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Aincidéncia de doenga fungica na fibrose quistica (FQ) tem vindo a aumentar. Espécies emergentes de fungos filamentosos ndo-Aspergillus, como Scedosporium spp, sdo frequentemente reportadas.
A presenca de Scedosporium spp nas secregbes respiratdrias pode, em determinadas circunstancias, associar-se a agravamento clinico e comprometimento da fun¢do pulmonar. O
tratamento/erradicagdo é ainda controverso, acentuado pela escassez de guidelines e diretrizes para a abordagem da infegdo flngica na FQ.

0 Q 10 anos e Q 8 anos
Diagnostico FQ aos 6A Lumacaftor/lvacaftor desde os 9 anos Diagndstico precoce FQ (RNN) —] Terapéutica convencional
F508del em homozigotia [ Terapéutica convencional F508del em heterozigotia = VNI + oxigenoterapia
@ Antibioticoterapia inalada continua

Exacerbagdes Pulmonares (ExP) esporadicas Insuficiéncia respiratdria crénica
ExP frequentes

resposta favoravel a terapéutica PO Vérios ciclos de ATB PO e EV

Bactérias : Bacterias o i )
N . . XN Stenotrophomonas maltophilia; Serratia marcescens; Pseudomonas aeruginosa
Serratia marcescens; Achromobacter spp
) C " Q Fungos Identificagdo persistente
ungos‘ . . Aspergillus fumigatus (6A) Scedosporium spp (7A)
Aspergillus fumigatus (7A) Scedosporium spp (8A)
e e . 5 ) ! Reagravamento clinico, radiolégico e analitico
Identificagdo intermitente Critérios ABPA: Sibilos na AP, ? | Voriconazol (8 sem) + CTC
Sem critérios de eosinofilia 690/uL, IgE total 2404 ) o
Aspergilose Broncopulmonar Alérgica (ABPA): Sem } frequéncia ExP KU/L, IgE e IgG Aspergillus +, alt. Voriconazol + Terbinafina (8 sem) + CTC
Sem agravamento clinico, sem eosinofilia, IgE total N, IgE Fungdo pulmonar estavel radiolégicas “de novo” Salmeterol + fluticasona 25/125 inalado
e 18G Aspergillus negativas. Testes cutaneos negativos. (Gltimo FEV1 85%) Itraconazol (8 sem) + CTC --> Resposta clinica e melhoria ligeira FEV1, com
Sem terapéutica antiflingica ou corticoterapia (CTC) IgE, melhoria clinica e radioldgica

reagravamento apds suspensao de CTC oral

Terapéutica moduladora?
Omalizumab?

aQ

A presenca de Scedosporium spp nas secreges dos doentes com FQ pode ser crénica, sendo geralmente bem tolerada (caso 1). Em alguns casos a perpetuar uma resposta inflamatdria crénica, com

deterioragdo progressiva da fungdo pulmonar (caso 2). O tratamento da infegdo por Scedosporium spp. mantém-se um desafio. Novos estudos devem ser conduzidos, de forma a evidenciar a
eficacia da terapéutica combinada nestas situagdes.
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Terapéutica moduladora em criancas com Fibrose Quistica: @ﬁiﬂ?&ﬁfﬁ?ﬁéﬁf‘ssm

PNEUMOLOGIA PEDIATRICA

O novo medicamento modulador de CFTR, composto por lumacaftor/ivacaftor (Orkambi®) foi aprovado para doentes com Fibrose Quistica (FQ) pela Agéncia Europeia do Medicamento em 2015 e em 2021 pelo
Infarmed para utilizagdo em doentes > 2 anos homozigéticos para a mutagao F508del. Foi demonstrado beneficio clinico (incluindo melhoria na fungao pulmonar e redugdo de exacerbagées agudas) com um perfil
de tolerancia aceitdvel. Objetivos: caracterizar efeitos secundarios gastrointestinais apds inicio de Orkambi®, reportados até aos 4 meses apds o inicio do tratamento nas criangas com FQ seguidas no nosso centro.

Estudo retrospetivo observacional descritivo, realizado através da consulta de processos clinicos de doentes sob tratamento com lumacaftor/ivacaftor que foram observados em consulta de FQ em 2021.
Foram analisados dados demograficos, clinicos e laboratoriais, incluindo: idade, sexo, ocorréncia de diarreia, elevagao de AST e ALT 23 vezes o valor superior normal (VSN). Analise estatistica descritiva.

Total: n= 10 IDADES SEXO EiSitosecundario DIARREIA ALT > 3X VSN
doentes DIARREIA
4 Sim Sim
Mediana idades: 2 4'(‘)’("/ To.dos.com <1.2 anos 40% 20%
8 anos (minimo 4 ; I I I I | 111 o Pr!me!ros 3 dias: n=3
anos; maximo 16 F Primeiros 3 meses:~n=1
anos) 456 7 8 910111213141516 60% TOd(_JS com resolugdo N3
do sintoma (4 meses), ao
mN em 2 doentes apds 60%

reducdo da dose

80%

Documentdmos uma prevaléncia superior da ocorréncia de diarreia do que esta descrito na literatura: 40% versus 11% descrito na Fase 3 dos Estudos Clinicos.
Deve-se monitorizar atentamente os efeitos secundarios deste tratamento a curto e a longo prazo, designadamente efeitos gastrointestinais nas criangas mais novas.

Referéncias bibliogréficas: Orkambi® RCM consultada em https://www.ema.europa.eu/en/documents/product-information/orkambi-epar-product-information_pt.pdf. McNamara J et al Safety, pharmacokinetics, and pharmacodynamics of lumacaftor and
ivacaftor combination therapy in children aged 2-5 years with cystic fibrosis homozygous for F508del-CFTR: an open-label phase 3 study Lancet Respir Med 2019. Ratjen F et al Efficacy and safety of lumacaftor and ivacaftor in patients aged 6-11 years with
cystic fibrosis homozygous for F508del-CFTR: a randomised, placebo-controlled, phase 3 trial Lancet Respir Med 2017; 5: 557-67
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A tosse é o sintoma respiratério mais prevalente em doengas respiratdrias
pediatricas, sendo responsavel por uma elevada recorréncia a servicos de saude. A
caracterizagdo da tosse de forma objetiva e validade é crucial para a gestao do
doencga associada.

PROM

CC-QoL
Newcombe,
2016

PC-QoL
Newcombe,
2010

Versdo curta
PC-QolL-8
Newcombe,
2013

PAC-QoL
Anderson-
James, 2015

PCQ
Hartnick,
2009

Versdo curta
PAC-QolL-6
Anderson-
James, 2021

Burden of
cough
questionnaire
Marchant,
2008

AVALIAGCAO DA TOSSE EM PEDIATRIA ATRAVES DE MEDIDAS DE RESULTADO VALIDADAS DE
MONITORIZACAO OBJETIVA OU REPORTADAS PELOS PACIENTES: UMA REVISAO SISTEMATICA [@rorT0O

Rocha B', Monteiro S?, Jacome C3, Ferreira-Magalhdes M 2.3

School of Medicine and Biomedical Sciences, Universidade do Porto | 2Centro Hospitalar Universitario do Porto, Portugal | 3CINTESIS/MEDICDS - Faculdade de Medicina, Universidade do Porto

INTRODUGCAO

P.

A

incluidos
Pacientes
entre 7-17
anos com
tosse cronica

n=130

Criangas com
tosse crénica

n=43

Criangas com
tosse crénica

n=320
Criangas com
tosse aguda

n=155

Criangas com
tosse crénica

n=120

Criangas com
tosse aguda

n=332
Criangas com
tosse cronica

n=170

-Qualidade de vida

-Qualidade de vida
-Fungdo familiar

-Qualidade de vida
-Fungdo familiar

-Qualidade de vida

-Frequéncia da
tosse

-Severidade da
tosse

-Impacto familiar
-Qualidade de vida

-Qualidade de vida
familiar

- 16 questdes sobre o impacto da tosse no dia-a-dia do
doente e como o fazem sentir

- Usa uma escala tipo Likert de 7 pontos com resultados
elevados correspondentes a melhor qualidiade de vida
Ex. Se a tosse lhe causa frustragdo, se perturba o seu
sono, etc.

- 27 questdes que avaliam o nivel de frequéncia com que
a tosse dos seus filhos lhes causa preocupag@o e os
sentimentos relacionados

- Usa uma escala tipo Likert de 7 pontos com resultados
elevados correspondentes a melhor qualidade de vida

- 8 questdes que avaliam o nivel de frequéncia com que a
tosse dos seus filhos Ihes causa preocupagdo e os
sentimentos relacionados

- Usa uma escala tipo Likert de 7 pontos com resultados
elevados correspondentes a melhor qualidiade de vida

- 16 questdes que avaliam o nivel de frequéncia com que
a tosse dos seus filhos Ihes causa preocupagdo

- Usa uma escala tipo Likert de 7 pontos com resultados
elevados correspondentes a melhor qualidade de vida
Ex. Se o procupava o filho ndo conseguir dormir ou
respirar bem devido a tosse, se alterou a dindmica
familiar, etc.

- 5 questdes sobre frequéncia da tosse, intensidade, o
grau de preocupagdo que causa, perturbagdo do sono da
crianga e dos cuidadores

- Usa uma escala tipo Likert de 6 pontos

- 6 questdes que avaliam o nivel de frequéncia com que a
tosse dos seus filhos Ihes causa preocupagdo

- Usa uma escala tipo Likert de 7 pontos com resultados
elevados correspondentes a melhor qualidade de vida

- 50 questdes sobre o impacto que a tosse dos filhos tem
no seu estado psicolégico e vida familiar

- Ex. Se a tosse causa stress, se o afeta quando vomitam
ou quanddo necessitam de medicagdo, etc.

-Usa uma escala tipo Likert de 7 pontos

ou instrumentos de monitorizagao objetiva.

METODOS
Dois investigadores independentes pesquisaram as bases de dados Pubmed®, Scopus® e Cochrane® Centre Register of Controlled Trials (CENTRAL) e seleccionaram os
artigos de validagdo de métodos de avaliagdo da tosse em pediatria. Globalmente, a estratégia de pesquisa incluiu varios termos de tosse, criangas, pediatria ou métodos
de monitorizagdo. Um terceiro investigador decidiu sobre a inclusdo dos artigos em caso de discordancia. Posteriormente, apds avaliagcdo de qualidade dos artigos
(PROMs com COSMIN Risk of Bias Tool; Instrumentos objetivos com QUADAS-2), avaliaram-se as caracteristicas psicométricas de cada medida/instrumento.

Resultados

- Excelente consistencia interna, cronbach-
a=0.94

- Fiabilidade teste re-teste, 1CC=0.40

- Validade convergente com correlagdes
significativas, rs>-0.89, p<0.001

- Validade concorrente com correlagdes
significativas, rs0.32, p<0.003

- Sensivel a mudanga, p<0.001

-SEM < MIC

- Excelente consistencia interna, cronbach-
a=0.83

- Fiabilidade teste re-teste, ICC=0.46

- Boa ICC para ambas contagens de tosse/h
(rs=0.43, p<0.003) e tosse VAS (r=0.36,
p=0.013), mas ndo para o tosse VCD
(rs=0.20, p=0.100)

- Sensivel a mudancga, p <0.003.

- Excelente consistencia interna, cronbach-
a=0.84

- Fiabilidade teste re-teste, ICC=0.62

- Validagdo converrgente com correlagdes
significativas com o VCD score e VAS

-SEM < MIC

- Excelente consistencia interna, cronbach-
a=0.9

- Fiabilidade teste re-teste, ICC=0.75

- Validade critério com correlagdes
elevadas com outras medidas

- Sensivel a mudanga, p<0.001

- Excelente consistencia interna, cronbach-
a=0.88

- Fiabilidade teste re-teste, p<0.001

- Boa validade divergente, p<0.001

- Boa consistencia interna, cronbach-a=
0.87

- Fiabilidade teste re-teste, ICC= 0.63

- Validade critério com boas correlagdes
com outras medidas

- Sensivel 8 mudanca, p<0.001

- Boa consistencia interna, cronbach-a=0.94

Método
Objetivo

RBC-7
Munyard, 1994

Sistema
monitorizacdo de
tosse noturno

Hirai, 2015

Monitor da tosse
baseado num

Pacientes
incluidos

4 adultos
saudaveis, 1
crianga sauddvel,
1 crianga com
asmae 14
criangas com
fibrose quistica

n=20
Criangas
hospitalizadas
n=10

Criangas com
tosse recorrente

Descrigdo

Microfone + ECG
+EMG
Revisdo manual

Video + dudio +
acelerémetro
Andlise
automética

EMG + microfone
+

Medi¢do

- Frequéncia da
tosse

- Relagdo com
atividade e
frequéncia
cardiaca

- Frequéncia da
tosse
- Intensidade da
tosse

- Frequéncia da
tosse

Holter inespecifica monitor Holter +
Chang, 1997 acelerémetro
n=18 Revisdo manual
Logan Sinclair 13 lactentescom | EMG + - Frequéncia da
LR100 tosse e 17 microfone= tosse
Corrigan, 2003 lactentes LR100 - Padrdo da
saudaveis Andlise tosse
automdtica - Avaliagdo do
n=30 estado da
crianga
enguanto tosse
LEOSound Criangas e Microfone + - Frequéncia da
Urban, 2021 adolescentes com | Analise tosse
tosse ou automdtica -Classificagdo
saudaveis da tosse ou
pieira
n=115
HMM Criangas e Microfone + pre- | -Classificagdo
Classifi es com lificad: emP i
Amrulloh, 2017 tosse + dispneia/ | Analise ou Asma
febre automatica

n=20
Monitor Pacientes com
il da | tosse freq
tosse
Paul, 2006 n=15
Aplicagdo de Criangas e

detecédo da tosse
Kruizinga, 2022

adolescentes
hospitalizadas
com patologia
pulmonar + audio
publico do
Youtube

n=21

Acelerémetro +
device portatil
Andlise
automética
Microfonedee um
telemovel
Analise
automatica

- Frequéncia da
tosse

- Frequéncia da
tosse

OBIJETIVO
O objetivo desta revisdo sistematica foi identificar os métodos validados, e
respetivas propriedades psicométricas,
pediatrica, através de medidas de resultado reportados pelos cuidadores (PROMs)

para avaliagdo da tosse em

Avaliagdo

- Contagem dos sinais de
tosse reproduzidos no
monitor através da
combinagdo da leitura do
som e captagdo de
atividade elétrica no EMG

- Sistema revela a
quantidade de eventos da
tosse que ocorreram no
total da gravagdo

- Revisdo manual das
gravagdes para contar o
nimero de eventos da
tosse

- Sistema revela a
quantidade de eventos de
tosse que ocorreram no
total da gravagdo através
da combinagdoda leitura
do som e captagdo do
movimento torécico
vigoroso

- Sistema revela a
quantidade média de
eventos de tosse por hora
- Classificagdo automatica
dos sons captados em
tosse ou pieira

- Andlise dos sons
respiratorios e classificagdo
em Pneumonia ou Asma

- Sistema revela a
quantidade de eventos de
tosse que ocorreram
durante a gravagdo

- Sistema revela a
quantidade de eventos de
tosse que ocorreram
durante a gravagdo

EmuP FACULOADE DE MEDICINA
UMIVERSIDADE DG FORTO)

CINTESIS

Health.Research.

idade

Resultados

- Coeficiente de correlagdo intraclasse: 0.99
(95% C1 0.96-0.99)

- Boa reprodutibilidade, p=0.44, (95%
Intervalos de confianga, -0.01-0.23)

- Excelente sensibilidade e especificidad
(98.8% and 97.8%, respectivamente)
- Boa correlagdo com os eventos da tosse/
contagem audio-visual (r=0.972, p<0.0001)
- Excelente concordéncia entre o a contagem
da tosse em outros métodos
- Diferenga média (gravagdo dudio -0.3
tosse-h-1 (95% intervalos confianga-0.7 to 0.2).
- Limites de concordéncia entre os dois
métodos de

-2.2a1.7 tosse-h-1
- Boa sensibilidade=81% com um VPP=0.8
- Boa concordancia entre os métodos quando
tosse ndo frequennte(<5 eventos por hora,
95% 1C-0.53 a 0.63 tosse/h).
- Baixa concordancia em lactentes com tosse
frequente

= ibilidade=89% e 6
- Excelente correlagdo entre métodos (tosse:
r$=0.85,95%IC: 0.76-0.91)

- Sensibilidade=100% e
(kappa static=0.8)

icidade=80%

- Excelente correlagdo com contagem em
audio, ICC=0.998 (p < 0.001).

- Excelente correlagdo com contagem em
video, ICC=0.997 (p < 0.001).

- Precisdo=99.7%

- Sensibilidade=47.6%

- Especificidade= 99.96%

- VPN=99.8%

- Excelente correlagdo, ICC= 0.97 (p<.001)

RESULTADOS

Métodos Validados de Avaliagdo da
Tosse em Pediatria

PROMs
a Grafico 1.
Devices Quantificagao
7 7 de métodos
externos validados
App mHealth identificados

Resultados PROMs
Tosse aguda
Tosse cronica

Avaliagdo Qualidade de Vida

Avaliagdo frequéncia e
intensidade da tosse Grafico 2.
Quantificagao
em n° absoluto
de PROMs

Todas as Idades

Resultados Métodos Objetivos

Anélise automatica

Ambientes hospitalar e
ambulatério

Avaliagdo frequéncia

Idade escolar

Grafico 3.
Quantificagao em n°®
absoluto de métodos
objetivos

Lactentes apenas

Todas as Idades

+ CC-QoL e o Burden of Cough tém a melhor
consisténcia interna

« PAC-QoL e o PAC-QoL-6 tém os melhores resultados de
fiabilidade teste-reteste com

* O PC-QolL teve uma correlagao baixa com seu método
de referéncia.

* LEOSound e o aparelho composto por acelerémetro,
video e dudio tém os melhores resultados.

« O uUnico método com uma sensibilidade inferior a 80%
€ a aplicacao mHealth para smartphones.

CONCLUSAO
Existem véarios PROMs e métodos de monitorizagao
objetivos disponiveis que sdo validos e fidveis para uso na
pratica clinica em pediatria.
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INTRODUGAO

O edema pulmonar agudo pds extubacdo (EPAPE) é uma complicacdo rara da extubacdo traqueal e ocorre em 0,1% dos doentes submetidos a anestesia geral.E potencialmente fatal, mas
habitualmente tem bom progndstico se tratado atempadamente. E mais comum em jovens sauddveis do género masculino.

CASO1

05.2020
Adolescente de 15 anos, '

Submetido a apendicectomia laparoscépica urgente sob anestesia geral, mantendo estabilidade
hemodinamica e ventilatéria durante o procedimento.
-

I Apds extubacdo — hemoptises + dispneia + hipoxemia I I VNI 3h I I O2CN I

N &

\} | a‘ Sem sinais de TEP

Pesquisa de RNA SARS-CoV-2 negativo |Virus respiratérios (Antigénios) negativos | IgM Mycoplasma
negativa | Painel de Pneumonia (acidos nucleicos): negativo para todos os agentes.

Evolugao foi rapidamente favoravel (sintomas ~36h)

>>> Edema pulmonar por pressao negativa apds extubagao

DESCRICAO DOS CASOS

CASO 2

Adolescente de 14 anos, '
Submetido a apendicectomia laparoscépica urgente sob anestesia geral, mantendo estabilidade
hemodinamica e ventilatéria durante o procedimento.

I Ap0ds extubagdo — laringoespasmo I I Tosse e hipoxemia com necessidade de 02 (méscara Ventiuri)

12.2020

D

Sem sinais de TEP

Pesquisa de RNA SARS-CoV-2 negativo | Virus respiratérios (Antigénios) negativos | IgM Mycoplasma
negativa.

Evolucdo foi rapidamente favoravel (sintomas ~24h))

>>> Edema pulmonar por pressdo negativa apos extubagao

diagnéstico atempado permitem o tratamento precoce e melhor prognéstico.

Apesar de raro em idade pediatrica, o EPAPE deve ser sempre considerado perante um doente com sinais de dificuldade respiratdria e hipoxemia apds extubacdo. O alto grau de suspeicdo e

Bibliografia: 1.Liu, R., Wang, J., Zhao, G., & Su, Z. (2019). Negative pressure pulmonary edema after general anesthesia: A case report and literature review. Medicine, 98(17), e15389. https://doi.org/10.1097/MD.0000000000015389; 2.Xiong and Sun BMC Anesthesiology (2019) 19:63 https://doi.org/10.1186/s12871-019-0730-x; 3. David J. Krodel, et al.
Case Scenario: Acute Postoperative Negative Pressure Pulmonary Edema.Anesthesiology 2010; 113:200 —7; 4. Amaro C, Protasio P, Rodrigues C, Ferreira S. Pulmonary clinical case. REVNEC [Internet]. 2022Apr.4 [cited 2022May17];31(1):73-6.
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A Estenose Subglética (ES) é potencialmente fatal pelo risco de obstrucdo da via aérea principal. Na maioria associa-se a entubacdo orotraqueal (EOT) prévia.
Apresentamos uma lactente que iniciou estridor apds EOT repetida.

Internada por bronquiolite aguda (BA) grave VMI durante 9 dias (2 EOT no mesmo periodo).
Alta com estridor intermitente mas sem esforco respiratério.

Novo internamento por BA, com agravamento do estridor e insuficiéncia respiratéria hipoxémica, com
CPAP 5cmH,0 (9 dias).

Durante o internamento o estridor adquiriu tonalidade mais aguda, com maior esforgo respiratorio:
BRONCOFIBROSCOPIA

Realizada Angio-TC cervical acentuada estenose a 5mm abaixo da glote, com tradugdo linear no
plano coronal sugestiva de formagao membranar.

EOT eletiva pelo risco iminente de obstrucdao da via aérea EOT emergente por bradicardia e
dessaturagao sob visualizagao direta com condutor no TET (2,5mm) para permitir passagem do
obstaculo, que se conseguiu transpor com dificuldade.

BRONCOSCOPIA RIGIDA: estenose concéntrica, mas com limen passivel de dilatacdo com passagem do
broncoscépio rigido 2,5mm (diametro externo 4,2mm

Extubada apds uma semana: sem estridor mantendo estabilidade clinica no seguimento (2 meses).

Retirado de TAC Cervical e Térax

A ES é a anomalia laringea adquirida mais comum sendo que na maioria das criancas ES grau III exige abordagem complexa com intervencao de multiplas técnicas,
eventualmente com traqueostomia e/ou cirurgia de reconstrucao laringea; 62% dos casos ndo responde a dilatacdo endoscépica. Neste caso de ES pés-intubacao,
acabou por ser uma re-intubacado traqueal emergente e uma dilatagdo endoscopica Unica a permitir também a sua resolucdo, até a data, sem recorréncia do quadro.

margaridapgomes95@gmail.com
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A displasia broncopulmonar (DBP) é a doenca respiratdria cronica mais associada a prematuridade. Ndo ha revisdes sistematicas, até a data, que sintetizem as comorbilidades em adolescentes. Nesta revisdo, sintetizou-se a
evidéncia relacionada com as comorbilidades respiratdrias e ndo respiratdrias associadas a DBP na adolescéncia. Adicionalmente, comparam-se os efeitos da DBP classica e DBP nova.

Pesquisaram-se as bases de dados PubMed® e Scopus® para selecionar estudos primarios publicados até dezembro de 2021, que avaliassem as consequéncias da DBP em adolescentes (10-18 anos). Foram seguidas as
recomendac¢bes do PRISMA, cumprindo todos os itens. Os dados de cada estudo foram extraidos (MC e PS) e foi revista a sua completude e precisdo (MFM). A qualidade dos estudos foi avaliada pela ferramenta do National Heart,

Lung and Blood Institute.

30 estudos incluidos

Morbilidade respiratéria

Sibilancia 25-28% 0-12%
Pneumonia 58-66% 1-27%
Uso de medicagdo | 17-50% 2-11%
respiratoria

Respondedores a 7-35% 7-17%
broncodilatagao

Resposta a 3-33 (média 1-2 (média

metacolina geométrica)

geomeétrica)

Evolugdo da fungdo pulmonar com
0S anos

72%

Agravamento m Sem diferenca m Melhoria

24 estudos :
Espirometria

1 estudo mostrou
resposta ndo
significativa a BD

Aume:to da \l, FEV1 ; FVC;
amenoss  FEV,/FVC; FEF 25-
e 75%

Capacidade de Exercicio

VO2 inferior em
pretermos, mas sem
associagao com a
DBP

Atividade fisica
semelhante entre
prematuros com DBP
e sem DBP e entre
DBP e controlos de
termo

Qualidade de vida
inferior nos
adolescentes com
DBP em estudo, sem
diferenca em 2
estudos.

Maior risco de
necessidades
especificas escolares
em adolescentes com
DBP

Inflamagao da via aérea:
FeNO e EAT superiores em asmaticos

e sem diferencas entre adolescentes
com DBP e sem DBP (diferente
patofisiologia de asma e DBP)

Anormalidades no TAC em RN pretermos

DBP moderada/severa vs

Sem DBP/DBP ligeira:
Maior score de TC (5.2 vs 3.0) (mais
anormalidades)
Mais opacidades
Mais areas hipoatenuadas

A DBP tem um impacto negativo na saude dos adolescentes, tanto a nivel pulmonar, como a nivel extra pulmonar.
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INTRODUCAO DESCRICAO CASO CLINICO

O processo de calcificacdo pulmonar pode ter origem infeciosa, neopladsica ou ambiental. MCDTs:

« TAC: Consolidacdo total do parénquima pulmonar
esquerdo; mudltiplas  calcificacbes  dispersas; Bl )
auséncia de arejamento pulmonar ipsilateral. B2

« Cintigrafia Pulmonar: Amputagdo funcional do
pulmé&o esquerdo.

 Estudo da funcdo respiratéria: Sugestivo de
perturbacao restritiva grave.

« T.Tuberculinico: 10mm(BCG prévia), IGRA: positivo.

+ Exames microbioldgicos (incluindo Mycobacterium
tuberculosis): negativos.

« Exame Anatomo-Patolégico peca operatéria:
Multiplas calcificacbes e zonas de metaplasia

Habitualmente ocorre sobre tecido previamente lesado, mas também pode ocorrer sobre tecido

saudavel. Embora raros, estéo descritos processos de ossificagdo completa do parénquima pulmonar.

DESCRICAO CASO CLINICO

Rapaz de 7 anos de idade. Natural da Guiné-Bissau. Evacuado para Portugal em Junho 2021 para

estudo de doenca pulmonar de longa evolucéo e etiologia desconhecida. Sem histéria pessoal ou

familiar relevante para a historia da doenca atual.

Ossea; escasso tecido pulmonar cavitado; sem
Evolucio Temporal identificacdo de  microrganismos ou tecido
neoplésico.
2019 5 anos. Inicia tosse persistente e toracalgia que agrava com a tosse Atualmente:
+ Mantém-se sob terapéutica anti-bacilar dupla
* Internamento na Guiné. Drenagem de derrame pleural esquerdo Imagens de TAC. Cortes Coronais e * Boa SVC;'IUGfao C"nlcal- Frequentt)a a eSCOlla
i ! i Tl is, evidenci ificaca + Estudo da funcdo pulmonar sobreponive
2020 com s_:iu(_ja de conteldo purulento. Realizados multiplos cursos de ;:rlgﬁ\éiﬁafﬁﬁmi?rl2233;;55mCagao do (Z-Score FVC Igré-(PJ by Pés-op ) Laminas peca operatoria coradas com
antibioticos — sem resolugdo completa do quadro 2k = 2nls 25 = A hematoxilina e eosina. Ampliago 400x.

» Transferido para o Senegal — suspeita de etiologia neoplasica

‘ DISCUSSAO
» Evacuado para Portugal. A chegada: IMC 14.6kg/m2, apirético,
2021 eupneico, SpO2 97% aa. MV abolido a esquerda. Local do antigo
dreno com exsudado e tecido de granulacao Insultos pulmonares continuados e repetidos levam a manuteng&o do processo de calcificagdo arrastado no tempo, que em
 Investigacdo: IGRA positivo, teste tuberculinico 10mm; vide “MCDTs” raras ocasides pode culminar com a ossificagdo do parénquima pulmonar.

O processo de ossificagdo ndo parece ser especifico quanto a etiologia, mas indicativo de processo crénico e continuado.

« Inicio de terapéutica anti bacilar » Cicatrizacao ferida antigo dreno

* Pneumectomia esquerda. Boa evolugao clinica desde entao. O caso apresentado é especialmente raro, dado ser representativo de um processo de ossificacio de grandes dimensdes,
envolvendo a totalidade do pulmé&o esquerdo.

2022

Bibliografia: [1] Chan E.D, Aschner Y. Calcification and Ossification of the lungs. In: UpToDate (Visitado em Abril e Maio de 2021). [2] Brown K, Mund DF, Aberle DR, Batra P, Young DA. Intrathoracic calcifications: radiographic features and differential diagnoses. Radiographics.
1994;14(6):1247-1261. [3] Chan, E. D., Morales, D. V., Welsh, C. H., McDermott, M. T., & Schwarz, M. I. (2002). Calcium deposition with or without bone formation in the lung. American Journal of Respiratory and Critical Care Medicine, 165 (12).
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INTRODUCAO DESCRICAO DO CASO

O servoflurano é um gas halogenado frequentemente usado para a indugdo rdpida de anestesia geral.

O seu principal metabolito, o composto A, foi associado a toxicidade pulmonar, através de dano endotelial.
Uma explicagdo possivel é a activacdo da cascata do 4cido araquiddnico da membrana celular e consequente
aumento da permeabilidade alveolar, stress oxidativo e da resposta inflamatéria.

DESCRICAO DO CASO

15 anos ¢, asma alérgica a dcaros do pd, controlada sem terapéutica de fundo.

TC torax
Extensa densificacdo parenquimatosa em vidro despolido,
predominio central, bilateral, simétrica, extensao apico-caudal

Boa evolugdo clinica
Necessidade de oxigénio suplementar durante 36h

Exérese de cefalocelo atrésico occipital, indugao de anestesia geral com sevoflurano, sem transfusdo
Pds-operatdrio imediato, SpO, 89% (ar amb.) - O, suplementar a 3 Lpm

m Tosse seca e dor retroesternal
Sem SDR, diminui¢do m.v. bilateral

Hemograma Leuc 13 800/uL, Neut 12 340/uL, Hb 13,0g/dL, Plagq 278 000/uL
Bioquimica PCR 0,34 mg/dL, PCT 0,02 ng/mL, fungdo renal e ionograma N

PCR secre¢oes  Negativa para virus e bactérias atipicas

Cultura secregoes Flora pobre e mista

Outros VS 9 mm/h, IGRA negativo d
Radiografia do térax — D2 Radiografia do térax — D9
Salbutamol + Brometo de ipratrépio com melhoria sintomatica . . . .
; ; P P 48 h apos a cirurgia 9 dias ap6s a cirurgia
Prednisolona 20 mg 2id . "
Assintomatico. EO normal. Assintomatico. EO normal.

Amoxicilina (90 mg/kg/dia) e acido clavulanico orais . . ,
Radiografia do térax — D1 Alta com corticoterapia e antibioterapia Radiografia do térax normal.

CONCLUSOES

A insuficiéncia respiratdria aguda transitoria no pds-operatodrio, com imagem compativel com edema alveolar agudo, levou a suspeita de reagdo adversa ao sevoflurano. Esta associagdo, rara na literatura, admite-se
como a melhor explicagdo para o caso clinico dada a boa evolugao.

BIBLIOGRAFIA
Austin, Adam, et al. “Sevoflurane Induced Diffuse Alveolar Hemorrhage in a Young Patient.” Respiratory Medicine Case Reports, vol. 20, 2017, pp. 14-15. Bouso, Jennifer, et al. “ Sevoflurane-Induced Diffuse Alveolar Hemorrhage in a Child.” PEDIATRIC CASE REPORTS: DIFFUSE LUNG
DISEASES, American Thoracic Society International Conference Abstracts , 2017. Butt, Yasmeen, et al. “Acute Lung Injury: A Clinical and Molecular Review.” Archives of Pathology & Laboratory Medicine, U.S. National Library of Medicine, 2016.
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INTRODUGAO

A pieira recorrente no 12 ano de vida é uma entidade heterogénea e multifatorial representando um desafio diagnéstico e terapéutico.

Quanto menor a idade da crianga maior o nimero de potenciais patologias subjacentes, sendo necessario uma investigacdo estruturada e sequencial de acordo com o quadro clinico

DESCRICAO DO CASO

4 anos, seon &- & &
Antecedentes: 11 meses . ' . o o EDA: doenga celiaca — iniciou dieta isenta em gluten
- Sob broncodilatadores + antileucotrienos mantendo pieira e crepitagdes a AP
# Pieira recorrente desde os 9M # Pieira agudizada com hipoxemia - Prova de sulor: |nconclu5|.va . ECG e Ecocardiograma: sem alteracbes
# Historia familiar asma - Identificagdo: enterovirus ) Est.udo genetlcg para FQ: negatlv? . o .
# Exposicdo passiva fumo tabaco | # Mé evoluciio ponderal - Oximetria domicilidria ¢/ SpO2 média de 88% -> 02 suplementar (CN 1L/min),

reducdo para 0,5L/min apés 1 més e suspenséo apés 5 meses Défice IgA, hipergamaglobulinemia e linfopenia CD4

Agudizag¢d iratorias fi tes + i
Episddios recorrentes de tosse e engasgamento Selmamiee resplra~or|as e Atraso_globe.ll il dese.nyolw.mento * Atualmente aos 4A
alteracdes AP dimorfismos faciais minor
.
o= ! .
- BFC: diagnéstico provével de fenda laringea tipo | - Azitromicina
- Avaliagdo por ORL: fenda laringea ndo confirmada . ) - Corticoide/beta-agonista inalado
- Iniciou Terapia da Fala (TF): suspeita incompeténcia total degluticdo #PAC do LIE~com h|poxlem|a i o - FT respiratoria, TF e TO
- Videoendoscopia da degluticio: confirmada disfungdo da degluticio - Identificaggo: adenovirus, enterovirus e rinovirus

Estudo por array-CGH: sindrome 22¢11.2

o ——————— - — -

| Evolugdo clinica favordvel |

- TAC pulmonar: bronquiolite obliterante

A sindrome 22q11.2 apresenta um amplo espectro clinico. Neste caso, a apresentagdo clinica com patologia respiratéria exuberante, perpetuada pela bronquiolite obliterante pds-infeciosa e pelas microaspiragdes

crénicas, despoletou uma investigagdo multidisciplinar. O estabelecimento do diagndstico permitiu otimizar a terapéutica, orientar para as terapias necessarias e oferecer aconselhamento genético a familia
Bibliografia

Seroogy, CM. DiGeorge (22q11.2 deletion) syndrome: Clinical features and diagnosis. In: Uptodate. Accessed on May, 2022.
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INTRODUCAO

O pneumomediastino espontaneo (PE) é uma entidade rara em idade pediatrica. Os sintomas classicos sdo a dor tordcica, o enfisema subcutaneo e a dispneia. Quando ocorre, associa-se frequentemente a agudizagbes de asma e existem outros fatores
predisponentes como a manobra de valsava, infecdes respiratdrias e o consumo de drogas ilicitas. Afeta sobretudo adolescentes do género masculino e longilineos.

DESCRICAO DO CASO CLINICO

Identificacao Servico de Urgéncia Exame Objetivo
Adolescente 15 anos d -Dor toracica retroesternal de caracteristicas pleuriticas 24h de evolugdo e agravamento progressivo -Sem SDR
-Ligeira odinofagia. -Corado, hidratado. Acianético.
AP -Nogéo de alteragao dos tecidos subcutaneos na regido cervical. -Enfisema subcutaneo cervical bilateral
-Asma controlada sem terapéutica -Sem febre, rinorreia, tosse. -AP MV diminuido bilateral, mas simétrico,
-COVID-19 uma semana antes (tosse ligeira) -Sem histdria de trauma ou engasgamento .Sem habitos tabagicos ou consumo drogas ilicitas. sem RA
Exames Complementares de Diagnodstico Tratamento

Estudo analitico sem leucocitose (Leucdcitos 9,3x1079/L), com linfopenia relativa (Linfécitos 1,53x1079/L) e sem elevagdo dos pardmetros inflamatdrios (pCr 0,24mg/dl e PCT 0,02ng/dl).
-Internamento 2 dias
Pesquisa de drogas ilicitas na urina: negativa -Tratamento conservador
(02 + repouso + analgesia)
Radiografia toracica e TC toracica com enfisema subcutaneo cervical e pneumomediastino. Sem fistulas traqueobrénquicas.

Evolucao

Figuras 1 e 2: Radiografia toracica PA e perfil. Figuras 3 a 8: TC toracica: cortes transversais (fig 3 a 6), sagital (fig 7) e coronal (fig 8) : enfisema subcutidneo (= ) e presenca de ar no mediastino (—p> ). Figura 9: Radiografia toracica de controlo
Enfisema subcutaneo cervical bilateral (= ); Linhas
hipertransparentes paratraqueal esquerda e em redor

-Boa evolugdo clinica e radioldgica.
da silhueta cardiaca a direita. (—»).

-Sem recidivas, apos 3 meses.
DISCUSSAO

Este caso traduz provavelmente um pneumomediastino secundario a infegao por SARS-CoV-2, num doente sem agravamento da clinica respiratdria associada a asma. Apesar do diagndstico ser raro e de existirem poucos casos reportados na literatura, o
PE deve ser considerado no diagndstico diferencial em casos de dor toracica.

1. Alishlash, A. iastinum in children and adolescentes. In UpToDate, last updated Alishlash, A. iastinum in children and In UpToDate, last updated: Dec 03, 2021 2. D Buonsenso et al. Early iastinium and isin na adolescent with SARS-CoV 2 infection. Eur Ver Med Pharmacol Sci. 2021 Jun. 3.Fanta C. An overview of asthma management. Advice related to COVID-19 Pandemic. In UpToDate, last updated: Dec 03, 2021. 4. Muniz
BC, Zanetti G, Marchiori E. Pneumomediastinum in a patient with COVID-19. J Bras Pneumol. 2020;46(3):202001905. Zhou , Gao C, Xie Y, Xu M. COVID-19 with spontaneous pneumomediastinum. Lancet Infect Dis. 2020;20(4):510.
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INTRODUGAO E OBJETIVOS RESULTADOS
As bronquiectasias (BQ) sdo dilatagdes anormais que condicionam distor¢do da
arvore brénquica, resultando em doenga pulmonar obstrutiva crénica. A progressdo ECD n Resultado ETIOLOGIAS MAIS SINTOMAS MAIS
da doenga em idade pediatrica pode ser interrompida e até revertida com uma T FREQUENTES FREQUENTES
abordagem clinica otimizada. Pretendeu-se caracterizar os doentes com BQ n3o Est. Imunolégico 23 N Pés-infeciosas e DCP Tosse produtiva (n=18)
fibrose quistica (FQ), seguidos na consulta de pneumologia de um hospital terciario. (Ig, complemento, Toracalgia (n=5)
subclasses Ig, Ac

METODOLOGIA vacinais) MB expetoragio

[y
o

Estudo observacional, retrospetivo e descritivo, utilizando os dados obtidos pela Alfa 1-AT 23 N »
Ia:naI|S(: dos proce;sé)olsgcl|r12|(c)(2)?l dos doentes seguidos em consulta externa por BQ ndo ] 23 Neg
Q entre os anos € : 10 Cinesioterapia 16
Radiografia / TC térax 23 BQ 3 Respiratoria
RESULTADOS Corticoid 15
Espirometria 23 Obstrutiva 6 6 inc;rlaltc:ko)l €
n=23 Idade de APRESENTACAO CLINICA 4
diagnéstico MAIS FREQUENTE Broncoscopia 19 N/secrecdes 17 Broncodilatador | 12
Distribuic3o por género dade Infe¢des respiratdrias de Alt. anatom. 2 2 “
—ediEre A rzp:gtg:;ao (n=?0) . IGRA 13 Neg 0 ATB prolongado 3
10 10,1 anos sma dificil controlo (n=6) & o © o«’ (azitromicina)
Est. genético FQ 11 Neg g o R &
&, Idade min / Auscultagdo .&\0 R ‘9'0 &0‘ Lobectomia 1
max Pulmonar Est. fungo ciliar (ME) 10 ~DCP o & &
) . 4,1 /17 anos normal (n=17) 5
= masculino feminino

Os resultados obtidos permitiram verificar que a abordagem aos doentes com BQ ndo FQ est4 de acordo com as recomendagdes europeias mais recentes. E necessario um alto nivel de suspeigdo para permitir um diagndstico precoce,

um tratamento atempado e consequente redugdo da progressdao da doenga.

Martin A, Valencia J. Bronquiectasias no fibrosis quistica. Em: Martin AA, Molina JV. Manual de Neumologia Pediatrica. Madrid: Editorial Médica Panamericana, S.A. 2011. Pg 307-317; Goyal V, Chang AB. Clinical manifestations and evaluation of bronchiectasis in children. Dec 2021. Disponivel em: www.uptodate.com; Goyal V, Chang AB. Management of bronchiectasis in children without
cystic fibrosis. Dec 2021. Disponivel em: www.uptodate.com; Busquets Monge RM, Castillo Corullon S, Aguilar Fernandez AJ. Tos humeda: bronquitis bacteriana persistente, enfermedad supurativa bronquial y bronquiectasias. Protoc diagn ter pediatr. 2017;1:15-29. Disponivel em: www.aeped.es/protocolos/; Fakhoury K, Kanu A. Causes of bronchiectasis in children. Dec 2021. Disponivel

em: www.uptodate.com; Chang AB, Fortescue R, Grimwood K, et al. Task Force report: European Respiratory Society guidelines for the management of children and adolescents with bronchiectasis. Eur Respir J 2021; in press (https://doi.org/10.1183/13993003.02990-2020); Chang AB, Bush A, Grimwood K. Bronchiectasis in children: diagnosis and treatment. Lancet 2018; 392:866-79
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