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Resumo:

Adolescente de 14 anos, orientada para consulta apds internamento por asma. Apresentava,
desde os 4 anos de idade, episédios de sibilancia recorrente e sintomas perenes nasais.
Referia hipoacusia e dispneia para grandes esforcos, apesar de efetuar broncodilatador de
acéo prolongada diariamente. Frequentava um curso de gestdo equina, onde residia durante a
semana, prestando cuidados aos cavalos e realizando limpeza dos dormitérios. Nas provas
funcionais respiratérias (PFR) com padréo obstrutivo e resposta positiva ao broncodilatador.
Sem atopia demonstrada. A radiografia de térax (RXT) apresentava imagens suspeitas de
bronquiectasias, confirmadas por Tomografia Computorizada de alta resolugdo (TC-AR),
sobretudo a nivel do LSD, cilindricas, sendo também identificados nédulos pulmonares
milimétricos. A broncofibroscopia (BFC) revelou moldes bronquicos em toda a arvore brénquica
e estenose a nivel dos bronquios direitos (exame bacteriologico, micolégico e
micobactérioldgico negativos). Observada por ORL verificando-se hipoacusia neurossensorial e
pansinusite no TC dos seios perinasais. Efetuada investigacao etiologica para exclusdo de
fibrose quistica, discinesia ciliar, imunodeficiéncia, vasculite, aspergilose broncopulmonar
alérgica e doencas autoimunes, que demonstrou elevacdo dos titulos de ANA (1/160) com
padrdo mosqueado fino. Verificou-se melhoria clinica significativa apés a realizacdo da BFC.
Cerca de 1,5 anos depois, recorre ao servico de urgéncia por tosse produtiva mucopurulenta,
toracalgia e obstrucéo nasal, sem febre ou outros sintomas constitucionais. Relacionava inicio
da sintomatologia com limpeza de estabulo que estaria fechado ha varios anos. Ao exame
objetivo sem sinais de dificuldade respiratoria, saturacdo Oz 100% (FiO2 21%) e sons
respiratérios diminuidos na base do hemitérax direito. Apresentava opacidades nodulares
difusas periféricas na RxT. Instituida antibioterapia, corticoide sistémico e broncodilatador
inalado com melhoria ligeira da sintomatologia. A TC-AR revelou areas em vidro despolido,
consolidacéo/ atelectasia no segmento lingular e diminutos focos de bronquiolite obstrutiva.
Identificada estenose a nivel do LM e da lingula, sem moldes brénquicos na BFC;
bacteriol6gico, micolégico e micobacteriolégico negativos. Por dispneia para pequenos
esforcos de agravamento progressivo e agravamento radiolégico procedeu-se a nova
investigacdo, constando-se defeito na difusédo de CO. Analiticamente com eosinofilia periférica
(2430/uL) e elevacdo dos marcadores inflamatérios (PCR 6,16mg/dL e VS 48mm/h).
Precipitinas séricas negativas; IgE para Aspergillus negativo; ANAs positivos com padrao
mosqueado fino; ANCAs negativos. O exame citoldgico do lavado broncoalveolar revelou
alveolite eosinofilica intensa (43.6% de eosindfilos) sugerindo o diagnéstico de pneumonia
eosinofilica cronica. Iniciou tratamento com corticoide sistémico com melhoria drastica da
sintomatologia em 48 horas e resolucdo radiolégica em 2 semanas. Discussao : Este caso
demonstra a dificuldade de estabelecimento de um diagndstico definitivo na presenca de um
quadro clinico atipico. A apresentacdo inicial de asma, a presenca de moldes bronquicos e
posteriormente o quadro de pneumonia eosinofilica poderao enquadrar-se numa complicacdo
de uma asma nao controlada. A auséncia de atopia, 0 estudo funcional respiratério atual e a
positividade de auto-anticorpos poderdo também sugerir a hipotese de vasculite.
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Resumo:

Introducdo: Pneumotérax esponténeo primario é definido como a presenca anormal de ar no
espaco pleural, decorrente da disrupcdo da integridade do parénquima pulmonar, com
preservacdo da integridade da parede toracica. Predomina no sexo masculino (4 versus
1.1/100000) e em bidtipos longilineos. A incidéncia é de cerca de 5-10 por 100 mil habitantes e
aumenta com o tabagismo. Um periodo minimo de 14 dias apos a resolugcdo é recomendado
para viagem aérea.

Descricdo do caso: Adolescente de 15 anos, sexo masculino, previamente saudavel, atleta de
alta competicdo. Deslocou-se da ilha de Sao Miguel ao Continente para jogo de andebol.
Enquanto se equipava iniciou dor toracica com sensacdo de aperto e desconforto agravada
pela inspiracdo profunda. Sem febre, dispneia, tonturas ou alteracbes do estado de
consciéncia. Negava traumatismo recente e habitos tabagicos. Ao exame objetivo na admisséo
estava hemodinamicamente estavel, sem sinais de dificuldade respiratoria ou hipoxia. A
auscultacao pulmonar apresentava diminuicdo do murmurio vesicular no apex esquerdo.
Realizou radiografia do térax que revelou pneumotérax de pequeno-médio volume, ficando
internado com oxigenioterapia a 15L/min. Repetiu radiografia 12 horas depois e esta mostrou
aumento do volume do pneumotérax, necessitando de drenagem por puncdo (3500cc).
Manteve-se eupneico, sem queixas algicas, mas com diminuicdo do murmurio vesicular em
todo o hemitérax esquerdo, pelo que fez nova radiografia que revelou agravamento do
pneumotérax inicial. Foi decidida colocacéo de dreno toracico com expanséo pulmonar parcial
e posterior resolucdo completa.

Colocou-se entdo a questdo da seguranca do regresso a casa por via aérea e foi decidido,
apo6s realizagdo de tomografia computorizada toracica (bolha para-septal a esquerda com
23mm e bolha para-septal a direita de 11mm) efetuar pleurodese eletiva bilateral.

Discussao: Este caso clinico transformou-se num caso problema pela questédo da segurancga do
regresso a casa por via aérea. Foi entdo decidida a realizagdo de tomografia computorizada
toracica para avaliacdo de eventual presenca de bolhas pleurais que aumentasse o risco de
recorréncia, sendo no entanto discutivel a sua realizacdo num primeiro episédio.
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Resumo:

Caso clinico: Crianca de 10 anos, sexo masculino; antecedentes de sibilancia recorrente desde
os 12 meses. Episédios de infec¢des respiratérias recorrentes (superiores e inferiores) desde
os 3 anos de idade. Sem nenhum episddio de infeccdo respiratoria com necessidade de
internamento. Sem histéria familiar de asmal/rinite alérgicas.

Aos 10 anos, referenciado a consulta de pneumologia pediatrica por pneumonias recorrentes a
esquerda. A radiografia do térax revelava hipotransparéncia do lobo inferior esquerdo (com
persisténcia da imagem radioldgica apds tratamento com amoxicilina 100mg/Kg/dia).

Ao exame objetivo: N&do apresentava sinais de dificuldade respiratéria, sem hipocratismo digital.
Sp02>95% em ar ambiente. A auscultacdo pulmonar: sibilos e crepitagbes inspiratérias na
base do hemitorax esquerdo.

Exames auxiliares de diagndstico efetuados até este momento:

Angio-TAC toracico: “...Bronquiectasias cisticas ocupando a grande maioria do lobo inferior
esquerdo. Os achados sdo sequelares e ndo traduzem sequestro. A vascularizacdo faz-se por
ramo da artéria pulmonar e drena para veia pulmonar. Hipertrofia de artéria brénquica que se
dirige para este segmento, com origem na vertente anterior da aorta toracica
descendente. Bronquiectasias cilindricas no lobo médio, com micronddulos, com sinais de
sobreinfec¢do...” As alteracdes descritas na TAC mantém-se neste momento.

Teste de PRICK: Negativos. Prova de tuberculina: Negativa

Broncofibroscopia com LBA: “...Abundantes secre¢des purulentas no LIE, sem corpo estranho
ou malformacdo congénita.” Pesquisa de células malignas e inclusGes lipidicas no LBA
negativos. Bacteriolégico LBA: S. maltophila, Acinetobacter e H influenzae. Exame
micobacteriologico direto e cultural no LBA: Negativo. Duas provas de suor negativas ; Estudo
genético de fibrose quistica: Sem identificagdo de mutacdes.

PFR: FVC-90,5; FEV1- 92,2; FEV1/FVC- 100,6; MMEF 25/75- 74

O caso clinico descrito coloca como hipoteses diagnésticas mais provaveis: Doenca de cilios
imoéveis / Malformacao pulmonar congénita.

Dada a impossibilidade de efetuar um diagnéstico até ao momento, permanece a didvida da
possibilidade de tratamento cirargico, havendo a possibilidade de se tratar de uma doenca
sistémica (ainda nao esclarecida).
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Resumo:

Crianca atualmente com 11 anos, seguido na consulta de Pneumologia Pediatrica desde os 2
anos por tosse cronica e infecdes respiratorias de repeticdo. A investigagdo realizada levou ao
diagnéstico de bronquiectasias bilaterais, por tomografia computorizada de térax aos 2 anos.
Realizou investigacéo alargada, nomeadamente broncofibroscopia e lavados broncoalveolares,
testes de suor, estudo genético alargado para fibrose quistica, doseamento de elastase fecal,
estudo de discinesia ciliar primaria (exame ultraestrutural), rastreio de imunodeficiéncias
primarias e pHmetria, que ndo permitiu chegar a diagndstico etiolégico.

Ao longo do seguimento manteve infecGes respiratdrias recorrentes, incluindo pneumonias,
com isolamento em diversas ocasifes de Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus,
Haemophilus influenzae e Streptococcus pneumoniae, motivando varios cursos de
antibioterapia de largo espetro, alguns endovenosos. Manteve sempre crescimento adequado e
ndo apresentou infecfes para além das respiratérias.

Aos 8 anos iniciou azitromicina profilatica, dado que as medidas anteriormente instituidas
(incluindo otimizacdo da drenagem brénquica) se mostravam ineficazes. Na mesma altura, por
infecdo cronica a Pseudomonas aeruginosa, associou antibioterapia inalada com tobramicina.
Desde entdo, tem-se assistido a uma reducdo significativa no nimero de infecfes respiratorias,
mantendo exploracdo funcional respirat6ria normal.

O caso apresenta diversos aspetos que sugeriram repetidamente a hipotese de diagnéstico de
fibrose quistica, entre outras. Apesar da investigacdo dirigida e alargada, ndo se pode excluir
cabalmente uma variante ndo classica de atingimento da CFTR (principalmente depois da
significativa melhoria clinica obtida com a instituicdo de antibioterapia inalatoria dirigida a
Pseudomonas). Também formas menos classicas de outras patologias, nomeadamente
discinésia ciliar primaria, ainda devem manter-se como possibilidades.
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Resumo:

Introducdo: O quilotérax € uma causa rara de derrame pleural na crianca. A obstrucdo, as
malformacdes congénitas do sistema linfatico e a laceracao do ducto toracico sédo os principais
mecanismos fisiopatolégicos subjacentes. A associagdo com linfedema pode estar enquadrada
numa malformagéo linfatica congénita generalizada. O objectivo do tratamento do quilotorax é
o alivio dos sintomas respiratorios, prevencdo da recorréncia e prevencdao da malnutricdo e
imunodeficiéncia.

Caso clinico: Crianca do sexo feminino, de 4 anos de idade, ex-prematura de 31 semanas e
com antecedentes de cardiopatia congénita intervencionada aos 2 meses de vida. Aos 3 anos
de idade notado linfedema do membro inferior direito, de agravamento progressivo.

Aos 4 anos, no contexto de controlo ecogréafico de uropatia congénita, € visualizado derrame
pleural a direita, assintomatico. A tomografia computorizada do térax confirmou a existéncia de
derrame pleural unilateral e excluiu alteracdes do parénquima pulmonar. A toracocentese
diagnéstica revelou um liquido leitoso. O diagnostico de quilotérax foi confirmado pelo
doseamento de triglicerideos no liquido pleural (858 mg/dL). Nos controlos ecogréficos
posteriores o derrame pleural manteve-se sobreponivel, tendo realizado apenas dieta com
restricdo parcial de gorduras. A linfocintigrafia evidenciou compromisso da drenagem linfatica
do membro inferior direito, com passagem de linfa para a circulagdo sistémica, mas nao se
registaram aspectos sugestivos de quilotérax, provavelmente devido a derrame pleural de
baixo débito. Por também apresentar dismorfismos minor foi avaliada em consulta de Genética,
nao mostrando o estudo genético alteracdes.

Clinicamente mantém-se assintomatica do ponto de vista respiratorio, sem infec¢des de relevo.
Discussao: A apresentacdo do presente caso clinico visa discutir qual a melhor orientacéo
terapéutica de uma crianga com quilotérax unilateral, com pelo menos 9 meses de evolugéo,
gue se encontra assintomatica.
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Resumo:

Introducdo: as hemoptises recorrentes sédo eventos raros em idade pediatrica, de etiologia
variada e potencialmente fatais.

Caso: apresentamos um caso clinico de hemoptises recorrentes, em adolescente do sexo
feminino de 16 anos de idade, com diagndstico de artrite idiopatica juvenil sistémica (AlJs)
desde os 6 anos. Aos 7 anos foi internada por infecdo respiratéria do lobo inferior esquerdo
(LIE). Apresenta tosse seca, esporadica desde entdo. A AlJs esta controlada com metrotexato
e tocilizumab quinzenal. O primeiro episédio de hemoptise ocorreu aos 14 anos. Apds um
periodo de quiescéncia, desde dezembro de 2015 teve trés episédios de hemoptises de
sangue vivo, descritas como moderadamente abundantes, precedidas de acesso isolado de
tosse. A periodicidade é aproximadamente mensal e pelo menos um episodio ocorreu em
periodo de cataménio. As hemoptises ndo se associaram a outras manifestacdes respiratorias
ou sistémicas relevantes. Do estudo etiolégico até a data destaca-se: hemograma normal, VS
11 mm, estudo sumario de coagulacdo normal; imunoglobulinas A, G, M e E normais; FR, ANA
e ANCA negativos; pesquisa de BK e prova tuberculinica negativas, RX térax sem imagens de
condensacdo. Nasofibroscopia em fase ativa sem focos hemorragicos. TC toracica (2014):
algumas bronquiectasias no LIE, com rolhdes de muco. Ecocardiograma normal.
Broncofibroscopia (2015): secre¢cdes mucosas no LIE, sem hemorragia ativa; mucosa friavel ao
toque. LBA negativo para virus, bactérias, micobactérias e fungos. AngioTC (2016): discretas
bronquiectasias cilindricas no LIE, com preenchimento endoluminal distal (impactagao por
muco), associada a padrdo em mosaico. Sem alteragdo de calibre das artérias brénquicas.
Aguarda-se resultados de teste IGRA e de provas de funcéo respiratoria.

Discussao: a associacdo de AlJs a hemoptises foi ja descrita num caso clinico, por
hemossiderose pulmonar, mas a manifestacdes respiratéria mais frequente é a serosite. Tém
sido descritas novas apresentacdes, como hipertensdo pulmonar, que poderdo estar
associadas ao uso de terapéuticas bioldgicas. As bronquiectasias também nao sdo um padréo
radioldgico comum na AlJs. Na nossa doente, os episodios recentes de hemoptises nédo se
associam a aumento de tosse ou de expetoracdo, como € usual em bronquiectasias, mas a
terapéutica biologica pode atenuar as manifestagcdes clinicas e laboratoriais de infegéo.
Contudo, ndo existe agravamento imagiolégico que sugira progressdo de infecdo. A
periodicidade mensal levou-nos a levantar a hipétese de endometriose, excecional na
adolescéncia, mas retrospetivamente € dificil estabelecer associacao temporal clara com
cataménios. A auséncia de vasos anémalos na angioTC torna pouco provavel que se detetem
anomalias vasculares por angiografia, e que a embolizacdo seja exequivel ou eficaz.
Apresentamos este caso pelo desafio diagndstico e terapéutico que representa.
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Resumo:

Introducdo: A pneumonia adquirida na comunidade (PAC) é uma causa importante de
internamento na idade pediatrica e é responsavel por uma elevada morbi e mortalidade em
todo o mundo. Perante uma evolucdo arrastada, atipica ou na presenca de complicacdes é
imprescindivel despistar outras causas para além da infecciosa.

Caso Clinico: Crianca de 2 anos e 9 meses, previamente saudavel, com vacinacdo anti-
pneumocécica 13-valente completa, que inicia 17 dias antes do internamento febre elevada,
rinorreia mucosa, tosse de agravamento progressivo e recusa alimentar parcial. Observada no
SU, destacando-se ao exame objectivo taquipneia e auscultacdo pulmonar com diminui¢cdo do
murmurio vesicular no 1/3 inferior do hemitérax direito. A radiografia de térax mostrou imagem
de hipotransparéncia no 1/3 inferior direito e o estudo analitico leucocitose com neutrofilia e
PCR 158 mg/L. Medicada em ambulatério com amoxicilina 100 mg/Kg/dia, com apirexia 48
horas depois. Reinicia febre ao 10° dia de tratamento acompanhada de tosse e vémitos, pelo
que recorre ao SU. Perante persisténcia da imagem radiografica e aparecimento de derrame
pleural, é internada iniciando antibioterapia EV com ceftriaxone. A toracocentese diagndstica
revelou liquido pleural compativel com exsudado. A TC toracica mostrou consolidacao do lobo
inferior direito e bronquiectasias, com preenchimento do limen do brénquio lobar inferior direito
e a broncofibroscopia uma formacao protuberante da parede do tronco intermédio e secrecdes
mucopurulentas, que condicionavam obstrucdo de 50% do seu lumen, que se aspiraram
parcialmente, com aparecimento subsequente de irregularidade da mucosa com aspecto
sugestivo de granulagéo, sem visualizagdo de corpo estranho.

Comentarios: com a apresentagdo deste caso, os autores pretendem colocar a discussao as
véarias entidades que podem estar relacionadas com uma PAC de evolugdo arrastada numa
crianca previamente saudavel.



