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17 NOV 2016 | 17:15 H CASOS CLINICOS

AVALIAGAO DO IMPACTO FiSICO, EMOCIONAL E SOCIAL DO PAPEL DO CUIDADOR
INFORMAL DA CRIANGA COM DIABETES TIPO 1 E INFUSAO SUBCUTANEA
CONTINUA DE INSULINA

M.? Adriana Rangel', Conceigéo Lima?, Ana Luisa Leite®, Rosa Arménia Campos*

1 Interna Formag#o Especifica em Pediatria, Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho EPE; 2 Enfermeira Especialista em Pediatria, Unidade de Endocrinologia
Pedidtrica, Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho EPE; 3 Assistente Hospitalar, Unidade de Endocrinologia Pediétrica, Servigo de Pediatria, Unidade de
Endocrinologia Pedidtrica; 4 Assistente Hospitalar Graduado, Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Unidade de Endocrinologia Peditrica. Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia.

Introdug@o: Vérios estudos se tém debrugado sobre o efeito do tratamento com infusdo subcutinea continua de insulina (ISCI) na qualidade
de vida da crianga com Diabetes Mellitus tipo 1 (DM1). Contudo, 0 impacto na qualidade de vida do cuidador é também um aspeto relevante e
com potencial efeito no controlo metabalico. O Questiondrio de Avaliagdo da Sobrecarga do Cuidador Informal (QASCI), validado para a populagdo
portuguesa, tem sido utilizado como instrumento de avaliagéo da sobrecarga do cuidador familiar em alguns estudos cientificos.

Objetivo: Avaliar o nivel de sobrecarga fisica, emocional e social dos cuidadores das criangas com DM1 sobre tratamento com ISCI e correlacionar
com varidveis clinicas e demogréficas.

Material e métodos: Estudo observacional descritivo e transversal, baseado na aplicagdo do QASCI ao cuidador informal da crianga com DM1
com ISCI, seguida em consulta de Endocrinologia Pediatrica. Aos casos elegiveis, 0 questionario foi enviado via eletronica, com preenchimento
anonimo e on-line. Foi realizado o calculo da cotagdo total e parcelar das diferentes subescalas do questionario. Andlise estatistica através do
software SPSS versdo 21®. Considerou-se uma probabilidade de erro tipo 1 («) <0,05.

Resultados: Dos 23 questionarios enviados, obtivemos um total de 20 respostas o que equivale a uma taxa de resposta de 87%. Dos 20 pais
que participaram no estudo, com idades compreendidas entre 0s 36 e 0s 48 anos, a maioria era do sexo feminino (80%) e o principal cuidador
da crianga com DM1 com ISCI (85%). Encontravam-se, em média, ha 2,2 + 2,3 anos em tratamento com ISCI.

Os resultados do estudo evidenciaram que a sobrecarga global percecionada pelos pais ndo é elevada (Md = 23,4%; IQR: 11.7-37.7%). A
sobrecarga emocional (Md = 34.4%), as implicagdes na vida pessoal (Md = 25,0%) e o suporte familiar (Md = 25,0%) foram as dimensdes que
mais contribuiram para a sobrecarga negativa sentida.

N&o se verificaram diferencas estatisticamente significativas entre a cotacdo total e a idade, sexo, escolaridade ou 0 papel de cuidador principal
da crianca (p>0.05), bem como com o tempo de tratamento com ISCI (p>0.05). Na andlise de subescalas, verificou-se associagéo entre menor
escolaridade e maior cotacdo na subescala mecanismos de eficcia e controlo (p=0.02).

Conclusao: A sobrecarga global percecionada pelos pais das criangas com DM1 com ISCI € baixa, fazendo-se sentir sobretudo a nivel emocio-
nal, social e familiar. Importa, numa préxima fase de estudo, comparar com a sobrecarga dos pais de criangas com DM1 em regime de mdiltiplas
administraces didrias de insulina, no sentido de perceber se o tratamento com ICSI permite uma diminuigdo da sobrecarga do cuidador e de
avaliar o impacto desta diminuicdo da sobrecarga no controlo metabdlico da crianca.

NECROBIOSE LIPOIDICA: A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Ivete Afonso’, Andreia A. Martins', Mariana Adriao?, Inés Leite®, Filipa Espada*, Marcelo Fonseca*

1 Servigo de Pediatria, Hospital Pedro Hispano; 2 Servigo de Pediatria, Hospital S. Jodo; 3 Servigo de Dermatologia, Hospital Pedro Hispano; 4 Unidade de Endocrinologia pediétrica, Hospital
Pedro Hispano

Introdug@o: A necrobiose lipoidica (NL) é uma doenca granulomatosa cronica rara da pele. Afeta primariamente adultos jovens e de meia-idade,
com ligeiro predominio no sexo feminino (3:1). Esta doenca tem sido tipicamente associada a diabetes mellitus (DM), com uma incidéncia nestes
individuos de 0,3-1,2%, no entanto esta associacdo tem sido questionada nos ultimos anos. O envolvimento da pele habitualmente comega com
papulas ou nddulos vermelho-acastanhados ou roxos que progridem para placas amareladas e acastanhadas, atroficas e telangiectasicas. Os
membros inferiores, especialmente a face pré-tibial, sdo os locais mais comummente atingidos.

Caso clinico: Descreve-se 0 caso de uma adolescente com diagndstico de DM tipo 1 desde os 7 anos, sob insulinoterapia funcional. Aos 16
anos foi orientada para a consulta de dermatologia por aparecimento de 2 tumefagdes duras, dolorosas, na face anterior da perna direita, com
nogdo de agravamento progressivo do tamanho. Realizou ressondncia magnética desse membro que néo tinha alteragtes. Aos 6 meses de
evolucdo inicia lesdes alaranjadas em placa, pouco infiltradas no mesmo local. Realizou bidpsia que confirmou a suspeita de necrobiose lipoidica,
tendo iniciado tratamento com tacrélimus com melhoria clinica. Apds 2 anos mantém-se sem dreas infiltradas ou ulceradas na pele.

Discussao: A patogénese da NL ndo € clara. Teorias propostas incluem a microangiopatia secundéria a deposicdo de glicoproteinas nas paredes
dos vasos sanguineos, anomalias no colagénio, alteragdo da migragdo dos neutrdfilos ou dano tecidular secundario a hiperlipidemia ou refluxo
venoso. O diagnostico é feito de acordo com os achados clinicos e histopatoldgicos. A bidpsia é importante para confirmagéo diagnostica. Apesar
da ampla variedade de opgdes terapéuticas, a NL é uma doenca dificil de controlar. No caso da necrobiose ndo ulcerada, por ser muitas vezes
assintomatica e poder estabilizar com o tempo, diferir o tratamento € uma opgdo. Porém, o curso prolongado da doenca e a natureza desfigurante
das lesdes fazem com que muitos doentes desejem iniciar tratamento. Para além da ulceracdo, o carcinoma espinocelular € uma das complica-
¢Oes desta patologia, embora menos frequente.

Os autores apresentam este caso pela raridade da apresentacdo da NL nesta faixa etéria, salientando a necessidade da vigilancia periédica das
possiveis complicagoes.
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UTILIZAGAO DE SISTEMA DE PERFUSAQ SUBCUTANEA CONTINUA DE INSULINA NA
DIABETES INAUGURAL. HA VANTAGEM?

Mafalda Matias', Catarina Lacerda’, Inés Ganhao', Mara Abrantes?, Raquel Costa?, Nélia Ferraria®, Susana Correia®

1 Interna de Pediatria Médica do Centro-Hospitalar Barreiro-Montijo, EPE; 2 Enfermeira do Servigo de Pediatria do Centro-Hospitalar Barreiro-Montijo, EPE; 3 Assistente Graduada do Centro
Hospitalar Barreiro-Montijo, EPE.

Introducao: A diabetes mellitus tipo 1 (DM I) é um desafio terapéutico em todas as faixas etarias, particularmente na crianga pequena. De acordo
com o estabelecido pelo Programa Nacional para a Diabetes de 2012, tém sido distribuidos, pela Diregéo Geral de Sadde, sistemas de perfusao
subcutanea continua de insulina (PSCI) a criancas abaixo dos 5 anos. No entanto, apesar do seu uso crescente nos Gltimos anos, nem todos 0s
estudos demonstram melhores resultados comparativamente a terapéutica com canetas.

Caso clinico: Apresentam-se dois casos clinicos de DM | inaugural em criangas numa faixaetaria semelhante.

Crianca de 18 meses, com 12 kg,internada na sequéncia de um quadro de polaquitiria e polidipsia de agravamento progressivos, com cerca de
1 més de evolugdo. Na admisséo, destacava-se glicémia de 780mg/dL, cetonemia de 1.4mmol/L, sem cetoacidose e HbA1C 10.6%. Iniciou no
internamento insulinoterapia intensiva com sistema de PSCI.

Crianca de 3 anos, com 14,5 Kg, internada com um quadro de polidipsia e polidria de agravamento progressivos, acompanhados de diminui¢ao
do apetite e perda ponderal (cerca de 1Kg), com aproximadamente 3 semanas de evolugdo. Destacava-se glicémia de 643 mg/dL, cetonemia de
2.7mmol/L, sem cetoacidose e HbA1C de 11.5%. Iniciou insulinoterapia em esquema intensivo com caneta.

Ambos tém sido acompanhadosem Consulta de Diabetes Pedidtrica ao longo dosultimos 7 meses. No primeiro caso, verificou-se um razoavel
controlo metabdlico, com hipoglicemias esporadicas e assintométicas e Gltimo valor de HbA1C 8.3%. No segundo caso, verificou-se um controlo
metabolicomais irregular, com hipoglicémias mais frequentes e sintomaticas e ultimo valor de HbA1C 10.3%. No final deste periodo foiaplicado
um questionario pedidtrico sobre qualidade de vida (PedsQL 4.0), tendo-se obtido pontuagdes superiores em todos os itens testados (Capacidade
Fisica, Psicossocial e total) no caso em que foi possivel insulinoterapia intensiva com sistema de PSCI.

Conclusao: A analise comparativa destes casos mostrou beneficio com a colocagao do sistema PSCI aquando do diagnéstico, ndo s6 em termos
de controlo metabdlico, mas também naqualidade de vida da crianga. Contudo, deve ser dada especial atengdo a educagdo terapéutica especifica
e continuada, no sentido de otimizar as potencialidades e evitar as complicagdes deste tipo de tratamento.

TERAPEU]’ICA COM INFUSAQ SUBCUTANEA CONTINUA DE INSULINA (ISCI)
— EXPERIENCIA DE UMA UNIDADE DE ENDOCRINOLOGIA PEDIATRICA

M.? Adriana Rangel', Conceigdo Lima?, Ana Luisa Leite®, Rosa Arménia Campos*

1 Interna Formagéo Especifica em Pediatria, Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho EPE; 2 Enfermeira Especialista em Pediatria, Unidade de Endocrinologia
Pedidtrica, Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho EPE; 3 Assistente Hospitalar, Unidade de Endocrinologia Pedidtrica, Servigo de Pediatria, Unidade de
Endocrinologia Pedidtrica; 4 Assistente Hospitalar Graduado, Unidade de Endocrinologia Pedidtrica, Unidade de Endocrinologia Pedidtrica Institugéo: Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia

Introducao: O tratamento com Infus&o subcutanea continua de insulina (ISCI) assume um papel crescente na abordagem da crianga com Dia-
betes Mellitus tipo 1 (DM1), atendendo aos seus beneficios no controlo glicémico, flexibilidade e melhoria da qualidade de vida.

Objetivo: Descrever a populacdo de doentes tratados com ISCI da Unidade de Endocrinologia Pediatrica do CHVNG/E e o impacto da mesma no
controlo metabolico.

Material e métodos: Estudo observacional e retrospetivo realizado através da consulta de processos clinicos de criangas e adolescentes com
DM1 sob tratamento com ISCI hd mais de 3 meses. Andlise e comparacédo do controlo metabdlico antes e apos inicio de tratamento no que diz
respeito a valor de hemoglobina glicada (HbA1c), indice de massa corporal (IMC), tensdo arterial, perfil lipidico e frequéncia de hipoglicemias
graves. Analise estatistica através do software SPSS versdo 21®. Considerou-se uma probabilidade de erro tipo 1 () <0,05.

Resultados: Dos 28 doentes portadores de ISCI, 57,1% sédo do sexo masculino. A data de colocacdo da ISCI, a idade média era de 9,1 = 4,8
anos (min 1,1; max 17,5 anos), com uma duracdo média de doenca de 3,5 = 3,0 anos. Apresentavam uma HbA1c de 7,61 + 0,83% e z-score
de IMC 0,48 + 0,65. No que diz respeito ao controlo metabdlico, 23,1% apresentavam hipoglicemias graves e 18,5% tinham internamento prévio
por descontrolo metabdlico.

Quatro doentes foram excluidos da andlise comparativa por tempo de seguimento insuficiente (<3 meses). Na consulta de reavaliagdo (média
de 5,5 = 1,1 meses apds colocacdo de ISCI), ndo se observaram diferencas estatisticamente significativas no que diz respeito a HbA1c (7,65
+ 0,83%), zscore IMC (0,57 = 0,70), Z-score tenséo arterial sistolica (TAS -0,34 + 0,88) e diastdlica (TAD 0,10 + 0,77) e perfil lipidico. Houve
uma reducdo na frequéncia de hipoglicemias graves (9,1%) e dos internamentos por mau controlo metabdlico (8,7%). Os achados foram sobre-
poniveis na Ultima consulta (2,6 + 1,3 anos apos colocagao de ISCI), sendo de referir que em apenas 1 doente (4,2%) correu internamento por
estado hiperosmolar hiperglicémico na sequéncia de mau funcionamento do cateter. Sem registo de hipoglicemias graves em 100% dos doentes.

Da amostra total, apenas 2 doentes retiraram a ISCI, ambos por inadaptacdo ao sistema. Trés doentes transitaram para a consulta de adultos de
Endocrinologia mantendo ISCI.

Conclusao: Na nossa amostra os doentes apresentavam um adequado controlo metabdlico a data de colocagéo de ISCI, mantendo esse bom
controlo ao longo de todo o tempo de seguimento. Observou-se sobretudo reducdo a nivel do nimero de hipoglicemias graves e necessidade de
internamento por descompensagao metabolica.
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SEGUIMENTO DE RECEM-NASCIDOS FILHOS DE MI\ESA COM HIPERTIROIDISMO:
EXPERIENCIA DE UM HOSPITAL TERCIARIO PORTUGUES

Ana Coelho Gomes', Ana Teresa Soares?, Brigida Robalo®, Carla Pereira®, Maria Raquel Carvalho', Luisa Pinto*, Maria Jodo Bugalho',
Maria de Lurdes Sampaio®

1 Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Hospital de Santa Maria, CHLN - EPE; 2 Servigo de Pediatria, Hospital Garcia de Orta - EPE; 3 Unidade de Endocrinologia Pediétrica, Servigo
de Pediatria, Hospital de Santa Maria, CHLN - EPE; 4 Servico de Ginecologia, Obstetricia e Medicina da Reproducao, Hospital de Santa Maria, CHLN — EPE.

Introdugdo: O hipertiroidismo materno pode associar-se a complicagdes durante a gravidez e a morbilidade e mortalidade no recém-nascido
(RN). O presente estudo tem como objetivo avaliar o desenvolvimento de disfuncdo tiroideia em RN filhos de mae com hipertiroidismo.

Materiais e métodos: Estudo descritivo e retrospetivo. Incluidos 47 RNs filhos de maes com hipertiroidismo durante a gravidez, nascidos entre
Maio de 2014 e Maio de 2016. Dividiram-se as gravidas com Doenga de Graves (DG) em trés grupos, com base nos TRADbs maternos e neces-
sidade de terapéutica com anti-tiroideus de sintese (ATS) no terceiro trimestre (3°T): Grupo A — TRADb-/ATS-, Grupo B — TRAb+/ATS- e Grupo
C — TRAb+/ATS+. Foi avaliada a funcdo tiroideia na altura do nascimento (TSH, FT3, FT4 e TRAD).

Resultados: 25 RNs eram filhos de méde com TSH frenada no 1°T (trés com hiperémese gravidica); 18 com DG e quatro com nddulo toxico. Das
gravidas com DG, seis pertenciam ao grupo A, seis ao grupo B, quatro ao grupo C e em duas ndo havia informacao do titulo de TRAbs no 3°T.

Nenhuma das gravidas com TSH frenada no 1°T realizou terapéutica com ATS durante a gravidez. Das gravidas com nddulo téxico, nenhuma
realizou terapéutica com ATS no 3°T, no 2°T a dose média de metibasol foi 4,1mg/dia e no 1°T 75mg/dia de propiltiouracilo. Nas gravidas com
DG do grupo G, a dose média de metibasol no 3°T foi 3,4mg/dia, no 2°T 4,8mg/dia de metibasol e no 1°T 137,5mg/dia de propiltiouracilo.

0 titulo de TRAbs maternos no 3°T no grupo B foi significativamente menor que o do grupo C (1,9 versus 10,1 U/L, p < 0,01).

S0 foi observado hipertiroidismo neonatal num RN. Era filho de mae com DG do grupo C e apresentava um titulo de TRAbs de 27,2U/L. 33% dos
RNs do grupo A e B apresentavam TRADs positivos a data do parto (3,7 versus 4,2 U/L).

Quatro RNs desenvolveram complicagdes neonatais: dois dilatagéo pielo-calicial, um estenose da artéria pulmonar e um comunicagéo interven-
tricular trabecular pequena. Destes, dois eram filhos de mae com DG do grupo C e dois de gravidas com TSH frenada no 1°T.

Discussao: Os resultados sugerem que o titulo de TRAbs no 3°T se associa, por um lado, com a expressdo clinica de doenga e com a necessi-
dade de instituir terapéutica na mae e, por outro, com o titulo de TRAbs no RN e o desenvolvimento de doenca tiroideia neste.

A sensibilidade dos testes usados para detecéo de TRAbs e a flutuagdo do seu valor pode condicionar falsos negativos.

N&o € possivel afirmar relacdo de causalidade entre as complicagdes observadas e o hipertiroidismo materno ou seu tratamento.

Assim, o presente trabalho sugere que o doseamento de TRAbs no cordéo deve ser realizado em RNSs filhos de mae com DG e TRADbS positivos,
ou desconhecidos, no 3°T. Se o doseamento de TRAbs for positivo, 0 RN deve ter um seguimento clinico e laboratorial até a negativacdo dos
mesmos, ja que TRADS positivos no corddo do RN estdo associados a maior probabilidade de desenvolvimento de doenca tiroideia.

ADENOMAS DAS PARATIROIDES EM IDADE PEDIATRICA
- REVISAO DE 3 CASOS CLINICOS

Filipa Dias Costa’, Jodo Tavares', Inés Barreto!, Carlos Bello?, Joana Serra Caetano', Rita Cardoso', Isabel Dinis’, Alice Mirante'.
1 Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Hospital Pediatrico - Centro Hospitalar e Univ. de Coimbra; 2 Servigo de Endocrinologia, Hospital de Egas Moniz - Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental

Introdugdo: As glandulas paratiroides intervém no metabolismo fosfo-calcico através da producéo de paratormona (PTH). O hiperparatiroidismo
primario pode ter uma apresentagdo clinica muito variavel e a etiologia mais frequente sdo os adenomas da paratiroide. Estes podem ser iatro-
génicos (exposicao a radiacdo, terapéutica com litio) ou secundarios a alteragdes genéticas e podem ocorrer de forma isolada ou no contexto
de sindromes poliglandulares. Apesar de ser uma patologia mais predominante em adultos, existem raros casos descritos em idade pediatrica.

Caso 1: Adolescente 15 anos do sexo masculino que, no contexto de hipoglicemias sintomaticas recorrentes, fez investigacéo que levou a enu-
cleacdo de insulinoma multifocal (3 tumores neuroenddcrinos pancreaticos G2 e 3 microadenomas - estadio IA da AJCC e | da ENETS). O estudo
genético para MEN1 revelou mutagdo em heterozigotia (variante ¢.1402del(p.Glu468Argfs*91). Durante o seguimento, embora assintomatico,
constatado Ca 2.6 mmol/L (N: 2.22-2.66) e elevagdo da PTH (102 pg/mL; N: 9-72). Cintigrafia com Sestamibi-Tc99m mostrou paratiroide inferior
esquerda hiperfuncionante e area focal de captacdo aumentada na porgéo inferior do lobo direito da tiroide. Foi submetido a paratiroidectomia
inferior bilateral, sem intercorréncias, tendo necessitado transitoriamente de terapéutica com calcio e calcitriol. A anatomia patologica revelou
adenoma da paratiroide inferior esquerda e hiperplasia nodular da tiroide inferior direita.

Caso 2: Adolescente 16 anos, sexo masculino, com antecedentes de hepatoblastoma no primeiro ano de vida, enviado a Endocrinologia por
hipercalcémia e microlitiase renal, em contexto de investigagdo por dor abdominal e astenia. Dos exames complementares, a destacar PTH 118
pg/mL (N: 9-72), Ca 2.79 mmol/L (N: 2.19-2.51) e RM com 3 lesdes nodulares na localizagdo das paratiroides, duas a direita e uma a esquerda,
esta Ultima hiperfuncionante na cintigrafia com Sestamibi-Tc99m. Realizou paratiroidectomia inferior esquerda, sem intercorréncias, com anato-
mia patologica caracteristica de adenoma da paratiroide.

Caso 3: Menina 4 anos, assintomatica, enviada a consulta de Endocrinologia por histdria familiar de Sindrome Hiperparatiroidismo e Tumor da
Maxila (HPT-JT) (autossomica dominante). Avaliagdo analitica inicial e ecografia cervical sem alteragées, mas estudo genético confirmou a muta-
¢do ¢.165C>G (p.Y55X) no exdo 2 do gene CDC73. Embora assintomatica, na avaliagéo analitica seriada foi constatada, aos 6 anos, elevagao da
PTH 105 pg/mL (N: 9-72) e Ga 2.77 mmol/L (N: 2.19-2.51), pelo que fez cintigrafia com Sestamibi-Tc99m que revelou foco de hipercaptagéo
na paratiroide inferior esquerda. Foi submetida a paratiroidectomia inferior bilateral que decorreu sem intercorréncias, mas a necessitar de tera-
péutica com célcio e calcitriol. Resultado histologico ainda ndo disponivel.

Conclusao: Embora sejam uma entidade rara em pediatria, os adenomas das paratiroides podem ocorrer de forma isolada, em patologias poli-
glandulares ou em contexto de outras sindromes genéticas, com um espectro clinico muito variavel. A avaliagdo analitica seriada é fundamental
para o diagndstico precoce.
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DISLIPIDEMIA NA DIABETES EM IDADE PEDIATRICA: DEVEMOS PREOCUPAR-N0OS?

Carolina Albuquerque’'?, Joana Gil'®, Andreia Mota'4, Brigida Robalo', Carla Pereira’, Maria de Lurdes Sampaio'

1 Unidade de Endocrinologia Pedidtrica, Servico de Pediatria Médica, Departamento de Pediatria, Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar de Lisboa Norte; 2 Servico de Pediatria, Hospital Vila
Franca de Xira; 3 Servico de Pediatria, Departamento de Pediatria, Hospital Santa Maria, Centro Hospitalar Lishoa Norte, Centro Académico de Medicina de Lisboa; 4 Servio de Pediatria, Hospital
de S. Bernardo, Centro Hospitalar de Settbal, EPE.

Introduc@o: A diabetes é uma alteragéo metabdlica complexa, caracterizada por hiperglicemia cronica secunddria a alteragdo na secregdo de
insulina, na acc¢do da insulina ou em ambas. A presenca de dislipidémia em doentes com diabetes mellitus tipo 1 (DM1) aumenta o Seu risco
cardiovascular de forma exponencial, sendo a doenca cardiovascular a causa mais frequente de morbimortalidade em doentes com DM1 a médio
e longo prazo. Assim, 0 bom controlo metabdlico € essencial na prevengdo das complicagdes micro e macrovasculares.

Objetivo: Conhecer a prevaléncia de doentes diabéticos tipo 1 em idade pediatrica com dislipidémia e relacionar a presenca de dislipidémia com
0 controlo metabdlico e outros factores de risco cardiovascular (FRCV).

Métodos: Andlise retrospetiva dos processos clinicos de doentes com DM1 seguidos em consulta de endocrinologia pediatrica de um hospital
de nivel lll, que efetuaram uma avaliagdo analitica no Gltimo ano, incluindo perfil lipidico, sem jejum prévio (colheita de oportunidade). Foram
considerados como valores alterados de perfil lipidico: C-LDL>100mg/dL, C-ndo-HDL>145mg/dL, C-HDL<40mg/dL, TG >100mg/dL (<10 anos)
ou TG >130mg/dL (> 10 anos). Andlise estatistica dos dados efetuada em SPSS 20.0 ®.

Resultados: Obteve-se um total de 126 doentes com diabetes, 117 dos quais com DM1. Neste subgrupo, verificou-se um ligeiro predominio do
sexo feminino (54,6%), com idade média no diagndstico de 6,7 anos (min 0,8; méax 16,1), idade atual média de 12,5 anos (min 1,6; max 18,6)
e tempo de evolugdo médio da doenca de 5,8 anos (min 0,5; méax 16,8). A cetoacidose diabética foi em 54% dos casos a manifestagdo inicial
da doenca, a cetose em 30,8% e a hiperglicemia em 14,5%. Cento e quatorze (97,4%) doentes estavam sob insulinoterapia intensiva, 63,2%
com esquema de multiplas injecOes didrias e 34,2% com bomba infusora de insulina. Quarenta e oito doentes (41%) apresentaram perfil lipidico
alterado, mas apenas 12 (10%) apresentavam colesterol-ndo-HDL (c-ndo-HDL) e/ou c-HDL alterados. Nenhum doente estava medicado com
estatina. A HbA1C média foi de 8,9% (min 6,4; méax 16,4%), verificando-se que 85,5% dos doentes apresentavam HbA1C>7,5%. A associacao
entre dislipidémia e HbA1C>7,5% foi estatisticamente significativa (p <0,05), ndo se tendo verificado 0 mesmo entre dislipidémia e 0s outros
FRCV estudados, nomeadamente idade ou tempo de evolugéo de doenca.

Discussao: A maioria dos doentes realizou o perfil lipidico sem jejum prévio, o que dificultou a valorizagdo das alteragées encontradas. Quando
avaliados o c-HDL e c-ndo-HDL, encontrou-se uma prevaléncia de dislipidémia nesta populacéo inferior a referida noutros estudos. A associagao
encontrada entre dislipidémia e HoA1c>7,5% reforca a necessidade de melhorar o controlo metabdlico em doentes diabéticos tipo 1, a par da
instituicdo de mudancas no estilo de vida (habitos dietéticos e exercicio fisico) e coloca a questdo do eventual inicio de terapéutica com estatinas
mais precocemente (>8 anos). A dislipidémia deve ser uma preocupagado nos doentes com DM1, e de acordo com 0s resultados obtidos, 0s
autores consideram a necessidade de realizagdo de um rastreio mais precoce e frequente de dislipidémia nesta populagdo, em relagdo ao que
esta atualmente preconizado.

DOENGCA DE ADDISON AUTOIMUNE EM IDADE P!EDIATRICA: ANALISE CASUISTICA
DE UMA CONSULTA DE ENDOCRINOLOGIA PEDIATRICA

Carlos Tavares Bello', Maria Inés Barreto?, Filipa Dias Costa?, Jodo Tavares?, Joana Serra Caetano?, Rita Cardoso?, Isabel Dinis?, Alice
Mirante? 1 Servigo de Endocrinologia, Hospital de Egas Moniz, CHLO; 2 Unidade de Endocrinologia Pediétrica, Hospital Pediatrico de Coimbra, CHUC

Introducéo: A insuficiéncia cortico-suprarrenal primaria (Doenga Addison) é uma entidade rara na idade pediatrica, sendo mais frequente no
género feminino. A Hiperplasia Congénita de Suprarrenal é a causa mais frequente (72%), sequida das causas autoimune (13%) e genética (8%).

A Doenca de Addison autoimune apresenta-se clinicamente de forma variavel e inespecifica, sendo fundamental um elevado indice de suspeigao
para um reconhecimento precoce. Um diagnostico atempado, seguimento regular e criteriosa monitorizagdo dos dados clinico-laboratoriais sdo
fundamentais para o tratamento adequado destes doentes. Sao descritos 0s casos de trés adolescentes com Doenca de Addison autoimune
seguidos numa consulta de Endocrinologia Pediatrica de um hospital tercidrio.

Resultados: Atualmente sdo seguidos em consulta de Endocrinologia Pedidtrica trés adolescentes, género masculino, com Doencga de Addison
autoimune. A idade média de diagndstico foi de 16.5 + 0.6 anos. A sintomatologia iniciou-se uma a duas semanas antes da data do diagndstico,
excluindo-se a hiperpigmentagao cujo inicio foi dificil de definir. A data do diagnéstico salientava-se astenia, hiperpigmentacao (3/3), vomitos
(2/3), emagrecimento, anorexia e dor abdominal (1/3), sem compromisso hemodindmico. Como desencadeantes identificamos o exercicio
fisico intenso (2/3) e a infecglo das vias aéreas superiores (1/3). Analiticamente ao diagnéstico salienta-se hiponatremia (127 = 1.7 mmol/l)
(3/3), acidose metabdlica (1/3), sem outras alteragdes designadamente hipoglicémia, hipercaliemia, hipercalcémia, eosinofilia ou linfocitose. Os
doseamentos de cortisol e aldosterona baixos e valores de renina activa e ACTH muito elevados nos trés doentes permitiram o diagnostico de
insuficiéncia cortico-suprarenal primaria com positividade para os anticorpos anti-suprarrenal. Em apenas um adolescente se constatou positivi-
dade para outros anticorpos (anti-microssomais e anti-GAD65) sem critérios clinico-laboratoriais para hipotiroidismo primario e diabetes mellitus.
Os doentes foram inicialmente medicados com hidrocortisona e fludrocortisona que ainda mantém nas doses de 30mg/dia 3id e 0.1mg/dia id,
respetivamente. O tempo de seguimento médio dos doentes foi de 11 + 6 meses, com evolugdo analitica e clinica favoravel.

Conclusao: Os casos apresentados salientam a necessidade de uma elevada suspeita clinica para o diagndstico da Doenga de Addison. Des-
taca-se a atipia da forma de apresentagdo dos casos descritos que cursaram apenas com sintomas inespecificos e hiponatremia moderada,
sem hipercaliémia, hipoglicémia, hipotenséo ou outros achados caracteristicos de crise addisoniana. Contrariamente ao descrito na literatura,
observa-se 0 atingimento exclusivo do género masculino. Algumas séries relatam uma percentagem de 60% de casos de Doenca de Addison em
associagdo com outras patologias autoimunes, pelo que se preconiza o rastreio regular das mesmas. Esta entidade rara, com implicagoes diagnos-
ticas e terapéuticas especificas e potencial gravidade ndo desvalorizavel, justifica um seguimento regular em consulta de Endocrinologia Pediatrica.
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BAIXA ESTATURA: ANI:\LISE'RETROSPETIVA DA CASUiS’TICA DA CONSULTA
DE ENDOCRINOLOGIA PEDIATRICA DO HOSPITAL PEDIATRICO DE COIMBRA

Raquel Espirito Santo’, Tiago Nunes da Silva?, Catarina Neves?®, Claudia Arriaga®, Joana Serra Caetano®, Rita Cardoso?®, Isabel Dinis?,
Joana Fialho*, Teresa Sabino’, Alice Mirante®

1 Servico de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Hospital Curry Cabral, Centro Hospitalar de Lishoa Central. 2 Servico de Endocrinologia e Diabetes, Hospital Garcia de Orta. 3 Unidade

de Endocrinologia Pedidtrica, Servico de Pediatria Ambulatéria do Hospital Pediatrico de Coimbra, Centro Hospitalar e Universitrio de Coimbra. Escola Superior Tecnologia e Gestao de Viseu,
CI&DETS, INESC Coimbra.

Introdug@o: As causas de baixa estatura em idade pediatrica sdo complexas, e o diagnastico requer a integragéo de diversos pardmetros auxo-
l6gicos, laboratoriais e imagioldgicos. Objetivo: caracterizar a populagéo de criancas/adolescentes referenciados a consulta de endocrinologia
pedidtrica por baixa estatura e comparar 0s grupos com baixa estatura patoldgica e variantes do normal.

Métodos: Estudo retrospetivo analitico dos processos clinicos das criangas e adolescentes referenciados a consulta de endocrinologia pediatrica
num hospital nivel 3 por baixa estatura entre janeiro de 2010 e dezembro de 2013. Andlise estatistica: SPSS21©.

Resultados: Entre janeiro de 2010 e dezembro de 2013 foram efetuadas 1814 primeiras consultas, sendo 337 criangas e adolescentes referen-
ciados por baixa estatura. Em 46 casos ndo se confirmou a baixa estatura. Incluimos 291 doentes, sendo 56% do sexo masculino. A idade média
da primeira consulta foi de 8.96+7.51 anos. A média do z-score da estatura foi de -2.84+0.78. Da populacéo estudada, 73.5% dos doentes
apresenta baixa estatura patoldgica, e 26.5% correspondem a variantes do normal. Baixa estatura severa (z-score inferior a -3) foi encontrada em
89 casos (30,6%). A causa mais frequente de baixa estatura patologica é a baixa estatura idiopatica em 60 casos (28%), seguida de pequenos
para a idade gestacional em 49 casos (22,9%) e défice de hormona do crescimento em 37 casos (17,3%). A maioria dos doentes com variantes
do normal s&o do sexo masculino (63,6%), e as causas séo 0 atraso constitucional do crescimento (41,6%), baixa estatura familiar (15,6%), ou
ambas as formas (42,8%).

Comparando o grupo com baixa estatura patoldgica e variantes do normal encontramos diferencas estatisticas relativamente a idade média
diagndstica (baixa estatura patologica 8,06 vs variantes do normal 11,46, p<0,001), média do z-score da estatura na 12consulta (-2,91 vs
-2,64, p<0,001), média do z-score do peso 1.2 consulta (-2,49 vs -2,08, p=0,007), média z-score da estatura alvo familiar (-1,28 vs -1,93,
P<0,001), diferenca z-score da estatura crianca e pais (-1,57 vs -0,73, p<0,001), valor médio de IGF1 (149,98 vs 223,6, p<0,001), taxa de
prematuridade (22,5% vs 10.8%, p=0,029), pequenos para a idade gestacional (29,81% vs 9,46%, p<0,001), e baixa estatura severa (34,10%
vs 20,80%, p=0,029).

Conclusao: A baixa estatura é um motivo frequente de consulta. Na amostra estudada, a maioria dos doentes apresenta baixa estatura patolo-
gica, sendo neste grupo a baixa estatura idiopatica a causa mais frequente. As criangas com baixa estatura patologica apresentam na primeira
consulta valores médios de idade, z-score estatura, e IGF-1 significativamente inferiores aos das criangas com variantes do normal, e apresentam
uma diferenca significativamente maior entre z-score da crianca dos pais. A baixa estatura severa é mais frequente nas criangas com baixa
estatura patoldgica.

OFTALMOPATIA DE GRAVES EM IDADE PEDIATRICA

Ana Margarida Monteiro’, Ana Antunes?, Sofia Martins?, Cristina Freitas®, Olinda Marques':?
1 Servigo de Endocrinologia, 2 Departamento de Endocrinologia Peditrica e 3 Servigo de Oftalmologia do Hospital de Braga

Introducdo: A oftalmopatia de Graves (OG) é a mais comum e mais importante manifestagao extra-tiroideia da doencga de Graves (DG). A 0G é
rara em idade pedidtrica e, atualmente, ndo existem orientagdes publicadas para o seguimento e tratamento desta patologia nesta faixa etaria.
Os objetivos da nossa revisdo foram identificar os doentes com 0G no nosso centro e avaliagdo das manifestagdes clinicas, dos métodos de
tratamento e dos resultados.

Resultados: Nos tltimos 15 anos, 16,7% (n=3/18) dos doentes com DG desenvolveram OG em idade pediatrica. Dois doentes eram do sexo
feminino e a idade média de diagndstico de DG e OG foi de 4 e 6 anos, respetivamente. A idade média ao diagnostico dos doentes com DG sem
0G foi significativamente maior (13,0; p = 0,002). Os anti-tiroideus de sintese foram o tratamento inicial da DG. Dois doentes foram submetidos
a tiroidectomia para o controlo da DG. Os 3 doentes apresentaram proptose e 2 doentes apresentaram neuropatia 6tica compressiva. Todos 0s
doentes com OG foram tratados com corticosterdides — 2 doentes realizaram bolus endovenosos de metilprednisolona seguido de prednisolona
oral e 1 doente realizou tratamento com metilprednisolona oral. Ao momento do diagndstico de OG ndo foram avaliados os scores de gravidade
e atividade mas, atualmente, todos apresentam doenca inativa.

Gonclusao: A OG constitui um grande desafio clinico e terapéutico. Embora na maioria dos doentes o envolvimento ocular € leve e ndo progres-
sivo, alguns podem apresentar uma forma grave de OG potencialmente causadora de cegueira como a neuropatia 6tica compressiva que ocorreu
em dois dos nossos doentes. A presente revisdo pretende alertar para a ocorréncia desta manifestagéo séria e ndo tao rara na idade peditrica e
para a referenciacdo precoce a um centro oftalmoldgico com experiéncia em OG, a fim de prevenir sequelas de longo prazo.
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DIAGNOSTICOS DE DIABETES MELLITUS TIPO 1 NUM HOSPITAL DO TIPO B1
ENTRE 2011 E 2016

Inés Ganhao, Mafalda Matias, Catarina Lacerda, Sofia Castro, Susana Correia
Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo, EPE

Introducéo: A Diabetes Mellitus tipo 1 (DM1) é uma das doengas crénicas mais frequentes em idade pediatrica. Nas Ultimas décadas verificou-
se uma incidéncia crescente, sobretudo em idades inferiores a 5 anos. Em 10% dos casos existe historia familiar de DM1 nos familiares diretos,
no entanto, o padrdo de hereditariedade ndo se encontra bem definido. Esta descrita variabilidade sazonal, com uma incidéncia maior nos meses
mais frios; variabilidade geografica e anual.

Objectivo: Caracterizar os novos casos de DM1 do Centro Hospitalar Barreiro-Montijo (CHBM) nos dltimos 5 anos.

Métodos: Estudo restrospetivo, descritivo, através da consulta de processos clinicos dos casos de DM1 inaugural no periodo de 1 de outubro de
2011 a 30 de setembro de 2016, seguidos em Consulta de Diabetes Pediatrica no CHBM.

Resultados: Obteve-se um total de 31 novos casos de DM1 no periodo de tempo estudado, com idade mediana de 7 + 3,9 anos (idades com-
preendidas entre 1 e 15 anos) e predominio do sexo feminino (17; 54,8%). Verificou-se existéncia da doenca em familiares diretos em 4 (12,9%)
dos casos. Relativamente ao modo de apresentacdo da doenca, 14 (45,2%) doentes apresentaram-se com sintomas classicos sem cetoacidose;
12 (38,7%) apresentaram-se com cetoacidose e 5 (16,1%) encontravam-se assintomaticos tendo sido feito o diagnostico em andlises de rotina.
Nove em 12 (75%) diagndsticos de cetoacidose ocorreram em idade superior ou igual a 9 anos. Em 30 doentes (96,8%) houve internamento
para controlo da doenca e educagdo terapéutica. Onze casos (35,5%) foram diagnosticados nos meses de janeiro, fevereiro e margo. No primeiro
semestre de 2016 houve 10 diagndsticos (32,3%).

Discussao: Na nossa amostra, ao contrario do descrito na literatura, houve um discreto predominio do sexo feminino. A prevaléncia de DM1
em familiares diretos foi a esperada. A cetoacidose no diagndstico foi frequente e ocorreu sobretudo em criangas mais velhas e adolescentes. O
diagnastico foi mais frequente nos meses mais frios. Verificou-se uma incidéncia muito elevada de novos casos no primeiro semestre de 2016
que podera ser explicada por fatores ambientais ou por existir maior conhecimento na comunidade da existéncia desta consulta no Hospital.

Conclusao: Devera ser feita maior sensibilizago junto da comunidade para tentar reduzir a cetoacidose no diagnostico. O aumento de incidéncia
no primeiro semestre de 2016 deveria ser melhor caracterizado, comparando com outras unidades de satde.

HISTIOCITOSE DE CI'ELUL'AS DE LANGERHANS MULTISSISTEMICA
E MANIFESTAGOES ENDOCRINAS - CASO CLINICO

Diana Oliveira’, Flavia Napoli?, Alessandra Maggioni?, Enrica Bertelli?, Mohamad Maghnie?, Sandra Paiva', Francisco Carrilho'
1 Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra; 2 Centro de Endocrinologia Clinica e Experimental, Istituto Giannina Gaslini, Génova, Itélia.

A Histiocitose de células de Langerhans (HCL) multissistémica é uma patologia heterogénea causada pela acumulagdo em varios 0rgaos de
células dendriticas de caracteristicas semelhantes as células de Langerhans cutaneas. O atingimento da hipdfise esta presente em cerca de
25% dos doentes, sendo a diabetes insipida central a manifestagdo mais comum nesse contexto. O panhipopituitarismo é uma situacéo rara, no
entanto a disfuncdo hipotalamo-hipofisaria esta entre as sequelas a longo prazo mais frequentes da doenca.

Apresenta-se 0 caso de uma crianca saudavel até aos 7 anos de idade, altura em que desenvolveu um quadro de politria e polidipsia, tendo sido
internado e submetido a investigacao diagndstica que incluiu teste de privacéo hidrica, interpretado como indicativo de polidipsia priméaria. Aos 14
anos, detetada em exames de rotina elevagao da enzimologia hepatica, enquadrada em infegéo por EBV, tendo mantido seguimento em consulta
de Gastroenterologia por hepatopatia colestatica anictérica. A ecografia hepatica mostrava hepatomegalia e estrutura hepatica heterogénea. Aos
16 anos foi detetada hipernatremia; apresentava também atraso pubertario e do crescimento, bem como dispneia lentamente progressiva. Foi
internado para estudo — identificados défices hipofisarios multiplos (hipogonadismo hipogonadotrofico, hipotiroidismo secundario, insuficiéncia
cortico-suprarrenal secundaria, défice de GH) e diabetes insipida central. A RM cranio-encefdlica mostrava formagdo tumoral solida a nivel
diencefalo-hipotalamico (17 mm). Iniciou terapéutica hormonal substitutiva (urofolitropina 75 Ul 2 vezes por semana, gonadotropina corionica
humana 2000 Ul 2 vezes por semana, levotiroxina 75mcg id, acetato de cortisona 25mg 1 comprimido de manha + % a tarde, vasopressina
30mcg id,). Por suspeita de HCL foi solicitada TC de torax, que revelou multiplas lesoes cisticas compativeis com o diagndstico, posteriormente
confirmado através de bidpsia pulmonar. Iniciou terapéutica protocolada (vinblastina, prednisolona), com boa resposta. Desenvolveu diabetes
Mellitus secunddria a corticoterapia, com necessidade de introdugdo de mdltiplas injecdes didrias de insulina.

0 caso apresentado ilustra a importancia da valorizagdo e adequada investigacdo de multiplos sinais e sintomas enquadraveis numa patologia
plurissistémica e por isso complexa. As manifestagdes enddcrinas da HCL constituem, neste caso, sequelas importantes com necessidade de
seguimento regular.
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HABITOS DE SONO E CONTROLO METABOLICO NA DIABETES MELLITUS TIPO 1

Catarina Lacerda, Inés Ganhao, Margarida Rafael, Sofia Castro, Nélia Ferraria
Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo, EPE

Introduc@o: As criancas e adolescentes com Diabetes Mellitus (DM) tipo 1 podem apresentar alteragdes do sono devido a fatores fisioldgicos
e psicoldgicos inerentes a doenca. Alguns estudos demonstraram uma menor qualidade no sono das criangas e adolescentes com DM tipo 1
traduzidas na polissonografia por uma diminuicdo da duragdo do estadio 3 do sono (sono profundo) comparativamente a doentes saudaveis.
Outros estudos mostraram uma relagéo entre hemoglobina glicosilada (HbA1c) elevada e alteragdes do padrdo de sono, provavelmente pelo facto
de um menor nimero de horas de sono diminuir a sensibilidade a insulina. O tratamento dos doentes com DM tipo 1 visa atingir e manter um
bom controlo metabdlico sem descurar o bem-estar fisico, mental e social pelo que o sono deve ser avaliado.

Objectivos: Caracterizar os habitos de sono numa amostra de criangas e adolescentes com DM tipo 1 seguidos em consulta de Diabetologia
Pediatrica num hospital de tipologia 1B. Relacionar a qualidade do sono com o controlo metabolico da doenca.

Material e métodos: A caracterizagéo do sono foi realizada através da aplicagéo do Questionario de Habitos de Sono das Criangas (CSHQ-PT)
as criangas e adolescentes seguidos em consulta de Diabetologia Pedidtrica. O controlo metabolico foi avaliado através do valor mais recente
de HbA1c.

Foram realizadas correlagdes bivariadas, através do coeficiente de correlagdo de Pearson, para estudar a associagao entre as diferentes varid-
veis, com um nivel de significancia de 5%.

Resultados: Participaram no estudo um total de 45 doentes (90% do total de doentes da consulta), com idades compreendidas entre 2 e 18
anos (mediana 12 anos) com mediana do tempo de duragdo da diabetes de 4,5 anos (0-13 anos). Catorze (31,1%) sob terapéutica com sistema
de perfuséo continua de insulina (SPCI) e os restantes sob miltiplas administracoes de insulina. A HbA1c mediana foi 8,4% (5,6%-12,2%).

0 numero de horas de sono variou entre 7,5 e 11,5 horas (mediana de 9 horas). Apenas 7 doentes (15,5%) dormiam um nimero de horas
inferiores ao recomendado para a sua faixa etdria. A perturbacdo do sono mais frequentemente descrita foi a sonoléncia diurna, sendo mais
frequente acima dos 12 anos.

Houve uma relagéo estatisticamente significativa entre uma pior qualidade de sono e um valor mais elevado de HbA1c (p<0,001). Os doentes
com valor mais elevado de HbA1c relataram mais alterages relacionadas com despertares noturnos (p<0,001), perturbagdo respiratoéria do sono
(p=0,003), parassdnias (p=0,012) e sonoléncia diurna (p=0,026).

N&o se encontrou associagdo estatistica entre o valor de HoA1c e o nimero de horas de sono, a utilizagéo de SPCI ou o tempo de diagnostico
de diabetes.

Conclusoes: Verificou-se uma associagdo entre um mau controlo metabolico da diabetes e uma pior qualidade do sono, principalmente por
despertares noturnos e perturbacao respiratoria do sono.

0 sono é uma vertente importante no controlo metabdlico da DM tipo 1 mas s&o necessarios mais estudos para validar esta relacéo e estudar
0s mecanismos subjacentes a esta interagéo.

NECROSE LIPOIDICA DIABETICORUM - A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Clara Gomes', Conceicao Luis?, Gabriela Laranjo®, Joana Campos?®, Paulo Morais*
Centro Hospitalar Tondela - Viseu, E.P.E., Servigo de Pediatria. 1 Interna Pediatria; 2 Enfermeira Pediatria; 3 Assistente Pediatria; 4 Assistente Dermatologia.

Introdug&o: A Necrobiose Lipdidica Diabeticorum (NLD) € uma dermatose cronica rara de etiologia idiopdtica. Apesar de 30% dos casos surgi-
rem de forma indepedente do diagndstico de diabetes mellitus (DM), afeta aproximadamente 0,3% dos diabéticos, ndo estando o seu apareci-
mento e progressdo relacionados com o controlo glicémico. A idade média de inicio da NLD é 30 anos, sendo esta mais precoce nos diabéticos
e 3 vezes mais frequente no género feminino.

A NLD resulta de uma degeneracdo colagénea com resposta granulomatosa, espessamento dos vasos sanguineos e deposicdo de tecido
adiposo. Caracteriza-se por maculo-papulas bem delimitadas, inicialmente eritemato-acastanhadas que progridem para placas amareladas,
brilhantes, deprimidas e atréficas. Apesar de geralmente serem assintomaticas e consituirem um problema essencialmente estético, pode haver
referéncia a prurido, disestesia e podem ocorrer ulceragdes dolorosas, sobretudo ap6s traumatismo, com risco de sobreinfecéo. As lesdes sdo
geralmente mdiltiplas e bilaterais, atingindo classicamente as regides pré-tibiais, de forma simétrica, mas pode surgir noutros locais (face, couro
cabeludo, tronco e membros superiores). Ainda ndo existe um tratamento eficaz e curativo para a NLD. Os corticoides topicos proporcionam um
beneficio transitorio mas, se usados de forma continua, podem conduzir a progresséo da atrofia da lesdo e psterior ulceragéo.

Caso clinico: Adolescente de 17 anos, sexo masculino, seguido na Consulta Externa de Diabetologia Pediatrica por DM tipo 1 desde 0s 4 anos
de idade, sob esquema intensivo com multiplas administracdes de insulina e com mau controlo metabdlico. Aos 15 anos, aparecimento no
antebraco esquerdo de uma lesdo em placa ovalada, de 5 cm de maior didmetro, assintomatica, eritemato-nacarada, infiltrada e de bordos bem
definidos, de crescimento progressivo. Biopsia lesional e exame anatomo-patologico confirmou o diagndstico de NLD. O doente foi medicado com
corticéide topico e emoliente, tendo-se conseguido uma estabilizagéo e menor infiltragdo da leséo.

Conclusao: Este caso clinico permite destacar uma dermatose, ndo patognomanica de DM mas que na maioria dos casos apresenta relagéo
com este diagndstico. Apesar de rara, é necessario haver uma elevada suspeita clinica e 0 conhecimento do espetro clinico para o estabeleci-
mento do diagnostico de NLD.
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HIPOTIROIDISMO GRAVE POR TIROIDITE AUTOIMUNE, A IMPORTANCIA
DA VELOCIDADE DE CRESCIMENTO NO DIAGNOSTICO PRECOCE

Arruda A.", Bicho A.2, Moniz C.3, Soares M.", Gomes,F', César R?
1 Servigo de Pediatria do Hospital do Divino Espirito Santo, EPER; 2 Unidade de Satde de llha de S. Miguel; 3 Servigo de Endocrinologia e Nutricdo do Hospital do Divino Espirito Santo, EPER.

Introducéo: O hipotiroidismo € alteragéo mais comum da glandula tiroideia em idade pediatrica. A Tiroidite Autoimune Cronica é principal causa
de hipotiroidismo adquirido nos paises sem caréncia de iodo, afetando essencialmente meninas de raca branca na idade pré-pubere e pubere.
A forma de apresentacdo mais comum € a presenca de um bocio eutiroideu.

Caso clinico: Menina de 7 anos, previamente saudavel, com rastreio neonatal de hipotiroidismo negativo, referenciada a consulta de endocri-
nologia pediatrica por hipotiroidismo (T4 0,18 ng/dL e TSH> 150 uUl/mL). A mae referia quadro com 10 meses de evolugdo de anorexia, palidez,
astenia, sonoléncia, dor abdominal, obstipagdo, intolerancia ao frio e dificuldade na aprendizagem. Nos 3 meses anteriores a consulta, a mée
notou intolerancia ao exercicio e edema da face, méos e pés. Histéria familiar de patologia tiroideia. A observacéo destacava-se peso 30Kg
(+1,29DP), estatura 117 cm (-1.34DP), temperatura transtimpanica de 35.4°C, pele palida e fria, edema peri-orbitario, pré-tibial e das maos
e pés, sem godet, facies apéatico, voz rouca e grave e discurso lentificado. Estadio pubertario de Tanner I. Tiroideia ndo palpdvel. Auscultagdo
cardiaca com hipofonese dos tons cardiacos. Exame neuroldgico com lentificagdo generalizada e atraso na fase de relaxamento dos reflexos
osteotendinosos. De acordo com 0s registos de estatura no boletim de salde infanto-juvenil (BSIJ) verificava-se a partir dos 5 anos de idade
diminuicdo gradual da velocidade de crescimento com consequente cruzamento de 3 percentis. Analiticamente confirmou-se a presenca de
hipotiroidismo (TSH> 100,0 uUl/mL, T4 Livre <0,40 ng/dL) por Tiroidite autoimune (Ac anti-TPO > 1300,00 UI/ mL e Ac anti-TG 160,9 Ul/mL).
A ecografia tiroideia foi compativel com processo de tiroidite. Da restante avaliagéo laboratorial destacava-se: anemia normocitica normocromica
(Hb 10,5g/dl; VGM 88,2 fl; HCM 30.7 pg), dislipidémia (colesterol total de 444 mg/dl; LDL 313 mg/dl; HDL 42 mg/dl) hipertrigliceridémia (TG
385 mg/dl) e rabdomiolise (1191 U/L de creatinaquinase total). O ecocardiograma demonstrou presenca de derrame pericérdico apical e peri-
ventricular com 10mm. A idade dssea era de 6 anos. As provas de avaliagdo psicoldgica confirmaram funcionamento cognitivo muito inferior
(Qlec=68) ao esperado para a sua faixa etaria. Iniciou terapéutica com 0.4 pg/kg/dia com titulagdo progressiva.

Discussao: O presente caso clinico representa a forma classica de apresentagdo do hipotiroidismo, com sintomas, sinais e achados labora-
toriais multisistémicos, resultantes da lentificagdo metabolica e da acumulagdo de glicosaminoglicamos de matriz secundarias a deficiéncia
grave das hormonas tiroideias. Atualmente esta € uma forma de apresentagcdo menos comum. Da avaliagdo retrospetiva do caso destacamos a
desaceleracdo da velocidade de crescimento como o primeiro sinal do hipotiroidismo. Este dado reforca a velocidade de crescimento como sinal
fundamental para o diagnostico precoce do hipotiroidismo de forma a minorar as consequéncias a curto e a longo prazo .

INTOXICAGAO POR AGUA IATROGENICA EM DOENTE COM PANHIPOPITUITARISMO

Ana Margarida Monteiro', Sofia Martins?, Olinda Marques' 2, Ana Antunes?
1 Servigo de Endocrinologia do Hospital de Braga; 2 Departamento de Endocrinologia Pediatrica do Hospital de Braga

Introducédo: A diabetes insipida central € uma doenga rara que resulta do défice de hormona antidiurética. Este défice provoca uma desregula-
¢do do equilibrio hidrico que €, geralmente, dificil de gerir. O tratamento consiste na administragdo da hormona em défice cujo principal objetivo
¢ proporcionar um controlo da politria com o menor risco de hiponatrémia por retencéo hidrica em excesso.

Caso clinico: Adolescente do sexo feminino de 15 anos de idade admitida no servico de Urgéncia por alteragdes do estado de consciéncia
associado a movimentos involuntarios dos membros. Cerca de 16 horas antes, a doente tinha iniciado vomitos aquosos posteriormente biliosos e
recusa alimentar. Horas antes do inicio da sintomatologia, a mée referia uma ingestao hidrica de cerca de 1,5 litros para a realizagdo de ecografia
pélvica. Trata-se de uma jovem com panhipopituitarismo sob terapéutica de substituicdo com hormona de crescimento, levotiroxina, hidrocorti-
sona, desmopressina liofilizada e estradiol. Estava também medicada com metilfenidato por perturbagéo de hiperatividade e défice de atencéo. A
observagao pela equipa de emergéncia pré-hospitalar, apresentava hipoglicemia (34 mg/dl) e agitagdo psico-motora. Foi administrado glucagon
que reverteu, no momento, a hipoglicemia mas sem recuperagao do estado neuroldgico habitual. Analiticamente, apresentava hiponatrémia (132
mmol/L), diminuicdo da osmolaridade sérica (265 mOsm/kg) e densidade urindria normal (1015 kg/L). Iniciou terapéutica com hidrocortisona ev,
fluidoterapia com NaCl, glucose ev e manitol. Realizou TC cerebral que ndo evidenciou alteragdes. Apds a dificil correcao das alteracoes analiticas,
a doente recuperou o estado de consciéncia apds 8 horas.

Conclusao: O caso apresentado corresponde a um episddio de intoxicagdo por agua iatrogénica numa doente tratada com desmopressina.
Ainda que pouco frequente, a hiponatremia diluicional € a principal complicagéo do tratamento com desmopressina. Reforga-se a importancia da
educacdo terapéutica dos doentes e familiares sobre a limitag@o de ingestéao de liquidos para as quantidades necessarias para satisfazer a sede.
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UM CASO RARO DE SELA TURCA VAZIA PRIMARIA, DIABETES MELLITUS TIPO 1
E SINDROME DO OVARIO POLICISTICO

Andreia A. Martins', Ilvete Afonso', Patricia Santos?, Filipa Espada?, Marcelo Fonseca?
1 Servigo de Pediatria, Hospital Pedro Hispano; 2 Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Hospital Pedro Hispano.

Introdugdo: A sela turca vazia (STV) é uma entidade rara, sobretudo em idade pediatrica. Frequentemente apresenta-se como um achado
imagioldgico incidental, todavia em cerca de 20 a 50% dos casos pode associar-se a disfungdo endocrinoldgica e, numa minoria, a sintomas
neuroldgicos. O seu diagndstico é fundamental para uma conduta terapéutica adequada.

Caso clinico: Adolescente, sexo feminino, seguida em consulta de endocrinologia pediatrica por Diabetes Mellitus tipo 1 auto-imune diagnos-
ticada aos 11 anos. Desde 0s 13 anos com excesso de peso sem comorbilidades associadas. Menarca aos 14 anos. Na consulta dos 15 anos
mantinha ciclos menstruais irregulares, destacando-se ao exame objetivo hirsutismo (12 na escala de Ferriman Galwey), acne moderado-grave
do tipo inflamatorio na face e hiperseborreia. Realizou estudo endocrinoldgico que revelou testosterona total elevada e LH trés vezes superior
a FSH, e ecografia pélvica que evidenciou ovérios globosos com multiplas formagdes cisticas periféricas, corroborando assim o diagnostico de
sindrome do ovario poliquistico (SOP).

Nas consultas subsequentes referia cefaleias holocraneanas inespecificas mas persistentes pelo que efectuou ressonancia magnética cerebral
que revelou sela turca vazia primaria parcial, com desvio lateral direito da haste pituitaria sem alteragbes do parénquima encefalico ou das vias
de circulagdo do liquor. Perante este achado imagioldgico alargou-se o estudo endocrinologio que permitiu excluir distirbios do eixo hipotala-
mo-hipdfise. Durante o seguimento em consulta verificou-se resolucdo espontanea das cefaleias, mantendo-se assintomética, sem alteragoes
hormonais de novo nos controles anuais, iniciando aos 16 anos anticoncecional oral combinado.

Discussao: Este caso destaca-se ndo so pela raridade do diagnostico de STV mas também pela sua associagdo a outras endocrinopatias.
Apesar da literatura revelar um predominio do diagnostico incidental, verificou-se a ocorréncia de sintomas neuroldgicos e associagdo a SOP. Na
presenca do diagndstico de STV, e & semelhanca do caso descrito, é recomendado o doseamento das hormonas hipofisérias, a data do diagnds-
tico e anualmente, afim de excluir disturbios do eixo hipotalamo-hipdfise e eventual necessidade de terapéutica substitutiva.

TERAPEUTICA COM SISTEMAS DE PERFUSAO SUBCUTANEA DE INSULINA
NUM HOSPITAL DO TIPO Bt

Margarida Rafael, Catarina Lacerda, Mafalda Matias, Mara Abrantes, Raquel Costa, Nélia Ferraria, Susana Correia
Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Barreiro-Montijo, EPE

Introdugdo: A insulinoterapia intensiva, com multiplas administragdes de insulina (MAI) ou com sistemas de perfusdo subcutanea continua
de insulina (SPSCI), é a terapéutica preconizada na Diabetes Mellitus tipo 1 (DM1), desde o diagnostico e em qualquer idade. Na ltima década,
em Portugal, assistiu-se a uma enorme evolugdo nesta area com uma crescente utilizagdo dos SPSCI. Desde 2012 a Direcdo Geral de Saude
(DGS) distribui SPSCI a todas as criangas com menos de 5 anos e anualmente atribui mais alguns SPSCI para a faixa etaria dos 5 aos 21 anos.

Objetivo: Caracterizar os doentes seguidos na Consulta de Diabetes Pediatrica do Centro Hospitalar Barreiro-Montijo (CHBM), a quem foi iniciada
terapéutica com SPSCI.

Material e métodos: Estudo retrospetivo, descritivo, através da consulta de processos clinicos dos doentes seguidos na Consulta de Diabetes
Pediatrica do CHBM, a quem foi iniciada terapéutica com SPSCI, no periodo entre 1 de fevereiro de 2013 e 31 de outubro de 2016. Analisaram-
se antes e depois da colocagdo do SPSCI: o controlo metabdlico através da avaliagdo da hemoglobina glicosilada (HbA1c), o nimero e gravidade
das hipoglicémias e a dose diéria de insulina (DDI). Apreciou-se satisfagdo dos doentes e/ou familias face a esta terapéutica.

Resultados: Durante o periodo estudado colocaram-se 14 SPSCI (28% dos doentes acompanhados em Consulta), sendo a mediana de idade
no diagnostico de 5 anos [1-7 anos] e a mediana de idade de colocagéo de SPSCI de 8 anos [1-17 anos]. A excepgéo de um, todos os doentes
melhoraram o controlo metabolico 6 meses ap6s colocagdo de SPSCI tendo a maioria mantido esta tendéncia ao longo do seguimento (12, 18,
24 e 36 meses). Ocorreu um internamento por descompensagdo metabolica. Em 50% dos doentes verificou-se uma redugdo importante no
numero de hipoglicémias. Objetivou-se uma reducdo na DDI nos 6 meses pds-colocacdo em 57% dos doentes. Todos os doentes e/ou familias
se mostram mais satisfeitos com o SPSCI comparativamente a terapéutica com MAI e nenhum demonstrou vontade de o abandonar.

Discussao: Apesar da reduzida dimensdo da amostra verificou-se, com a terapéutica com SPSCI, uma melhoria no controlo metabdlico e no
numero de hipoglicémias, bem como uma reducgdo na DDI nas criangas e jovens acompanhados. Em simultaneo, a satisfagdo demonstrada
pelos doentes e/ou familias permite deduzir que esta terapéutica melhora a qualidade de vida de todos os envolvidos na gestdo da diabetes.

Conclusao: Apesar do longo caminho que profissionais de satide e de educacéo, doentes e familias tém pela frente na otimizagdo deste tipo de
terapéutica, a experiéncia tem sido extremamente positiva.
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DOENCA DE GRAVES E OFTALMOPATIA EM IDADE PEDIATRIA
- UM DESAFIO TERAPEUTICO

Carla Ferreira', Ana Margarida Monteiro?, Cristina Freitas®, Jorge Correia Pinto*, Carla Meireles’, Sofia Martins®¢, Olinda Marques?®®,
Ana Antunes®®

1 Servigo de Pediatria, Hospital Sra. Da Oliveira - Guimarées; 2 Servico de Endocrinologia, Hospital Braga; 3 Servigo de Oftalmologia, Hospital Braga; 4 Servigo de Cirurgia Pediétrica, Hospital
Braga; 5 Grupo de Endocrinologia Pediatrica, Hospital Braga; 6 Servigo de Pediatria, Hospital Braga

Introdug@o: A Doenca de Graves (DG) é a principal causa de hipertiroidismo em idade pedidtrica, acometendo 0,1 criangas e 3 por 100000
adolescentes anualmente. Um dos seus achados tipicos € oftalmopatia de Graves (OP), muitas vezes leve e auto-limitada, mas em 3-5% dos
casos associada a perda de visdo. O tratamento de primeira linha da DG em idade pediatrica sdo os anti-tiroideus de sintese (ATS). Quando nao
¢ alcangada remiss@o completa deve ser considerado tratamento definitivo, com cirurgia ou iodo radioativo, devendo a escolha entre ambos ser
realizada de forma individual, considerando as caracteristicas do doente e da doenca.

Caso clinico: Crianga do género feminino, orientada para a consulta de endocrinologia pedidtrica aos 4 anos por taquicardia, polifagia, tosse
cronica, agitacdo e exoftalmia com 6 meses de evolugdo. Ao exame objetivo apresentava FC de 144 bpm, exoftalmia exuberante, hipersudorese
e bocio palpavel ndo doloroso de consisténcia eldstica. O estudo analitico revelou TSH < 0,005 uU/mL, T4L 1,16 ng/ml e TRABs 11,3 U/L. Foi
medicada com metibazol (MTZ) e propanolol, com melhoria da sintomatologia e ajuste progressivo da dose de MTZ, mantendo vigilancia regular
também em consulta de oftalmologia. Aos 6 anos, 1 més apds suspender MTZ, mae referiu sono agitado e agravamento da exoftalmia. Analiti-
camente, apresentava TSH < 0,005 uU/mL, T4L de 0,98 ng/ml e TRABs 37,04 U/L, tendo reiniciado a terapéutica. Aos 7 anos e 11 meses, em
consulta de oftalmologia foi detetado papiledema bilateral, motivo pelo qual foi referenciada ao servigo de urgéncia de pediatria. Realizou TC das
orbitas que revelou neuropatia otica compressiva. Foi internada para inicio tratamento com metilprednisolona endovenosa. Apds 8 pulsos, que
completou em regime de hospital de dia, observou-se uma resposta favoravel. Aos 8 anos e 1 més foi internada eletivamente para realizagao de
tiroidectomia total, que decorreu sem intercorréncias. Atualmente, com 9 anos, mantem seguimento na consulta, encontrando-se assintomatica
e medicada com levotiroxina 37,5 ug/dia.

Conclusao: O presente caso clinico exemplifica o desafio do tratamento e controlo da DG em idade pediatrica. A idade da crianca, a auséncia
de remissdo apos tratamento com MTZ, bem como a gravidade da OG justificaram a escolha de tiroidectomia total como tratamento definitivo
neste caso.

Também o tratamento da OG foi um desafio, apesar dos efeitos secundarios associados corticoterapia endovenosa, optou-se por esta terapéutica
atendendo a gravidade da situacéo.
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