONAR PERSISTENTE DO

RECEM-NASCIDO PRE-TERMO:

QUE ESTRATEGIA TERAPEUTICA?

Marina Pinheiro’, Ana Ratola’, Ana Guedes', Ana Cristina

Braga', Dulce Oliveira!, Carmen Carvalho', Alexandra Almeida’,

Ana Margarida Alexandrino', Silvia Alvares?, Elisa Proenca’

"Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Servigo de Neonatologia,
Maternidade Julio Dinis, Centro Hospitalar do Porto (CHP)

2Servigo de Cardiologia Pediatrica, Centro Hospitalar do Porto (CHP)

Introdugé&o: A hipertensao pulmonar persistente do recém-
-nascido (HTPPRN) é uma entidade mais frequente nos RN com
mais de 34 semanas. O diagnostico nos RN pré-termo (PT) tem
vindo a aumentar, havendo grande limitagdo quanto as opcdes
terapéuticas. A Academia Americana de Pediatria ndo recomen-
da o oxido nitrico inalado (iNO) nos RN com menos de 34 se-
manas.

Objectivos: Os autores apresentam 2 casos de HTP grave
em PT com diagndsticos de base e evolugdo clinica distintas.
Discutem-se eventuais opgdes ao tratamento.

Caso 1: RNPT 29 semanas, sexo feminino, peso ao nas-
cimento de 1460g. Parto eutdcico apos rotura prolongada de
membranas, com indice de Apgar 5/7. Desenvolveu quadro de
dificuldade respiratéria com necessidade de ventilagéo invasiva
(VI1), sem melhoria apos surfactante, com evolugédo para HTP
grave em contexto de sépsis congénita a pneumonia por Esche-
richia coli. Hipoxemia refrataria a ventilagado de alta frequéncia
(VAF), mas com boa resposta ao iNO e sildenafil. Evolugéo glo-
bal favoravel, sem necessidade de suporte ventilatério ao 11° dia
e sem outras complica¢des, nomeadamente neuroldgicas.

Caso 2: RNPT 30 semanas, sexo masculino, peso ao nas-
cimento de 1840g. Cesariana emergente por descolamento de
placenta, com indice Apgar 3/4, reanimagao e VI apds o nasci-
mento. Quadro clinico de hidropsia fetal, com necessidade de
volemizacgdo, suporte inotrépico e ventilatério durante a 12 se-
mana de vida. Detetada cardiomiopatia hipertréfica com obstru-
¢ao do trato de saida do ventriculo esquerdo, que conduziu ao
diagnostico de Sindrome de Noonan. Medicado com propanolol,
sem agravamento da hipertrofia, e sob ventilagdo n&o invasiva.
Aos 2 meses (IC 38 semanas), desenvolve quadro de HTP gra-
ve secundaria a pneumonia a Adenovirus, sem resposta a VAF,
suporte inotrépico e terapéutica com iNO e sildenafil. Obito veri-
ficado ao 80° dia de vida.

Comentarios: O tratamento da HTP constitui habitualmente
um desafio para os neonatologistas, tendo o seu manejo nos
RNPT limitagdes terapéuticas importantes. Apesar do iNO nao
estar recomendado nos RNPT, alguns estudos sugerem poder
haver algum beneficio nos casos de rotura prolongada de mem-
branas, oligodmnios e hipoplasia pulmonar, o que parece ter
acontecido com o 1° caso. Perante a gravidade da situagdo e
patologia de base, n&o se progrediu no investimento do 2° caso.
Discute-se eventualmente avangar com outras op¢des terapéuti-
cas nos casos nao respondedores ao iNO.
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PM-6. TRANSPOSICAO DAS GRANDES ARTERIAS...MAS

NAO SO!

Sara Domingues’, Diana Baptista', Joana Leite’, Edite

Gongalves?, Jorge Casanova®, Augusto Ribeiro', Maria Jodo

Baptista?

"Servigo de Medicina Intensiva Pediatrica - Centro Hospitalar do S. Jodo,
EPE

2 Servigo de Cardiologia Pediatrica - Centro Hospitalar do S. Jodo, EPE

3Servigo de Cirurgia Cardiotoracica — Centro Hospitalar do S. Jodo, EPE

Introducdo: A transposicdo das grandes artérias (TGA) re-
presenta 5 a 10% das cardiopatias congénitas Em cerca de 25%
dos casos, associa-se a comunicagao inter-ventricular (CIV), o
que melhora as trocas gasosas mas agrava a insuficiéncia car-
diaca e a doenga vascular pulmonar. A hipertensao pulmonar
persistente em doentes com TGA é uma complicagéo grave, de
etiologia mal compreendida, habitualmente resistente a terapéu-
tica e associada a elevada mortalidade.

Caso clinico: Lactente de 2 meses, sexo feminino, com
diagnostico pré-natal de TGA, CIV perimembranosa grande e fo-
ramen oval patente. Periodo neonatal estavel, sem necessidade
de tratamento com prostaglandinas ou de septostomia. Alta da
maternidade em D3 de vida. Internada eletivamente para reali-
zagao de cirurgia paliativa com construgéo de banding da artéria
pulmonar e laqueagéo do canal arterial. No pos-operatorio ime-
diato apresentou hipoxemia persistente e acidose metabdlica,
sem melhoria com a otimizacdo das medidas de suporte nem
com a instituicdo de éxido nitrico inalado. Confirmada hiperten-
sao pulmonar moderada a grave, com shunt interventricular pre-
dominantemente direito-esquerdo. Decidido realizar septostomia
de Rashkind em D3 de pds-operatério e iniciar crurarizagao e
sildenafil, verificando-se melhoria clinica. Alta apos 32 dias, sem
sedoanalgesia, em ventilagdo espontanea, hemodinamicamente
estavel sem suporte inotropico, a tolerar alimentacéo entérica.
Ao exame objetivo, de destacar a presenca de sopro sistdlico,
sem outras alteragbes de relevo, nomeadamente no exame neu-
rolégico.

Discussdo: O diagnostico pré-natal permitiu definir a estra-
tégia terapéutica atempadamente. Sendo uma forma complexa
de TGA, foi necessario o tratamento paliativo com banding da
artéria pulmonar para diminuir o hiperfluxo pulmonar. O encer-
ramento do canal arterial levou a diminui¢cdo da mistura entre as
duas circulagdes e ao aumento da resisténcia vascular pulmonar.
Arealizagéo de septostomia interauricular e a cuidadosa aborda-
gem da hipertensao pulmonar com medidas gerais e vasodilata-
dores pulmonares permitiu uma evolugao clinica favoravel.

A hipertenséo pulmonar associada a TGA exige alto indice de
suspeita e tratamento agressivo, devendo ser sempre conside-
rada em doentes com instabilidade hemodinamica e hipoxia no
pés-operatdrio imediato.

O planeamento de opgdes corretivas dependera da evolugdo
anatomica e fisiopatologica.

Hipertensdo pulmonar na crianca: o que ha de novo?



PM-7. CIFOESCOLIOSE E CIRCULACAO DE FONTAN: A
PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Filipa Vila Cova', Joana Pimenta', Jorge Moreira’, Anténio
Sousa', Marilia Loureiro?, Silvia Alvares?

'Centro Hospitalar S. Jodo (CHSJ)

2Centro Hospitalar do Porto (CHP)

Introdugéo: O procedimento de Fontan implica a passagem
de fluxo sanguineo sistémico venoso para as artérias pulmona-
res, sem a necessidade de um ventriculo subpulmonar propulsor.
Assim, um ventriculo Unico funcional impulsiona o sangue para
a circulagao capilar arterial e o retorno venoso sistémico faz-se
passivamente até a circulagao pulmonar. Este procedimento é a
etapa cirdrgica final num leque alargado de Cardiopatias Con-
génitas ndo passiveis de correcgéo biventricular, como atrésia
tricuspide, atrésia pulmonar com septo intacto e sindrome do
coragao esquerdo hipoplasico. Sabe-se que a presenga de uma
pressao pré-operatoria das Artérias Pulmonares >15mmHg, val-
vula auriculo-ventricular Unica e sindrome do coragéo esquerdo
hipoplasico estdo associados a maiores taxas de mortalidade
pelo que é necessaria uma selecgdo criteriosa dos doentes
candidatos, assim como uma abordagem cirurgica faseada com
realizagéo de cirurgia de Glenn prévia.

Caso clinico: Crianga do sexo feminino, raga negra, natu-
ral de S.Tomé e Principe, fruto de gestagdo de termo e vigia-
da, a qual foi diagnosticada no periodo neonatal cardiopatia
complexa (atrésia tricispide, conexdo tipo univentricular por
valvula unica, CIV grande sub-aortica e CIA tipo Ostium Pri-
mum, grandes vasos normalmente relacionados). Aos 6 meses
foi submetida a cirurgia de banding da Artéria Pulmonar e aos
5 anos a cirurgia de Glenn (anastomose cavopulmonar com
shunt bi-direccional). Estavel do ponto de vista hemodinamico,
desenvolveu cifoescoliose marcada. Aos 11 anos foi submetida
a cateterismo cardiaco que revelou uma pressao média na ar-
téria pulmonar de 24mmHg pelo que se verificou ndo existirem
condigdes fisioldgicas para a realizagcdo de conex&o cavopul-
monar total, sem risco significativo. Fez corregao cirurgica da
cifoescoliose grave e foi realizado a novo cateterismo cardiaco
que revelou artérias pulmonares bem desenvolvidas, com fluxo
simétrico para ambos os campos pulmonares, boa contractili-
dade do ventriculo esquerdo, banding da AP bem posicionado
e PAPM-14mmhg. Foi submetida a cirurgia de Fontan, com
construgdo de um conduto extra-cardiaco fenestrado. Poste-
riormente em 2012 foi submetida a cateterismo cardiaco de
intervengéo para ocluséo da fenestra, sendo que apds oclusao
da fenestra com balao pelo periodo de 10 minutos verificou-se
manutencao de pressdes no conduto e subida das saturagbes
de O2 de 87% para 97%, pelo que foi encerrada definitivamen-
te com um dispositivo Amplatzer Duct Occluder I, com suces-
so. Actualmente a doente encontra-se clinicamente bem (em
classe | de NYHA), mantendo terapéutica com furosemida e
acido acetilsalicilico.

Comentarios: Este caso clinico demonstra a associagao
de escoliose a cirurgia paliativa cardiaca prévia e a cardiopatia
ciandtica e a importancia de alteragdes esqueléticas na funcéo
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e circulagado pulmonares. Salienta-se que na circulagdo de Fon-
tan, a definicdo de hipertensdo pulmonar como uma PAPmédia
225mmHg, ndo é a mais adequada tendo sido revista recente-
mente pela Classificagdo de Panama.

PM-8. HTP NEONATAL — REVISAO DE 5 ANOS NUM

CENTRO HOSPITALAR TERCIARIO

Andreia Francisco?, Pedro Epifanio’, Teresa Dionisio?,

Sofia Morais®, Rui Castela®*, Anténio Pires', Anténio Marinho',

Eduardo Castela’

" Servico de Cardiologia Pediatrica, Hospital Pediatrico de Coimbra,
CHUC

2Unidade de Cuidados Intensivos Pediatricos, Servigo de Pediatria, Hos-
pital Pediatrico de Coimbra, CHUC

3Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Maternidade Bissaya Bar-
reto, CHUC

“Unidade de Cuidados Intensivos do Recém-Nascido, Maternidade Da-
niel de Matos, CHUC

Objectivo: Avaliar a incidéncia de Hipertensdo Pulmonar
(HTP), sua etiologia, terapéutica e evolugdo numa populagéo de
doentes internados nas Unidades de Cuidados Intensivos Neo-
natais (UCINeo) de um Centro Hospitalar terciario.

Metodologia: Analise retrospetiva dos RN admitidos nas
Maternidades pertencentes a este centro num periodo de 5 anos
(2009-2013). Foram colhidos os parametros descritivos da amos-
tra, incluindo os dados do Eco- Doppler cardiaco que permitiram
o diagndstico de HTP. O diagndstico da HTP foi feito quando o
racio da Pressdo Sistélica na Artéria Pulmonar (PSAP) e a da
Presséo arterial sistolica (PAS) era > 0,4. A analise estatistica foi
realizada com o programa SPSS versao 17.0.

Resultados: Foram internados neste periodo 2691 doentes
nas UCI’s destas maternidades. De 73 doentes com diagndstico
HTP, 56% apresentavam idade gestacional (IG) acima das 34 se-
manas. A média da PSAP foi de 43,8mmHg para uma média de
PAS de 51,9mmHg. Nos 59 doentes com shunt através de FOP
el/ou PCA, registou-se fluxo D-E em apenas 22 doentes.

As associagdes pré-natais encontradas mais frequentemente
foram: 5 casos de gravidez n&o vigiada, 7 infec¢cdes maternas, 4
gravidas com Hipertensao sistémica (HTA) e 6 com Diabetes Me-
llitus. Em 9 casos verificou-se a existéncia de mecoénio no liquido
amnidtico. Relativamente ao periodo peri/pds natal constatou-se
que 20 doentes apresentaram taquipneia transitéria do RN. Em
3 ocorreu aspiragdo meconial; existiram 8 casos de asfixia e em
14 doentes ocorreu sépsis/pneumonia.

Trinta e dois RN apresentaram indice de Apgar <7 no 1° mi-
nuto, dos quais 18 eram prematuros com <34 semanas. Qua-
renta e sete doentes necessitaram de ventilagao invasiva, 1 dos
quais, ventilagdo de alta frequéncia; 11 fizeram ventilagdo nio
invasiva.

Para além das medidas de terapéutica de suporte, foi reali-
zada terapéutica especifica com sildenafil em 13,7%. O Oxido
Nitrico foi usado em 5,5%.
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O tempo médio de internamento na UCI neonatal foi de 25,4
dias, tendo sido sujeitos a terapéutica para HTP durante uma
média de 14 dias. A data da alta 13,7% destes doentes, apre-
sentavam ainda algum tipo de sequela. Ocorreram 14 ébitos, dos
quais 10 apresentavam IG abaixo das 34 semanas.

Conclusbes: Na presente série, a incidéncia de HTP Neona-
tal aproximou-se de 3%.

A evolugéo foi favoravel em 68% dos doentes, apresar da
alta taxa de prematuridade.

Foi necessaria terapéutica especifica vasodilatadora pulmo-
nar em 1/5 dos casos, verificando-se nestes casos uma evolugédo
mais favoravel.

PM-9. SILDENAFIL NO TRATAMENTO DA
HIPERTENSAO PULMONAR ASSOCIADA A DISPLASIA
BRONCOPULMONAR - UM FUTURO PROMISSOR?

Maria Emanuel Amaral’, Sofia Morais?, Antonio Marinho Silva®
' Servigo de Cardiologia Pediatrica, CHUC-HPC
2 Servigo de Neoanotologia, CHUC-MBB

Introdugéo: A Displasia Broncopulmonar (DBP) é uma cau-
sa importante de patologia no pré-termo. O tratamento da Hiper-
tensdo Pulmonar (HP) associada a esta condigdo tem evoluido,
permitindo melhorar a qualidade de vida dos doentes. Um dos
farmacos promissores, ainda com evidéncia limitada nestes ca-
sos, € o sildenafil. Descreve-se o caso de uma prematura com
HP no contexto de DBP, submetida, com sucesso, a terapéutica
com sildenafil.

Descricdo de caso: Gravidez vigiada em hospital distrital
com transferéncia in-utero para a Maternidade Bissaya Barreto,
por ameaga de parto pré-termo. Foi submetida a corticoterapia
prénatal. Entra em trabalho de parto espontaneo, e nasce as 25
semanas e 2 dias de idade gestacional. Peso de nascimento de
800g (adequado a idade gestacional) e necessidade de venti-
lagdo invasiva até as 20 horas de vida por doenca de membra-
nas hialinas. Realizou 1 dose de surfactante. A D4 detetada HP
(PSAP/PSA0=0,8) e persisténcia do canal arterial hemodina-
micamente significativo (PCA-HS) pelo que foi submetida a um
ciclo de ibuprofeno de D18 a D20, sem sucesso. Por quadro de
sepsis tardia necessitou de ser reintubada, permanecendo sob
ventilagdo invasiva de D12-D38, com periodos de agravamento
necessitando de par@metros ventilatorios mais agressivos.

Iniciou terapéutica com diuréticos (hidroclorotiazida + espiro-
nolactona) a D26.

Realizou ciclo de corticoides de D24-29, sem melhoria
significativa, repetindo novo ciclo a D36-44, que permitiu ex-
tubagéo para ventilagdo n&o invasiva em D38 (primeiro venti-
lagdo mandatéria intermitente nasal e depois para CPAP). As
36 semanas de idade pds-menstrual (D76) comegou pausas
progressivas de CPAP mas evoluiu para necessidade de oxi-
genioterapia suplementar persistente com FiO2 a variar entre
23-26%, (DBP severa).
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Tentativa de encerramento percutaneo da PCA a D95 sem
sucesso. Nesta fase mantinha critérios de hipertensao arterial
pulmonar, pelo que iniciou tratamento com sildenafil oral 0,5 mg/
kg/dose de 8/8 horas. Foi submetida a laqueagéo cirirgica de CA
a D97. Apresentou periodo de agravamento clinico com necessi-
dades de maior FiO2. Na avaliagdo cardiaca pds-procedimento
apresentava predominio das cavidades direitas com PSAP de
40 mmHg. A D111 aumentada dose de sildenafil para 1mg/kg/
dose de 8/8 horas. Suspensao do sildenafil a D125 por melhoria
clinica e controlo ecografico revelando resolugdo do quadro de
HP. Teve alta para o domicilio a D131.

Lactente atualmente com 3 meses de idade corrigida, com
seguimento em consulta de Pneumologia e Cardiologia, manten-
do-se sob terapéutica com diuréticos, ventilagdo nao invasiva e
oxigenioterapia suplementar.

Discussdo: Neste caso verificou-se resolugdo do quadro de
HP apés introdugdo de terapéutica com sildenafil, o que pare-
ce apoiar a literatura mais recente que sugere uso prolongado
de sildenafil no tratamento da HP associada a DBP. Salienta-se
contudo as referéncias limitadas sobre o tema, desconhecendo-
-se dose adequada e tempo 6timo de tratamento, realgando a
necessidade de mais estudos na area.

PM-10. QUANDO O SOPRO NAO E DE ORIGEM CARDIACA
Vera Baptista?, Angela Pereira', Eduarda Abreu’, Gustavo
Rocha?®, Edite Gongalves'?,Sofia Granja', Maria Jo&do Baptista'?,
Almerinda Pereira’

'Unidade de Cuidados Especiais de Neonatologia, Hospital de Braga
2Servigo de Cardiologia Pediatrica, Hospital de Sdo Jodo

3Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Sdo Jodo

Introduc&o: A hipertensdo pulmonar no recém-nascido ocor-
re quando a resisténcia vascular pulmonar se mantém anormal-
mente elevada apds o nascimento, resultando em shunt direito-
-esquerdo pelas vias circulatorias fetais e hipoxemia.

Descrigdo do caso: Recém-nascido de sexo masculino, an-
tecedentes familiares e gestacionais irrelevantes. Ecografias pré
natais normais. Nasceu de cesariana as 40s, vigoroso, indice
de APGAR 9/9. Internado por dificuldade respiratéria, cianose,
necessidade de O2 suplementar. Exame objetivo revelava RN
normotonico, fontanela anterior normotensa e pulsatil. Hemodi-
namicamente estavel, TPC 2 segundos, taquicardico, com sopro
holosistolico grau 1lI/VI, sem S3. Cianose labial, saturagdes 02
periféricas 90-92% (FiO2 0,40). Polipneia, FR 70-90 cpm. Tiragem
subcostal ligeira. Auscultagdo pulmonar com boa entrada de ar
bilateral, crepitagdes bilaterais. Abdomen mole e depressivel, he-
patomegalia com cerca de 4-5 cm abaixo do rebordo costal direi-
to. Pulsos femurais amplos e simétricos. Sem edemas periféricos.
Hemograma, proteina C reativa e ionograma, sem alteracdes.
Gasimetria mostrava acidose respiratoria. Radiografia toracica
evidenciava indice cardio toracico aumentado. Instituida antibioti-
coterapia, fluidoterapia, oxigenoterapia. Transferido para servigo
de Cardiologia Pediatrica, por suspeita de cardiopatia congénita.
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Ecocardiograma mostrava coragdo estruturalmente nor-
mal. Foramen oval e canal arterial com shunt direito-es-
querdo. Ventriculo direito dilatado. Septo interventricular
abaulado direito-esquerdo. Disfungdo do ventriculo direito
secundaria a hipertensdo pulmonar severa, supra sistémica
(PSAP 82mmHg). Arco adrtico normal, com fluxo retrogra-
do. Funcdo ventricular esquerda globalmente preservada.
Agravamento dos sinais de dificuldade respiratéria e necessida-
de crescente de oxigénio, necessitando de ventilagdo assistida.
indice de oxigenagao de 37 ao terceiro dia de vida. Agravamento
da insuficiéncia cardiaca direita. Instituidos diuréticos de ansa e
suporte inotrépico. Objetivado sopro continuo na fontanela ante-
rior. Angio RMN, revelou malformagéo aneurismatica da Veia de
Galeno. Embolizagdo de conexdes arterio venosas pelo servigo
de Neurorradiologia do Hospital Garcia de Orta mal sucedida,
resultando em &bito.

Discussdao: O diagnostico de aneurisma da Veia de Galeno
€ uma patologia congénita rara. Deve ser considerada no diag-
néstico diferencial da insuficiéncia cardiaca num recém-nascido
com coragao estruturalmente normal.

PM-11. HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR IDIOPATICA
FAMILIAR

Joana Pimenta?, Maria Jodo Baptista'

'Servigo de Cardiologia pediatrica, Centro Hospitalar S. Jodo

Introducéo: A hipertenséo arterial pulmonar familiar € uma
entidade rara, em que varios elementos da mesma familia séo
afectados. A mutagdo mais frequentemente implicada envolve o
gene BMPRII. Para melhorar o prognoéstico dos individuos afec-
tados é fundamental a realizagao de rastreio periédico nos res-
tantes elementos da familia, sobretudo os mais jovens, ja que
esta entidade se caracteriza por antecipacéao.

Caso clinico: Os autores descrevem o caso de uma crianga
com diagnostico de hipertenséo arterial pulmonar aos 6 anos na
sequéncia de rastreio familiar. Refere-se dois casos de hiper-
tensao arterial pulmonar na familia, um irméo falecido com um
ano de idade (morte subita cardiaca) e um primo jovem adulto
em tratamento. A crianga encontrava-se em classe funcional |
da NYHA quando realizou rastreio com ECG e ecocardiograma
que demonstraram sinais de pressao pulmonar elevada com dis-
fungdo ventricular direita. O cateterismo cardiaco confirmou o
diagnostico, com estudo de vasoreactividade negativo. Os mar-
cadores bioquimicos estavam ligeiramente elevados. O estudo
etioldgico exaustivo efectuado néo identificou qualquer patologia
associada. A pesquisa de mutagées do gene BMPRII foi negati-
va. Decidiu-se iniciar terapéutica com bosentano com avaliagao
periodica. Ao fim de cinco anos de seguimento ocorreu agrava-
mento clinico com evolugdo da classe funcional e elevagao dos
marcadores bioquimicos. A prova dos seis minutos de marcha e
o estudo hemodinamico era sobreponivel ao habitual. Foi deci-
dido passar a terapéutica dupla com bosentano e sildenafil, com
melhoria clinica e analitica. Actualmente a crianga encontra-se
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estavel, em classe funcional | com indicadores de progndstico
favoraveis.

Discussao: A identificagado precoce de individuos afectados
na hipertenséo arterial pulmonar familiar, permite a avaliagao
atempada com adequada estratificagdo de risco e inicio precoce
de terapéutica vasodilatadora pulmonar especifica, se indicado.
E fundamental o seguimento destes doentes, com definicdo de
estratégia de objectivos terapéuticos para evitar a progressao da
doenca e melhorar o progndstico.

PM-12 — HIPERTENSAO PULMONAR NA CRIANCA.
REVISAO DE CASOS

Vasco Lavrador, Ana Cristina Freitas, Lurdes Morais, Telma
Barbosa, Virgilio Senra, Herculano Rocha, Marilia Loureiro,
Silvia Alvares

Centro Hospitalar do Porto (CHP)

Introducdo: A Hipertensdo Pulmonar (HP) é definida
como uma pressao arterial pulmonar média (PAP) = 25mmHg
em repouso, avaliada por cateterismo cardiaco (CT). Verifica-
-se em diversos contextos clinicos, incluindo criangas com
cardiopatia congénita e doenga pulmonar crénica. O maior
reconhecimento desta condigdo, com intervengéao terapéutica
precoce e mais eficaz tem contribuido para melhorar a quali-
dade de vida destes doentes.

Objectivos: Os autores apresentam uma revisao dos ca-
sos de doentes medicados com vasodilatadores pulmonares
especificos, seguidos na consulta de Cardiologia Pediatrica
do CHP.

Metodologia: Estudo retrospectivo (2013-2014), com
analises dos processos clinicos dos doentes com HP confir-
mada por CT, ou ventriculo Unico em preparagao para cirurgia
de Fontan medicados com vasodilatadores pulmonares espe-
cificos. Foram analisados dados clinicos, ecocardiograficos,
laboratoriais e de CT.

Resultados: Caso 1. 2 anos, sexo feminino. Histo-
ria de IR de repeticdo. Diagnostico de PCA e HP aos 13m
(PAP=50mmHg), encerramento cirtrgico de PCA aos 14 m e
inicio de. Sildenafil+ Bosentan. Detectado shunt residual atra-
vés do PCA, tendo efectuado encerramento percutaneo aos
21m (PAP= 32mmHg). Mantém quadro de HP.

Caso 2: 6 anos, sexo masculino, cromossomopatia, atra-
sopsicomotor, subluxacdo do cristalino, doenga pulmonar
cronica, referenciado por ICC, classe V. Sinais ecocardiogra-
ficos de HP severa confirmada por CT, teste de vasoreactivi-
dade negativo. Melhoria clinica com terapéutica especifica.

Caso 3 - 5 anos, sexo feminino, referenciada por episo-
dios de sincope. Historia familiar de D Rendu Osler Weber.
Episddios de epistaxis. Auséncia de telangiectasias visiveis.
Teste de suor positivo. Auséncia de cardiopatia estrutural, HP
severa. Teste de vasoreactividade pulmonar negativo. TAC
pulmonar — minusculas fistulas arteriovenosas. Iniciou Silde-
nafil com melhoria dos parametros clinicos e laboratoriais.

resumo das comunicacdes livres 11

Hipertensdo pulmonar na crianca: o que ha de novo?



NASCER E CRESCER

revista de pediatria do centro hospitalar do porto
ano 2014, Suplemento Il

Caso 4. Prematuro de 29 semanas, sexo masculino,
Doenca Pulmonar Crénica da Prematuridade, Comunicagéo
Interventricular (CIV), Persisténcia de Canal Arterial (PCA) e
HP. Encerramento cirdrgico de PCA aos 3m. Aos 5m realizou
CT (PAP=41mmHg) e correcgao cirurgica da CIV; iniciou Sil-
denafil no pés-operatério. Repetiu CT cardiaco aos 13m (PAP
de 26mmHg). Mantém medicagao

Caso 5. 18 anos, sexo masculino, S Down, Defeito Septal
Auriculo-Ventricular e Tetralogia de Fallot Infec¢des respi-
ratérias de repetigdo. Shunt sistémico-pulmonar aos 3A. CT
realizado aos 4A revelou Tromboembolismo Pulmonar e HP,
tendo iniciado hipocoagulacédo. Correcgéo cirtrgica completa
aos 9A. Mantém CIV residual, HP e Doenga Pulmonar Croé-
nica Obstrutiva (PAP de 36mmHg). Iniciou sildenafil aos 15A,
em contexto de insuficiéncia cardiaca congestiva e HAP.

Caso 6- 8 anos, sexo feminino, referenciada por sincope.
PCA com hipertensdo pulmonar sem indicagdo operatdria.
Iniciou VD pulmonares com melhoria clinica. Morte 2 meses

12 | resumo das comunicacdes livres

apos inicio de terapéutica na sequéncia de acidente por quei-
madura grave.

Casos 7 e 8: criangas com 5 e 6 anos com ventriculo Uni-
co funcional, que iniciaram VD na fase de preparagao para a
Cirurgia de Fontan.

A avaliagado da eficacia terapéutica foi analisada pela clas-
se funcional de Ross e de NYHA, pardmetros ecocardiogra-
ficos, CT e NT-proBNP. O teste de 6MM néo foi possivel de
realizar pela idade ou patologia associada. Auséncia de efei-
tos adversos da medicagao.

Concluséo: Os vasodilatatores pulmonares tém sido utili-
zados na Cardiologia Pediatrica na preparacéo da circulagao
de Fontan e no tratamento de HP associada a cardiopatia
congénita com bons resultados e seguranga. Os autores sa-
lientam as dificuldades de seguimento e de avaliagéo clinica
nesta populagao pediatrica com especificidades préprias.

Palavras-chave: Hipertensdo pulmonar, vasodilatadores
pulmonares, criangas, cardiopatia congénita
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