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Introdugdo: Mutacdes do ROS proto-oncogene 1 (ROS1) em ade-
nocarcinomas do pulmao, conferem sensibilidade a inibidores da
cinase ROS1, incluindo o crizotinib. A presenca de rearranjo no
gene ROS1 é identificada por hibridizacéo in situ por fluorescéncia
(FISH). Neste trabalho foram avaliadas as variantes histopatologicas
em adenocarcinomas do pulmao do gene ROST por FISH.

Métodos: Num total de 94 biopsias de pacientes com diagnostico
de adenocarcinoma do pulmao (59 homens e 35 mulheres), entre
janeiro de 2015 e dezembro de 2015, foram pesquisados rearranjos
ROS1 por FISH com a sonda ZytoLight® SPEC ROS1 Dual Color. Casos
positivos foram definidos com a separacao de sinais em mais de 15%
das células tumorais. As associacdes entre os resultados de FISH e
caracteristicas clinico-patoldgicos foram avaliadas.

Resultados: Rearranjos ROS1 foram identificados em quatro (4.3%)
dos 94 doentes com idades entre 40 e 84 anos. Em comparacao com
os tumores ROS1-negativos, a taxa de positividade de ROS7T em 3
(75%) casos de doentes do género masculino foi significativamente
maior do que nos doentes do género feminino - 1 (25%).
Conclusées: Rearranjos ROS1 definem um subconjunto raro de
adenocarcinomas do pulmao. Em 94 casos de wildtype EGFR/ALK
rastreadas nos nossos Laboratorios, 4.3% apresentaram adenocarci-
nomas ROS1-positivos. Nos casos positivos, nenhuma associacao es-
pecifica foi encontrada com os padrdes histologicos definidos para
o adenocarcinoma bronco-pulmonar. Contudo, esta translocacao
genética parece estar associada ao género masculino, de acordo
com a série apresentada.

Palavras chave: Gene ROS1. FISH. Género masculino.
Adenocarcinoma pulmonar.
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Introdugao: Tem havido esforcos para correlacionar a histomorfo-
logia com alteracoes moleculares em adenocarcinomas do pulmao.
A detecao de mutacdes especificas para o tratamento direcionado e
previsao do progndstico. A mutacdo no gene ALK define um grupo de
tumores de adenocarcinomas pulmonares que respondem ao trata-
mento especifico anti-ALK: crizotinib. Os padrdes de FISH do gene
ALK e a histomorfologia foram avaliados neste trabalho.

Métodos: Classificagao Histologica/WHO 2015 foi aplicado a 166
bidpsias de carcinomas bronco-pulmonares - 94 homens e 72 mul-
heres, com idades entre 28 e 77. O rearranjo do gene ALK foi pes-
quisado por FISH, utilizando a sonda ZytoLight® SPEC ALK/EML4
TriCheck™. A analise das mutacdes do EGFR (exdes 18 a 21) foi re-
alizada por sequenciacao de Sanger. As associacoes entre os resul-
tados moleculares, histologia e caracteristicas clinico-patologicos
foram avaliados.

Resultados: Rearranjo ALK foi identificado em 12 casos (7%): 8
(67%) mulheres e 4 (33%) homens. Idades abaixo dos 50 anos repre-
sentam 40% destes casos. Esta translocacao genética parece estar
associada a adultos jovens e ao género feminino. Adenocarcinoma
mucinoso foi o tipo histoldgico predominante - 33%, seguido pelo
adenocarcinoma solido (12%); casos de adenocarcinomas micropap-
ilares e carcinoma adeno-escamoso exibiram também mutacdes no
gene ALK. Neste estudo, nao foi encontrada qualquer coexisténcia
de rearranjos do gene ALK e mutagoes no gene EGFR.

Conclusées: As caracteristicas clinicas e patolodgicas de casos ALK-
positivos nesta série de pacientes foram semelhantes aos ja re-
latados na literatura. O rearranjo ALK detetou-se predominante-
mente em tumores de padroes solido com predominio do subtipo
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de producao de mucina, em células em anel de sinete mucinosas
e padrao micropapilar. Histologicamente, extra mucina intracito-
plasmatica, cribriforme, tubulopapilar e os padroes de células em
anel de sinete solidos sdo os mais conhecidos indicadores do rear-
ranjo de ALK, que também persistem em carcinomas escamosos e
adenoescamosos.

Palavras chave: Gene ALK. FISH. Histomorfologia. Género
feminino. Adenocarcinoma pulmonar.
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Introducéo: A analise de amostras de expetoracao induzida é um
método utilizado para a fenotipagem de doentes asmaticos. Ex-
istem diversos protocolos para processamento e analise destas
amostras, com eficacias variaveis. Selecionamos as orientacdes da
European Respiratory Society como base para iniciar a otimizacao
do protocolo. O objetivo deste estudo é otimizar um protocolo para
processamento de amostras de expetoracao induzida que permita a
contagem celular total e diferencial.

Métodos: Para otimizacao do protocolo processaram-se sete
amostras de expetoracao induzida. Utilizando o protocolo tipo para
a preparacao destas amostras com as seguintes etapas: |. Avaliacao
macroscopica da amostra; Il. Adicdo de mucolitico; Ill. Filtragem
com malha de nylon: IV. Contagem celular; V. Citocentrifugacao
da amostra; VI. Coloracao da amostra com May-Griinwald Giemsa
(MGG); VII. Contagem celular diferencial. Foram introduzidas varia-
coes em varias etapas deste protocolo: na etapa Il (avaliacdo das
amostras com e sem filtro) e VI (introducao da coloracao de Papa-
nicolaou). Efetudmos uma avaliacdo quantitativa e qualitativa das
amostras obtidas.

Resultados: Verificamos que o uso de filtragem da amostra com
malha de nylon conduzia a perda celular (perda celular total em
duas amostras testada) e que a omissao desta etapa nao condicio-
nava a agregacao celular pela presenca de muco. Verificamos assim
na observacao e contagem celular que a lise do muco era eficaz
no final da etapa Il ndo sendo necessaria a etapa lll. Na avaliacdo
qualitativa das amostras coradas (etapa IV) com Papanicolaou e
com MGG observamos que as amostras coradas com Papanicolaou
tinham menor fundo, menor sobreposicao celular, menor obscure-
cimento por bactérias e melhor preservacéo celular.

Conclusées: O protocolo otimizado no nosso laboratorio permite o
processamento de amostras de expetoracao e a sua preparacao em
condicoes adequadas para efetuar uma contagem celular total, ao
efectuar de modo eficaz a lise do muco (e reduz custos inerentes
ao uso de filtros). A coloracao de Papanicolaou melhora a contagem
diferencial pela excelente preservacao celular.

Palavras chave: Expetoracdo induzida. Contagem celular total.
Contagem celular diferencial.
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Introducdo: As doencas pulmonares eosinofilicas constituem um
grupo heterogéneo de entidades com multiplas etiologias. Cursam
com graus variaveis de infiltracdo eosinofilica dos espacos alveo-
lares e do intersticio e associam-se frequentemente a eosinofilia
periférica (80% dos casos). Apresentam-se trés casos clinicos, dois
dos quais representativos de pneumonias eosinofilicas secundarias
e um de causa indeterminada.

Casos clinicos: 1) Mulher, 38 anos, fumadora, com antecedentes
de refluxo gastro-esofagico (RGE) e depressao, medicada com du-
loxetina. Observada em consulta de Pneumologia por tosse seca,
dispneia e hipocratismo digital com 4 meses de evolucao. A TC-
toracica documentava extensas areas em vidro despolido e esboca-
va padrao favo-de-mel. Apresentava padrao restritivo (CVF = 59,3%
e DLCOsb = 22,7%) e alveolite eosinofilica (51,2%). Colocou-se como
hipdtese pneumonia eosinofilica secundaria a duloxetina, tendo
suspendido o farmaco e iniciado prednisolona 1 mg/kg/dia. Agrava-
mento clinico nos 4 meses seguintes, com pesquisa de parasitas nas
fezes positiva para Ascaris lumbricoides, confirmando o diagndstico
de sindrome de Loefller. Medicada com albendazol, mas verificou-se
deterioracao clinica, radiologica e funcional. Fez bidpsia pulmonar
cirtrgica que foi compativel com padréo de pneumonite intersticial
usual. Atualmente encontra-se sem terapéutica dirigida, sob oxig-
enoterapia de deambulacao tendo sido aceite para transplante pul-
monar. 2) Mulher, 65 anos, nao fumadora, com antecedentes de hip-
ertensao arterial, depressao, trombose venosa profunda, cirurgia
de RGE, referenciada por tosse seca, cansaco e dispneia com 9 me-
ses de evolucao, medicacao habitual: buproprion, sertralina, alpra-
zolam, irbesartan/hidroclorotiazida, atorvastatina, rivaroxabano.
Dois internamentos por broncoespasmo acentuado e insuficiéncia
respiratoria, melhorada ligeiramente com broncodilatador, corti-
coide inalado e sistémico. Em consulta foi reduzida a dose de pred-
nisolona até suspender. Novo internamento dois meses depois por
quadro clinico semelhante. Da investigacéo realizada: TC-toracica
com opacidades difusas; lavado broncoalveolar (LBA) com alveolite
eosinofilica (30%); pesquisa de ovos, quistos e parasitas nas fezes
negativa. Admitiu-se pneumonia esosinofilica secundaria a sertra-
lina, pelo que suspendeu o farmaco, com melhoria clinica e ra-
dioldgica. 3) Homem, 55 anos, nao fumador, com antecedentes de
dislipidemia, RGE e rinite, referenciado a consulta de Pneumologia
por quadro progressivo de tosse seca, dispneia e pieira, com 2 anos
de evolucao. Estava medicado com montelucaste, broncodilatado-
res, prednisolona 20 mg/dia e pravastatina. Era portador de prova
de provocacéao inalatéria com metacolina positiva, analises com
eosinofilia periférica (11,2%) e IgE total aumentado (475 Ul/mL).
Na consulta, associou-se corticoide inalado e suspendeu-se pred-
nisolona. Semanas depois, internado por agravamento acentuado
do quadro com insuficiéncia respiratoria. Realizou: TC-toracica com
espessamento difuso das paredes bronquicas e micronodulacao cen-
trilobular; analises com eosinofilia periférica (28%), aumento da IgE
total e VS; LBA com eosinofilia (85,2%). A investigacao permitiu a
exclusdo de causas secundarias. Iniciou corticoide sistémico com
rapida melhoria clinica e radiolédgica, associada a normalizacao da
contagem de eosindfilos no sangue periférico. Foi enquadrado como
pneumonia eosinofilica cronica associada a asma de inicio tardio.
Discussao: Nas doencas pulmonares eosinofilicas, a suspeicéo clini-
ca é fundamental, salientando-se a importancia do LBA na marcha
diagndstica. A investigacdo etioldgica deve ser conduzida no sen-
tido de distinguir formas secundarias de idiopaticas.

Palavras chave: Eosinofilia. Pneumonia eosinofilica. Lavado
bronco-alveolar.
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Introducdo: O esquema terapéutico adriamicina-bleomicina-vin-
blastina-dacarbazina (ABVD) é considerado o padrao no tratamen-
to do linfoma de Hodgkin. A bleomicina é reconhecidamente um
agente associado a toxicidade pulmonar- fibrose, pneumonite de
hipersensibilidade ou noédulos pulmonares- cuja incidéncia aumenta
com a idade, com a existéncia de patologia estrutural pulmonar
crénica, com uso de doses elevadas ou em esquema concomitante
com radioterapia.

Caso clinico: Doente do género masculino, de 64 anos de idade,
fumador com carga tabagica de 40 unidades mago/ano, com ante-
cedentes de sindrome de apneia obstrutiva do sono sob ventilacao
ndo invasiva domiciliaria. Diagndstico de linfoma de Hodgkin em
novembro de 2015, sob quimioterapia com ABVD desde janeiro de
2016. Em marco de 2016 inicia quadro clinico caracterizado por as-
tenia marcada e dispneia de esforco rapidamente progressiva com
insuficiéncia respiratoria parcial grave. A avaliacdo imagioldgica
identificou um padrao reticular de distribuicao difusa com areas
em favo - fibrose pulmonar. Iniciou corticoterapia sistémica, oxig-
enoterapia de longa duracdo e mudanca de modo ventilatorio com
melhoria sintomatica lenta e progressiva, reiniciando em junho de
2016 novo esquema de quimioterapia sem bleomicina, sem inter-
corréncias até ao momento.

Discussao: A bleomicina pode ser causa de fibrose pulmonar em
8-10% dos casos, nao existindo critérios funcionais ou clinicos que
permitam prever a toxicidade pulmonar do farmaco. A clinica apre-
senta mais frequentemente um inicio subagudo caracterizado por
dispneia, tosse seca e toracalgia e € comum apresentar-se com
infiltrados reticulares ou micronodulares bilaterais evoluindo em
casos mais graves para favo de mel. A terapéutica com corticotera-
pia e suspensao do farmaco apresenta uma reposta ao tratamento
em torno dos 50 a 70%, podendo, contudo, existir uma evolucao
mais grave com fibrose, insuficiéncia respiratoria e, em casos raros,
conduzir a morte. Relata-se este caso pela rapida evolucao clinica,
imagiologica e deterioracdo pulmonar irreversivel com fibrose insti-
tuida logo a apresentacao.

Palavras chave: Bleomicina. Toxicidade. Pulmdo. Fibrose.

PRCC-006. UMA CAUSA POUCO FREQUENTE DE CANSACO
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Introdugdo: As doencas neuromusculares (DNM) englobam pato-
logias muito diversas e de progndstico muito dispar. As miopatias
congénitas representam 10% de todas as DNM e sdo frequentemente
diagnosticadas na infancia pelas alteracées do neurodesenvolvim-
ento a que estao associadas, no entanto algumas variantes podem
ser detectadas apenas na idade adulta.

Caso clinico: Descreve-se o caso de um doente do sexo mascu-
lino, de 62 anos de idade, caucasiano. Nao fumador. Anteceden-
tes pessoais de asma e osteoporose. Como antecedente familiar
significativo referia mae internada com necessidade de ventilacao
mecanica invasiva prolongada, traqueostomia e posteriormente
oxigenoterapia de longa duragao no domicilio, mas sem diagndstico
preciso. Referia cansaco facil com varios anos de evolugao e or-
topneia desde ha cerca de um més, sem internamentos prévios. Ao
exame fisico apresentava-se eupneico, acianotico, sem deformi-
dades toracicas. Sem alteracdes ao exame neuroldgico. Havia re-
alizado estudo ecocardiografico prévio que nao revelou alteracoes
e tinha sido excluido tromboembolismo pulmonar em angio-TC de
torax. A avaliacdo funcional respiratéria mostrou alteracado ven-
tilatoria restritiva grave e diminuicdo das pressdes inspiratoria e
expiratoria. Foi observado em consulta de neurologia e realizou
bidpsia muscular e posteriormente estudo genético compativeis
com o diagnodstico de miopatia com minicore (MMC). Actualmente,
5 anos apos o diagnostico, encontra-se clinicamente estavel, sob

ventilacao nao invasiva nocturna e mantendo autonomia para as
actividades de vida diaria.

Discussao: Descrita pela primeira vez nos anos 70, a miopatia
com minicore (MMC) é uma DNM rara, que geralmente se mani-
festa por hipotonia e fraqueza proximal na infancia, sendo poucos
0s casos que se apresentam na idade adulta. A bidpsia muscular
revela multiplas areas de actividade oxidativa reduzida, de ex-
tensao limitada, ao longo do eixo longitudinal da fibra muscular
(“minicore”). Foram descritas mutacoes nos genes do receptor 1
da rianodina do muUsculo esquelético (RYR1) e no gene da seleno-
proteina N (SEPN1). Na forma classica destaca-se a rigidez espinal,
escoliose e 0 compromisso respiratorio. A fraqueza muscular en-
volve maioritariamente o eixo axial. O compromisso respiratorio € o
factor determinante do prognostico e em geral é muito despropor-
cional ao grau de fraqueza muscular e de limitacao de mobilidade,
sendo por isso fundamental o despiste de hipoventilacao nocturna.
Com este caso, os autores pretendem alertar para a necessidade
de valorizacao de queixas tao inespecificas como o cansaco e para
a possibilidade de apresentacao tardia de uma DNM caracteristica
da idade pediatrica.

Palavras chave: Doenca neuromuscular. Miopatia. Minicore.
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CARACTERIZACAO DE UM HOSPITAL CENTRAL
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Introducédo: A deficiéncia de alfa-1 antitripsina (AAT) é uma das
doencas hereditarias mais frequentes, associada a um risco aumen-
tado de doenca pulmonar e extrapulmonar sendo, contudo, fre-
quentemente subdiagnosticada.

Objectivos: Avaliacédo e caracterizacdo dos individuos com défice
de AAT diagnosticados num hospital central.

Métodos: Foram consultados e analisados retrospetivamente os
registos de todos os individuos com défice de AAT, cujo fenotipo/
genotipo foi determinado entre janeiro 2006 e abril 2016, no Cen-
tro Hospital de Sao Joao.

Resultados: Dos 268 doentes analisados, 67,2% eram homens, com
média de idades de 38,9 anos (min. 0, max. 79 anos). Na altura
do diagnostico 22,4% tinham idade inferior a 18 anos. O genotipo
mais frequente foi o MZ (31,3%), seguido do SZ (19,8%), MS (19%),
Z7 (13,8%) e SS (7,8%). Diferentes tipos de alelos raros foram
detetados: PI*Mmalton (n = 10), PI*Plowell (n = 2), PI*I (n = 4),
PI*Mwiirzburg (n = 1), PI*Mheerlen (n = 2), PI*T (n = 2) e PI*Q0G (n
=1). O doseamento médio de AAT na amostra total foi de 65,8 mg/
dL, no grupo com genétipo ZZ de 28 mg/dL, SZ de 63,2 mg/dL, MZ
de 79 mg/dL, SS de 65,8 mg/dL e MS de 104,9 mg/dL. O motivo do
diagnostico foi em 51,9% a sintomatologia respiratoria e em 24,6%
a patologia hepatica, seguido de rastreio familiar (13,1%). O es-
tudo funcional respiratorio, na altura do diagnostico, revelou alte-
racao obstrutiva em 27,4%, 59,4% dos quais com obstrucao grave/
muito grave. Entre os 144 doentes com tomografia computorizada
toracica, os achados radiolégicos mais frequentes foram o enfisema
(47,9%) e as bronquiectasias (39,6%). 38% eram fumadores ou ex-
fumadores. Patologia hepatica foi encontrada em 34,1%, sendo que
esta estava presente em 73% dos doentes com genoétipo ZZ. Onze
doentes iniciaram terapéutica de substituicdo, 10 dos quais com
genotipo ZZ e um com ZMheerlen. Quatro doentes foram submeti-
dos a transplante pulmonar (3 com gendtipo ZZ e 1 SZ) e um a
transplante hepatico (gendtipo SZ).

Conclusdes: Nesta amostra, a maioria dos doentes foi referenciado
por sintomatologia respiratoria, verificando-se um predominio do
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genotipo MZ, tendo sido também possivel a identificacdo de varios
alelos raros e nulos. Na altura do diagnostico uma percentagem im-
portante apresentava alteracoes da funcao pulmonar e enfisema ou
bronquiectasias. A doenca hepatica mostrou-se muito prevalente,
em especial dentro do grupo com genoétipo ZZ. Estes achados supor-
tam a necessidade de um registo nacional e de guidelines capazes
de melhorar a taxa de diagnostico e proporcionar uma intervencao
mais precoce na historia natural da doenca.

Palavras chave: Deficiéncia de alfa-1 antitripsina. Fendtipos.
Gendtipos.

PRCC-008. DEFICIENCIA DE ALFA-1 ANTITRIPSINA:
UMA DOENCA POTENCIALMENTE MORTAL

C. Sousa, L. Meira, M. Sucena
Servigo de Pneumologia, Centro Hospitalar de Sao Jodo, Porto.

Introducéo: A deficiéncia de alfa-1 antitripsina (AAT) é uma doenca
hereditaria autossomica codominante muito frequente, associada a
um risco aumentado de doenca pulmonar e extrapulmonar sendo,
contudo, frequentemente subdiagnosticada. E a doenca genética
potencialmente mortal mais frequente na idade adulta.
Objectivos: Avaliar e caracterizar a mortalidade entre os individuos
com défice grave de AAT num hospital central.

Métodos: Foram consultados e analisados retrospetivamente os
registos dos individuos adultos, portadores de um alelo Z ou raro/
nulo, cujo fendtipo/gendtipo foi determinado entre janeiro 2006 e
abril 2016 no Centro Hospitalar de Sao Jodo e avaliados os obitos,
causas de morte e caracteristicas demograficas e clinicas dos doen-
tes falecidos.

Resultados: Dos 143 doentes analisados a maioria eram homens
(59,7%), com idade de diagndstico entre 44 e 79 anos (média 59,7
anos). Até julho de 2016 foram registados 19 dbitos (13,2%), a maio-
ria homens (63,2%), com idade de 6bito entre 45 e 84 anos (média
59,9 anos). Entre os doentes falecidos 42,1% eram ZZ, 36,8% MZ,
10,5% SZ e 10,5% Mmalton. O doseamento inicial de AAT foi em
média 62,7 mg/dL em toda a amostra e de 55,2 mg/dL entre os
doentes falecidos. Nao foi possivel determinar a causa de morte
em 3 doentes. Nos restantes as causas de morte mais frequentes
foram eventos hepaticos (43,8%), seguidos de eventos respiratorios
(31,3%) e outros (24%). No grupo Z 83,3% dos doentes faleceram de
causa respiratoria. No grupo MZ 57,1% faleceram de causa hepatica
e 42,9% de outras causas. Patologia hepatica foi encontrada em
78,9%. Funcionalmente foi detetada alteracao ventilatoria obstruti-
va em 42,1%, 77,8% dos quais com obstrucao grave/muito grave.
42,1% dos doentes falecidos eram fumadores ou ex-fumadores. Dos
doentes falecidos 14 tinham realizado tomografia computorizada
toracica, sendo que 57,1% apresentava enfisema na altura do diag-
nostico. Trés dos doentes falecidos, com fendtipo Z, encontravam-
se sob terapéutica de substituicao.

Conclusdes: Na amostra analisada foram detetados 13,2% de o6bi-
tos, 43,8% dos quais atribuidos a causas hepaticas. No grupo Z mais
de 80% dos doentes faleceram de causa respiratdria enquanto no
grupo MZ a maioria faleceu por eventos hepaticos. Estes achados
suportam que a deficiéncia grave de AAT é uma doenca com elevada
mortalidade, em doentes nao idosos e nao apenas de causa respi-
ratoria, reforcando a necessidade de um diagnostico e intervencao
multidisciplinar precoces.

Palavras chave: Deficiéncia de alfa-1 antitripsina. Mortalidade.

PRCC-009. NOVA ERA NO DIAGNOSTICO DA DISCINESIA
CILIAR PRIMARIA

C. Constant"?, R. Sousa’, P. Sampaio?, S. Lopes?, A. Pinto?,
J.F. Moura Nunes®, L. Pereira’

'Unidade de Pneumologia Pedidtrica, Departamento de
Pediatria, HSM-CHLN, Centro Académico de Medicina

de Lisboa. ?Laboratdrio Pedidtrico de Estudos da Fungdo
Respiratdria, Departamento de Pediatria, HSM-CHLN,
Centro Académico de Medicina de Lisboa. *Centro de Estudos
de Doencas Croénicas, Faculdade de Ciéncias Médicas.
‘Laboratério de Histologia e Patologia Comparada, Instituto
de Medicina Molecular, Centro Académico de Medicina de
Lisboa. >Servico de Anatomia Patoldgica, Instituto Portugués
de Oncologia de Lisboa.

Introdugdo: A discinésia ciliar primaria (DCP) é uma doenca gené-
tica rara caracterizada por alteracoes no padrao de batimento e/ou
estrutura dos cilios. Os doentes apresentam infec¢oes respiratorias
recorrentes e cronicas, otite/otorreia recorrente e doenca sinu-
soidal, mas também sintomatologia extra-respiratéria como situs
inversus, e infertilidade. O diagndstico é complexo. Segundo reco-
mendacoes e consensus nacionais e internacionais recentes, este
pode ser estabelecido se fenotipo clinico sugestivo e alteracoes em
pelo menos dois dos seguintes testes diagnosticos: (1) medicao do
oxido nitrico nasal (nNO); (2) analise do padrao e frequéncia do ba-
timento ciliar por videomicroscopia de alta velocidade (HYMA); (3)
avaliacao da ultra-estrutura ciliar por microscopia electronica de
transmissao (TEM) e (4) identificacdo bialélica de mutacdes causa-
doras de doenca.

Objectivos: Caracterizar a apresentacao clinica e o processo de
diagnostico de um grupo pediatrico de doentes com DCP.
Métodos: Andlise descritiva dos doentes diagnosticados com DCP
entre 2015-2016, em seguimento numa consulta de Pneumologia
Pediatrica dum hospital universitario. Recolha retrospectiva de
dados demograficos, clinicos e dos resultados dos testes de diag-
nostico efectuados. O nNO foi medido com um analisador eletro-
quimico portatil NIOX MINO® Nasal (Aerocrine AB, Solna, Sweden).
Para cada doente foram colhidas duas amostras de escovados na-
sais para analise pelas duas técnicas: HVMA [Nikon Eclipse Ti-U
microscopio invertido FASTCAM MC2 camera (Photron)] e TEM (Hi-
tachi H-7650).

Resultados: Nestes dezoito meses foram diagnosticados 10 doentes:
5 rapazes, mediana de idade de 7,8 anos (minimo 3 anos; maximo
16,5 anos). As manifestacoes clinicas mais frequentes foram: tosse
produtiva cronica (8), bronquiectasias (5), dificuldade respiratoria
neonatal (6), otite média crdénica/recorrente (6), situs inversus
(1) e hidrocefalia (1). Relativamente ao nNO, foram efectuadas
medicoes em nove doentes, dos quais sete tiveram valores reduzi-
dos sugestivos de DCP (mediana 26 ppb minimo 9 ppb; maximo 159
ppb) e dois doentes apresentaram valores normais. Com a HVMA,
foram detectadas alteracoes em nove doentes (principal alteracao
batimento descoordenado e de baixa frequéncia), havendo um re-
sultado inconclusivo. Na TEM foram identificadas alteracoes em
oito doentes (principal defeito anomalias nos bracos de dineina) e
dois foram inconclusivos. Os doentes que apresentaram um resul-
tado normal/inconclusivo tiveram os outros dois testes alterados,
permitindo que se confirme o diagndstico de DCP. O estudo genético
encontra-se em curso.

Conclusées: A DCP é uma doenca rara, mas actualmente sub-di-
agnosticada e/ou diagnosticada tardiamente, uma vez que o di-
agnostico é um processo de complexa execucéo e interpretacao.
No nosso grupo, a existéncia de exames inconclusivos ou normais
obrigou a uma frequente discussao interdisciplinar para interpreta-
¢ao conjunta dos resultados. Dada a complexidade destes métodos,
as recomendacoes internacionais sugerem que este seja feito em
centros de referéncia. O aumento do grau de suspeicéo clinica e
da disponibilidade destes exames permitira a optimizacao da iden-
tificacao dos doentes e o seu seguimento atempado em consulta
multidisciplinar.

Palavras chave: Discinésia ciliar primdria. Pediatria. Oxido
nitrico nasal. Videomicroscopia de alta velocidade. Microscopia
electrénica de transmissdo.
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PRCC-010. ATRESIA PULMONAR VS COLAPSO PULMONAR
POS TRAUMATICO? A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

C. Couto, M. Lopes, J. Soares, C. Monge, V. Ribeiro, J.R. Vieira
Hospital Garcia de Orta.

Caso clinico: Y.Z, sexo masculino, 40 anos de idade, comerciante,
nacionalidade Chinesa, com antecedentes pessoais de traumatismo
pulmonar na infancia com lesdes pulmonares sequelares que nao
sabe especificar recorre ao SU por vomitos, epigastralgia e astenia
com 4 dias de evolucado, com agravamento progressivo, pioria apos
as refeicoes e sem fatores de alivio. No exame objetivo realizado
no SU ha a destacar apenas discreta taquicardia com FC 100 bpm
e dor a palpacgéo do epigastro com abdéomen mole e depressivel
a palpacao. Foi colhido sangue para hemograma e bioquimica (a
destacar leucocitose sem neutrofilia - Leuc 12.400 N 68% - discreta
elevacao da PCR para 1,91). Gasimetricamente em ar ambiente:
pH 7,42, pCO2 34,1, pO2 70,5, Lac < 1, Sp0O2 94,7%, HCO3 21,7.
Realizou radiografia de torax que mostrou opacificacao total do
hemitérax esquerdo. O doente referiu desconhecer a existéncia de-
sta alteracao em radiografias que tenha realizado previamente. O
doente foi internado para eventual realizacao de toracocentese di-
agnostica/evacuadora. Em D1 de internamento fez TAC torax: “Des-
vio do mediastino para a esquerda condicionado por colapso total
do pulmao esquerdo que se encontra reduzido a fina area de atel-
ectasia calcificada, condicionando hiperexpansibilidade do pulmao
direito. Observa-se imagem tubular que relacionamos com brénquio
esquerdo totalmente preenchida por contetdo hipodenso, relati-
vamente homogéneo, podendo traduzir impactacgao de secregoes/
mucocelo e que podera estar na origem da atelectasia de todo o
pulmao esquerdo ja referida, contudo a sua natureza nao é clara.
Sem derrame pleural ou pericardico (...)”. Para averiguar eventual
obstrucado bronquica esquerda passivel de correcdo endoscopica
realizou broncofibroscopia rigida no internamento: “(...) oclusao
total/agenésia/atrésia do bronquio principal esquerdo, observan-
do-se discreto infundibulo no local da sua origem anatémica, com
mucosa normal a nivel da carina (...). O doente foi diagosticado
com uma gastroenterite aguda e teve alta com indicacéo de vigilan-
cia pelo médico assistente. Por auséncia de derrame evidenciada
na TC torax nao foi necessario realizar a toracocentese que tinha
inicialmente sido proposta. Nao houve tratamento endoscopico
possivel para a alteracdo morfoldgica da ABE com oclusao do BPE
que pode resultar de contusdo toracica na infancia ou mesmo ser
congénita.

Discussdo: O colapso pulmonar é uma situacdo rara que pode re-
sultar de um traumatismo toracico fechado. Nos casos de atrésia
pulmonar esta entidade clinica é por norma diagnosticada logo na
infancia. A apresentacao deste caso é pertinente pela raridade de-
sta entidade clinica, sobretudo quando se trata do doente adulto,
e pelas imagens peculiares na TC e na broncoscopia rigida ao nivel
da carina.

Palavras chave: Atrésia pulmonar. Colapso pulmonar.
Broncoscopia rigida. TAC torax.

PRCC-011. UM CASO DE HEMORRAGIA ALVEOLAR DIFUSA
DE ETIOLOGIA MULTIFACTORIAL

A. Pereira Alves, P. Marques Ferreira, F. Borges, V. Paixao Dias
Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho.

Introdugdo: A hemorragia alveolar difusa (HAD) é uma sindrome
clinicopatolégica que traduz o sangramento para o interior dos
espacos alveolares resultante da disrupcao da membrana basal
alvéolo-capilar. O reconhecimento da HAD requer frequentemente
a realizacao de broncoscopia com lavado broncoalveolar, uma vez
que a sua apresentacao clinica é inespecifica, podendo incluir he-
moptises, anemia, infiltrados pulmonares difusos e insuficiéncia

respiratoria. O padrao histopatoldgico encontrado pode refletir a
etiologia subjacente, a qual deve ser determinada uma vez estabe-
lecido o diagnostico. A HAD é uma emergéncia médica, associando-
se a elevada morbimortalidade quando o tratamento néo € pronta-
mente instituido.

Caso clinico: Os autores apresentam o caso clinico de um homem
de 78 anos com fibrilhacao auricular, medicado com apixabano 5
mg bid e amiodarona 100 mg trés vezes por semana. Recorreu ao
Servico de Urgéncia por um quadro com cinco dias de evolucédo de
dispneia, tosse produtiva com secrecées purulentas e febre. A ad-
missao, apresentava insuficiéncia respiratoria tipo 1 e iniciou tosse
hemoptoica e hemorragia no local de insercdo do cateter venoso
periférico que nao resolveu com medidas locais, tendo recebido
transfusao de duas unidades de concentrado de plasma, com res-
olucdo das perdas hematicas. Analiticamente, apresentava queda
do valor de hemoglobina de 0,6 g/dL, plaquetas 174.000/uL, leu-
cocitose (12.840/uL) com neutrofilia (87,7%) e PCR 2,62 mg/dL. A
radiografia do térax mostrou uma hipotransparéncia no andar infe-
rior do campo pulmonar direito e a tomografia computorizada do
torax evidenciou aspetos sugestivos de hemorragia alveolar. A pes-
quisa de antigenuria para Streptococcus pneumoniae foi positiva.
O doente foi internado por pneumonia pneumocdcica associada a
provavel hemorragia alveolar. Suspendeu a hipocoagulagao e amio-
darona e cumpriu duas semanas de antibioterapia com amoxici-
lina/acido clavulanico e trés dias de azitromicina, sem melhoria
clinica evidente do quadro infecioso. Realizou broncofibroscopia ao
décimo dia de antibioterapia, tendo sido documentadas secrecoes
purulentas abundantes e mucosa da arvore traqueobrdonquica
congestiva, friavel, com hemorragia facil controlada com soro fi-
siologico. O estudo do lavado broncoalveolar foi compativel com
alveolite neutrofilica e a pesquisa de hemossiderina no citoplasma
dos macrofagos pela coloracédo de Pearls foi positiva, com score
Golde 84,5, a traduzir hemorragia ligeira. Retomou hipocoagulacao
ao 20° dia de internamento, inicialmente com enoxaparina em dose
profilatica e posteriormente em dose terapéutica e, ao 27° dia de
internamento, re-iniciou apixabano 2,5 mg 2id, sem novas intercor-
réncias hemorragicas. O exame bacterioldgico do lavado bronquico
permitiu o isolamento de Pseudomonas aeruginosa multissensivel,
pelo que foi administrado um segundo ciclo de antibioterapia com
piperacilina/tazobactam e gentamicina durante duas semanas, com
evolucao clinica, analitica e imagioldgica favoraveis.

Discussao: Os autores apresentam um caso de HAD de provavel
etiologia multifatorial, sendo identificaveis trés potenciais fatores
desencadeantes, designadamente, a hipocoagulacao com um dos
novos anticoagulantes orais, a terapéutica com amiodarona - um
antiarritmico associado a multiplas formas de toxicidade pulmonar
que, em casos raros, pode manifestar-se sob a forma de HAD - e,
por ultimo, a infecao do parénquima pulmonar. A particularidade
do caso apresentado decorre ainda do facto de este retratar uma
possivel complicacdo da abordagem terapéutica da fibrilagao au-
ricular, a arritmia cardiaca mais frequentemente encontrada na
pratica clinica.

Palavras chave: Hemorragia alveolar difusa. Fibrilhacdo
auricular. Pneumonia pneumocdcica.

PRCC-012. CAUSA RARA DE HEMOPTISES
POTENCIALMENTE FATAIS

A. Ferrao Silveira, C. Alves Simao, C. Castro Sousa, C. Pardal,
F. Rodrigues

Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca.

Caso clinico: O caso apresentado refere-se a um doente, do sexo
masculino, 31 anos, caucasiano, administrativo, ex-fumador de 15
UMA, com antecedentes de vasculite Churg-Strauss/sindrome hip-
ereosinofilica com envolvimento multisistémico (nomeadamente,
pulmonar) sob prednisolona e azatioprina; fibrilhacao auricular
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paroxistica ja submetido a 3 ablacées; sindrome do anticorpo anti-
fosfoliidico, anticoagulado com varfarina; Acidente vascular cere-
bral lacunar sem sequelas em 2012 e diabetes mellitus tipo 2. Uma
semana antes do internamento é submetido a estudo electrofisi-
ologico cardiaco com ablacédo de via andmala. Apds o procedimento
constata-se estenose grave (superior a 95%) dos ostios das veias
pulmonares esquerdas, pelo que se realiza angioplastia por balao
das mesmas com resultado positivo por angiografia e hipertensao
pulmonar direita ligeira (25-30 mmHg) no cateteterismo direito. O
doente é internado por quadro subito de dor pleuritica esquerda
e hemoptises de sangue vivo (quantidade estimada em 150 ml)
com algumas horas de evolucao. Nega outras queixas. Ao exame
objectivo: hemodinamicamente estavel, eupneico e com murmurio
vesicular presente e simétrico bilateralmente, sem ruidos adventi-
cios. A gasometria arterial em ar ambiente ndo mostra insuficiéncia
respiratoria e a teleradiografia do torax revela um discreto reforco
intersticial na base esquerda. Analiticamente sem queda da hemo-
globina (Hg: 15,1 g/dl), sem trombocitopenia, INR de 3,9, funcao
renal sem alteracoes e PCR: 0,31 mg/dl. Faz 4 unidades de plasma
e fitomenadiona para correccao do INR, mantendo, no entanto,
hemoptises de pequena quantidade. Realiza Angio-TC que exclui
tromboembolismo pulmonar e nao mostra alteracoes da permea-
bilidade das veias pulmonares. Existem areas de hipotransparéncia
focais no lobo superior esquerdo e na lingula (ja presentes em TAC
de Fevereiro). Realiza também ecocardiograma transtoracico que
estima uma PSAP de 30 mmHg. Neste contexto, realiza broncosco-
pia rigida de emergéncia que mostra hemorragia activa proveniente
do segmento posterior do lobo inferior esquerdo que se controla
com acido aminocaproico e adrenalina topica. No exame visualiza-
se uma hipervascularizacao difusa em toda a arvore bronquica,
principalmente esquerda. Ap6s o exame o doente nao volta a ter
novos episodios de hemoptises. Uma das complicagdes da ablacdo
de via andmala € a estenose das veias pulmonares com consequente
hipertensao pulmonar, neste caso agravada pelo substrato de vas-
culite existente, sendo que o beneficio da angioplastia pode ser
transitorio. Admite-se assim, que as alteracdes encontradas na
broncoscopia sao no contexto de hipertensao pulmonar venosa
aguda por provavel reestenose das veias pulmonares. Sugere-se a
realizacdo de venografia pulmonar e cateterismo cardiaco e pon-
dera-se a colocacao de stents nas veias pulmonares se for confir-
mada a estenose das mesmas. Apos uma semana de internamento,
por manutencéo da estabilidade hemodinamica e nao apresentar
novos episodios de hemoptises o doente tem alta com indicacao
para reavaliacao hemodinamica no Servico de Cardiologia. Desde
entao nao voltou a ter novos episodios de hemoptises.

Palavras chave: Hemoptises. Fibrilhacdo auricular. Ablacdo de
via anémala. Estenose das veias pulmonares.

PRCC-013. UMA CAUSA POUCO RECONHECIDA
DE BRONQUIECTASIAS

D. Maia, D. Silva, R. Rosa, P. Cravo, J. Cardoso

Servico de Pneumologia, Hospital de Santa Marta,
Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE.

Introdugao: As bronquiectasias nao fibrose quistica (BQNFQ) sao
uma “doenca 0rfa”, subdiagnosticada e com investigacéo etiologica
muito variavel na pratica clinica. As doencas sistémicas, nomeada-
mente autoimunes e as imunodeficiéncias, sdo a sua principal causa
nos paises desenvolvidos, enquanto que a etiologia infecciosa pre-
domina nos paises em desenvolvimento.

Caso clinico: Descreve-se o caso de uma doente do sexo feminino,
de 58 anos de idade, secretaria. Nao fumadora. Antecedentes pes-
soais de cancro da mama em 2004 submetida a mastectomia to-
tal direita e terapéutica com quimio e radioterapia; miomatose
uterina submetida a histerectomia total e anexectomia bilateral
em 2006. Referenciada a consulta de pneumologia por queixas

recorrentes de tosse com expectoracao mucopurulenta. A aval-
iacao funcional respiratdria revelou ligeira alteracao ventilatoria
obstrutiva e a tomografia computorizada mostrou bronquiectasias
cilindricas em ambos os lobos inferiores, lobo médio e na lingula.
0 estudo etioldgico realizado excluiu imunodeficiéncia e deficién-
cia de alfa-1-antitripsina. A broncofibroscopia revelou alteracoes
inflamatorias inespecificas e secrecdes brénquicas bilateralmente,
sem isolamentos microbioldgicos. Posteriormente, iniciou quadro
de diarreia cronica, tendo sido feito o diagnéstico de colite ul-
cerosa por colonoscopia com bidpsia, cerca de um ano depois da
primeira consulta de pneumologia. Actualmente encontra-se mel-
horada clinicamente, sob terapéutica broncodilatadora de longa
accao, corticoide sistémico, azatioprina, messalazina e isoniazida.
Beneficiou ainda de vacinacdo anti-pneumocdcica e anti-influenza
e programa de reabilitacdo respiratoria.

Discussdo: Com este caso, pretende-se alertar para a associacao
entre bronquiectasias e a doenca inflamatoéria intestinal (DIl), po-
dendo o envolvimento das vias aéreas assumir manifestacées muito
diversas. As primeiras descricoes da associacao entre DIl e BQNFQ
datam dos anos 60 e a origem embrionaria comum entre os sistemas
respiratorio e gastrointestinal sugere envolvimento no mesmo pro-
cesso patologico. Neste caso, as queixas respiratorias precederam
o diagnostico de DIl, ao contrario da maioria dos casos descritos,
realcando a necessidade de considerar este diagnostico no doente
com bronquiectasias.

Palavras chave: Bronquiectasias. Doenca inflamatdria intestinal.

PRCC-014. CAVITACAO PULMONAR: A IMPORTANCIA
DO DIAGNOSTICO ATEMPADO

L.M. Santos, P. Matos, A.J. Ferreira

Servico de Pneumologia, Hospitais da Universidade de Coimbra-
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Introdugdo: As cavitacdes pulmonares podem ter varias etiologias,
nomeadamente infeciosa e neoplasica. Os tumores pulmonares
cavitados podem ser dissimulados inicialmente por um processo in-
fecioso, levando ao diagnéstico tardio e, consequentemente, apre-
sentacdo avancada ou metastatica da doenca.

Caso clinico: Homem de 68 anos que recorre ao Servico de Urgéncia
(SU) por quadro de tosse produtiva, expetoracao mucopurulenta
e hemoptoica, anorexia e perda ponderal > 10%, com cerca de 3
meses de evolugao. Ja teria cumprido dois ciclos de antibioterapia
com amoxicilina/acido clavulanico e encontrava-se no 7° dia de
levofloxacina, sem melhoria. Tratava-se de um doente reformado
(construcgao civil), ex-fumador (40 UMA), com consumo alcoolico
moderado (46 g/dia), diabetes mellitus insulino-dependente,
hipertensao arterial, dislipidémia e Glcera duodenal. A observa-
cao no SU apresentava placas brancas na orofaringe sem outras
alteracées no exame objetivo e, analiticamente, elevacao dos
parametros inflamatoérios (leucocitos 20,0 G/L, PCR 22,0 mg/dL),
anemia normocitica hipocromica, trombocitose e aumento da LDH
(487 U/L), com valores gasimétricos normais. A pesquisa de BAAR e
antigénios urinarios de Legionella e S. pneumoniae foi negativa. A
radiografia do torax mostrava uma cavitacéo de contornos irregula-
res e grandes dimensdes no terco superior do campo pulmonar di-
reito. Foi internado sob antibioterapia empirica com piperacilina/
tazobactam e nistatina oral topica e, ao 3° dia de internamento,
por picos febris vespertinos, associou-se metronidazol. Ao 7° dia
realizou videobroncofibroscopia que mostrou sinais inflamatorios
difusos da mucosa bronquica e secrecdes espessas no orificio de
entrada do bronquio lobar superior direito que conduzia a cavitacao
de grandes dimensoes, com destruicao completa da arquitetura e
presenca de pus aderente a parede. Efetuaram-se biopsias para
analise histopatoldgica e microbioldgica (pesquisa de micobatérias)
e LBA para pesquisa de PCR de micobactérias. Todos se revelaram
negativos, exceto a bidpsia pulmonar, que resultou em carcinoma
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adenoscamoso do pulmao sobre-infetado por fungos filamentosos.
A TC toraco-abdominal mostrou volumosa lesao cavitada (11,8 x
8,5 cm), parede espessa e irregular, nos segmentos apical e poste-
rior do lobo superior direito (LSD) com extensao transcisural para
o apical do lobo inferior direito (LID). Mostrava ainda outras lesoes
cavitadas de parede fina ao nivel dos segmentos anterior do LSD,
lobo médio e segmentos basais do LID, dois nddulos no segmento
postero-basal do LID e varias opacidades nodulares irregulares in-
fra-centimétricas, algumas cavitadas, em todo o campo pulmonar
esquerdo, sugestivas de corresponder a metastases. Adenopatia
subcarinal e lesdes liticas em algumas vértebras dorsais e na omo-
plata esquerda, também estavam presentes, sem lesdes suspeitas
a nivel abdominal. A cintigrafia 6ssea confirmou a metastizacao 0s-
sea. ATC-CE nao mostrou alteracoes.

Discussdo: A maioria das neoplasias pulmonares cavitadas sao car-
cinomas escamosos. O carcinoma pulmonar cavitado esta associa-
do a pior prognéstico pela dificuldade diagnostica. A hipotese de
neoplasia deve sempre estar presente no diagndstico diferencial
perante pneumonias extensas e de dificil resolucao associadas a
tabagismo. A auséncia de sinais e sintomas clinicos de infecédo e a
presenca de hemoptises podem ser a sugestdo para o diagnéstico
correto.

Palavras chave: Cavitacdo. Neoplasia. Carcinoma
adenoescamoso.

PRCC-015. COMPOSICAO CORPORAL E FUNCAO
RESPIRATORIA EM INDIVIDUOS COM DIABETES TIPO 2

J. Silva, R. Mendes, A. Almeida, P. Neves, C. Junqueira, B. Badim,
R. Jodo, J. Porfirio, Pimenta Ribeiro, B. Conde, P. Subtil,
C. Pinto

Servico de Pneumologia, Centro Hospitalar de Trds-os-Montes
e Alto Douro. ACES Douro I-Maréo e Douro Norte. CIDESD,
Universidade de Trds-os-Montes e Alto Douro.

Introdugdo: A obesidade é uma doenca cronica caracterizada pelo
excesso de massa gorda corporal e que esta associada ao desen-
volvimento de varias outras patologias como a diabetes tipo 2.
Niveis elevados de massa gorda parecem também provocar alter-
acdes respiratdrias com sérias consequéncias na funcionalidade e
qualidade de vida dos individuos. Este estudo teve por objetivo
analisar a relacdo entre a massa gorda e a funcao respiratoria em
individuos com diabetes tipo 2.

Métodos: Foi analizada uma amostra de 46 individuos com dia-
betes tipo 2 candidatos ao Diabetes em Movimento® Vila Real
(NCT02631902) - um programa comunitario de exercicio fisico -
num estudo transversal analitico (29 mulheres e 17 homens, 63,61
+ 7,06 anos de idade; HbA1c 6,57 + 0,92%; 5,63 + 4,26 anos de
diabetes; IMC 30,00 + 4,94 kg/m?). A massa gorda (%) foi determi-
nada por analise de bioimpedancia elétrica (Tanita, BC-418 MA) e
a funcéo respiratoria foi avaliada por espirometria (MiroLab 3500
UK v6.00), tendo sido avaliados o pico de fluxo expiratorio (PEF), o
volume expiratodrio forcado no primeiro segundo (FEV,), a capaci-
dade vital forcada (FVC), a relacdo FEV,/FVC e o fluxo expiratorio
maximo (MEF 25/75), segundo os critérios da ATS/ERS.
Resultados: A amostra apresentou valores médios de massa gorda
de 38,90 + 9,11%; PEF de 288,67 + 85,69 mL (77,59 + 19,73%); FEV,
de 2,20 + 0,51 mL (100,54 + 23,75%); FCV de 2,95 + 0,68 mL (109,93
+ 22,30%); FEV,/FVC de 76,22 + 8,93%; e MEF 25/75 de 1,73 + 0,81
mL (60,00 + 25,12%). Foram identificadas correlacoes negativas e
significativas entre a massa gorda e os valores de PEF (r = -0,374, p
=0,010), FEV, (r = -0,329, p = 0,025), FVC (r = -0,516, p < 0,001) e
FEV,/FVC (r = -0,378, p = 0,010). Nao foi encontrada uma correla-
cao significativa com os valores de MEF 25/75 (r = 0,104, p = 0,490).
Os modelos de regressao linear revelaram que a massa gorda € ca-
paz de predizer 14% do PEF (R? = 0,140, = -0,374), 11% do FEV, (R?

=0,108, B = -0,329), 27% do FVC (R? = 0,266, B = -0,516) e 14% do
FEV,/FVC (R? = 0,143, B = -0,378).

Conclusdes: Os resultados deste estudo sugerem uma relacao im-
portante entre a massa gorda e a funcao respiratoria, sendo que
maiores niveis de massa gorda parecem predizer uma pior fungao
respiratoria, especialmente uma menor capacidade vital forcada.
Estratégias de combate ao excesso de peso e obesidade poderao
contribuir para a melhoria da funcao respiratoria destes doentes e
para uma melhor qualidade de vida, as quais poderao incluir pratica
de exercicio fisico ou reabilitacdo respiratoria.

Palavras chave: Funcgdo respiratdria. Diabetes tipo 2.
Espirometria.

PRCC-016. CAMPANHA “CUIDAR DE QUEM CUIDA DE NOS”
OU O PERFIL DE SAUDE RESPIRATORIA EM BOMBEIROS
PORTUGUESES: AVALIAGAO DO IMPACTO RESPIRATORIO
EM CORPOS DE 1° INTERVENGAO DE COMBATE A
INCENDIOS

C. Longo, P. Longo, L. Caldeira, A. Salema, C. Vieira, Y. Oliveira,
G. Monteiro, M. Antunes

Associac@o Chama Satide, Ordem dos Médicos, Sociedade
Portuguesa de Pneumologia e Hospital Fernando da Fonseca.

Introducdo: Em Portugal, nos ultimos 35 anos, arderam cerca de
3 milhdes e 600 hectares de floresta, os corpos de 1% interven-
¢ao (C.1) no combate aos incéndios sdo na sua maioria bombeiros;
cerca de 2/3 dos 40.000 bombeiros portugueses (BP) sao voluntarios
e a sua salde ndo era monitorizada. Estudos recentes consideram a
hipotese de que episddios repetidos de exposicao ao fumo originam
inflamacao que pode estar na génese de aumento da reactividade
bronquica e obstrucao.

Métodos: Em 2007 iniciamos um programa médico de monitoriza-
¢ao de salde - MS - campanha “Cuidar de quem cuida de nés” para
avaliar o estado de salde dos BP e o impacto respiratorio nos C1
de modo a construir um perfil de salde e estimar o risco de lesao,
estabelecer a prevaléncia de patologias respiratorias e elaborar
normas/medidas. Simultaneamente utilizamos os medias (TV, im-
prensa, blogs, social media e site) para sensibilizar a sociedade
e os 6rgaos governamentais dos problemas. Elaboramos folhetos
informativos sobre “recomendacdes em caso de incéndio” e “Evite
o mondxido de carbono”. Realizamos a 1 conferencia sobre a salide
do bombeiro e colaboramos em inimeras conferencias. Langamos
a campanha dirigida a populacdo “Onde ha fumo ha bem mais que
fogo” e implementamos parcerias para assegurar MS BP. Seleccao
populacao: BP de corporacdes nas areas mais fustigadas pelos in-
céndios (em cada 5 a 10 BP dos C1); avaliados fora da fase Charlie.
MS: autopreenchimento supervisionado de um questionario, real-
izacao de espirometria ESP, aconselhamento médico de modifica-
cado de habitos e referenciacdo médica se patologia. excluidas 42
espirometrias.

Resultados: MS completas 582, BP dos C1.° de 57 corporacoes;
Idade média de 34 anos (17-68); sexo feminino 13,4% e masculi-
no 86,6%. Habitos tabagicos HT (fumadores 43,6%, ex-fumadores
22,6%, nao fumadores 33,6%. Exercicio fisico 47,9%, critério de
treino fisico 30,2%. Uso de equipamento de proteccdo: individual:
73,5%, respiratoria (EPIR): 50,1%. IMC > 30 21,5%. Anos de activi-
dade BP (AC) (até 5AC-25,4%, 6 a 10AC - 27,2%, 11 a 15AC - 19,3%
16 a 20AC 10,6%). Historia prévia de doencas respiratorias 17,3%;
sintomas respiratorios actuais pergunta “tem algum destes sinto-
mas?”: dispneia (falta de ar 9,9%, dificuldade respiratoria: quando
anda rapido 14,7%; acompanhar 3,9%, higiene 1,9%) tosse e expec-
toracao (E) 21,3%, E 2 meses/ano 4,5%, E hemoptoica 0,8%), tosse
ao levantar 14,7%, deitado 5,5%), pieira 8% (no trabalho 6,6%).
ESP sindroma obstrutiva 5,4%, obstrucdo das pequenas vias aéreas
12,2%. Ha relacdo p < 0,05 entre AC e alteracdes da ESP e inde-
pendéncia nesta populacao entre HT e alteracdes da espirometria.
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Conclusdes: Alteracoes de ESP relacionadas com AC e sintomas
numa populacao jovem impdem a necessidade de vigilancia res-
piratoria anual e configura tratar-se de patologia profissional e no
caso dos BP direito a valoracao da incapacidade. Aos BP propomos
mudanca de habitos (tabagicos, uso de EPIR, diminuicao de peso e
aumento dos niveis de exercicio fisico). Como resultado da nossa
campanha em 2015 foi integrado pelo MAI/LBP rastreios sistemati-
cos nacionais nos BP mas que nao incluem a realizacao de espiro-
metria.

Palavras chave: Bombeiros portugueses. Incéndios florestais.
Sintomas respiratorios. Espirometria. “Cuidar de quem cuida
de nos”.

PRCC-017. A IMPORTANCIA DO IDOSO NUM SERVIGCO
DE PNEUMOLOGIA - 2010-2015: NOVAS ATITUDES
A TOMAR?

T. Almeida, Y. Martins
Pneumologia B, CHUC-HG.

Nacher escreveu, em 1909, pela primeira vez a palavra Geriatria.
A primeira unidade de Geriatria (Specialized Geriatric Assessment
Unit) nasceu na Gra-Bretanha, em 1948, com Marjory Warren, con-
siderada a mae da Geriatria. Em Portugal, a esperanca de vida
a nascenca é de 79,78 anos (dados de 2010-2012). O indice de
envelhecimento da populacdo (nimero de idosos por cada 100 jo-
vens) passou de 102, em 2001, para 128, em 2011 (Censos 2011). O
envelhecimento altera a absorcao, a distribuicao, a metabolizacao
e a excrecao de farmacos, condicionando a farmacodinamica e
a farmacocinética. Os autores realizaram um estudo retrospetivo
no Servico de Pneumologia B-HG-CHUC para avaliar o impacto da
populacao idosa (idade = 65 anos) nas consultas de Pneumologia
(geral e subespecializa¢des), e no internamento durante o periodo
compreendido entre 2010 a 2015 (6 anos). Durante esse periodo
verificou-se que o peso da populacao idosa, no Internamento de
Pneumologia, correspondeu a 69,3% num total de 3.674 doentes,
dos quais 42,3% (n = 1.553) tinham entre 65-80 anos de idade. O
Servico de Pneumologia tem 12 consultas diferenciadas por patolo-
gia respiratoria. Durante o periodo em estudo realizaram-se 56.407
consultas das quais 12.454 foram primeiras consultas e 43.963 con-
sultas subsequentes. O peso das consultas em doentes idosos cor-
responde a 45,2%, dos quais 37,5% correspondeu ao grupo etario
dos 65 aos 80 anos. As consultas com maior percentagem de idosos
foram a Consulta de Readaptacao Funcional Respiratoria (CRFR), a
Consulta de Programa de Reabilitacdo Respiratoria, a Consulta de
Pneumologia Oncoldgica (CPO) e a Consulta de Pneumologia Geral
(CPG) com 71,6%, 62,2%,53,3% e 50,7%, respetivamente. Na CRFR,
o grupo dos 65 a 80 anos representou 53,7% e o de 81 a 90 anos
17,9%. A CPO teve 53,3% de idosos, num total de 13.266 consultas,
sendo 48,3% com idade compreendida entre 65 e 80 anos. A CPG
teve 50,7% de idosos, num total de 13.887 consultas. A faixa etaria
dos 65 aos 80 anos teve um peso no grupo de 40,9%. Como seria
de esperar, a Consulta de Alergologia Respiratodria teve elevada
prevaléncia de adultos jovens, tendo o idoso um peso nesta con-
sulta de 13,9% (9.304 consultas). Quando analisada a Consulta de
Asma Grave, o idoso representou 12,4% (957 consultas). Podem-
os concluir que a populacao idosa representou mais de 2/3 dos
doentes internados no Servico de Pneumologia e as consultas de
Pneumologia Geral comecam a ser predominantemente de idosos,
podendo haver necessidade de se repensar na forma como se esta
a trabalhar e quais as alteracdes necessarias a fazer perante esta
nova realidade. Nas consultas de subespecializacao, o doente idoso
teve elevada representatividade nas consultas especificas para o
doente com insuficiéncia respiratoria causada pela DPOC/patologia
cardiaca..., assim como a Oncologia. Estas consultas terao tendén-
cia a ser cada vez mais de populacao idosa, porque a patologia
oncoldgica tem maior incidéncia no idoso, e a DPOC tem vindo a

aumentar na populacao em geral. “O futuro ndo pertencera unica-
mente as pessoas idosas, mas também nao se fara sem elas” Michel
Loriaux, em 1994.

Palavras chave: Consulta de Pneumologia.

PRCC-018. O FIM DE VIDA NA DOENCA RESPIRATORIA
CRONICA: A PRATICA DO CUIDAR

V. Caldeira, T. Sa, N. Murinello, D. Pombo, J. Cardoso

Servigo de Pneumologia, Centro Hospitalar Lisboa Central,
Faculdade de Medicina da Universidade Nova de Lisboa.

Introducéo: A doenca respiratdria cronica € um grupo de patologias
que condiciona uma reducao da qualidade de vida, expectativa de
vida reduzida e sofrimento consideravel para os doente e familias.
Tem havido maior interesse pela vertente paliativa do cuidar nestes
doentes, sendo cada vez mais as situacoes onde se recomenda uma
abordagem paliativa integrada. A prestacao de cuidados de quali-
dade em de fim de vida, deve ser por isso uma preocupacao num
Servico de Pneumologia.

Objectivos: Avaliar as intervengoes prestadas aos doentes respira-
torios terminais nas Gltimas 72 horas de vida.

Métodos: Estudo retrospetivo descritivo dos doentes respiratoérios
crénicos falecidos na nossa enfermaria nos ultimos dois anos.
Resultados: Durante este periodo registaram-se 54 obitos. Apesar
da maioria dos doentes serem do foro oncologico (39%), um nimero
significativo apresentava outras doencas respiratérias cronicas:
doenca pulmonar obstrutiva crénica (26%), doencas do intersticio
pulmonar (17%) e ainda doentes pos transplante pulmonar. Embora
a dispneia fosse o sintoma mais frequente na admissao (67%), nao
foi avaliada de forma metddica com recurso a escala na fase de
fim de vida. Mais de 50% dos pacientes foram submetidos a venti-
lagdo nao-invasiva, s6 3 dos quais com uma intencédo claramente
paliativa. Foram referenciados a equipa de Cuidados Paliativos, 37%
dos doentes, 9 dos casos nas Ultimas 72 horas de vida. Em 100% dos
doentes foi realizada uma avaliagao sistematica das queixas algicas
com recurso a escala numérica da dor e na maioria (76%) verificou-
se melhoria no controlo sintomatico: 29 doentes foram tratados
com opiodides fortes, 16 com analgesia de resgate e em 9 houve
recurso a sedacao paliativa. Foram ainda utilizados outros farmacos
como butilescopolamina e antieméticos para alivio dos estertores
e das nauseas, respectivamente. Na maioria dos doentes nao havia
registo no processo clinico do reconhecimento da fase de morte
iminente, sendo muito reduzido o niUmero de doentes com um pla-
no de intervencao e reorientagao dos cuidados nesta fase. Também
nao foram registadas em processo decisdes de nao reanimar, nao
entubar e eventuais diretivas de vontade dos doentes, crencas ou
cuidados prestados a familia. O recurso a outros profissionais para
abordar dominios nao fisicos do cuidar em fim de vida (espirituais,
psicologicos, sociais) foi residual.

Conclusées: Continuamos a ter dificuldades em identificar a prox-
imidade do fim de vida e na reorientacao dos cuidados para o
controlo sintomatico, conforto do doente e apoio a familia. Esta
dificuldade é ainda mais notdria na doenca respiratdria nao on-
cologica, onde o curso clinico oscilante e menos previsivel, podera
constituir um obstaculo ao reconhecimento do aproximar do fim de
via. Nesse sentido, é fundamental o trabalho em equipa de forma
a reconhecer o trajeto da doenca, optimizar a atencao aos sinais
que anunciam a morte iminente, fomentando-se uma sensibilidade
para respeitar a dignidade e as crencas do doente, evitar medidas
que possam ser consideradas futeis e definir um plano de paliacao
eficaz. A avaliacao dos cuidados que prestamos no final de vida
deve ser um critério de qualidade dos servicos, e constitui também
uma oportunidade de melhoria e de aprendizagem.

Palavras chave: Cuidados paliativos. Conforto. Doentes
respiratorios.
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PRCC-019. A VACINAGAO DOS PROFISSIONAIS DE SAUDE
CONTRA A GRIPE REDUZ O ABSENTISMO?

L. Rocha'?, S. Saleiro?, J. Bento'?, M.F. Graca', M. Morais',
M. Borges?, L. Antunes*

'Servico de Saude Ocupacional; 2Servico de Pneumologia; 3Servigo
de Planeamento e Apoio a Gestdo; “Servico de Epidemiologia,
IPO Porto.

Introducdo: A vacinacdo dos profissionais de salide contra a gripe é
considerada benéfica na reducéo da infegao, do absentismo laboral
e na protecao dos doentes sendo recomendada pelas autoridades
de saude. O IPO Porto dispoe de um programa de vacinagao anual
estabelecido pelo Servico de Satide Ocupacional, numa base volun-
taria, com inicio no més de Outubro, dirigido a todos os profission-
ais (populacao: 1.968 profissionais; 347 médicos, 660 enfermeiros,
465 assistentes operacionais (AO) e 496 outros funcionarios).
Objectivos: A associacao entre a vacinacao contra a gripe dos pro-
fissionais de salde e o seu absentismo foi objeto de investigacao
nas épocas 2012/13, 2013/14 e 2014/15.

Métodos: Analise das variaveis idade, sexo e grupo profissional de
um total de 642, 615 e 574 profissionais de salde vacinados nas 3
épocas respetivamente, e sua associacdo com o nimero de dias de
absentismo laboral, entendido como pelo menos em um periodo
inferior a 30 dias nos meses de Outubro a Maio. Foi efetuada uma
analise de regressao logistica, tendo como variavel resposta a ocor-
réncia de pelo menos um periodo de absentismo, estratificada por
grupo profissional e por época de vacinacao.

Resultados: Vacinaram-se, na época de 2012/13, 89 médicos,
211 enfermeiros, 189 AO e 153 outros funcionarios; na época de
2013/14, 81 médicos, 189 enfermeiros, 196 AO e 149 outros fun-
cionarios; na época de 2014/15, 78 médicos, 171 enfermeiros, 183
AO e 142 outros funcionarios. Nao se verificaram diferencas de
género, em relacdo adesao a vacinacao. O grupo profissional com
maior adesao foi os AO (39,9%). A idade mediana dos enfermeiros
vacinados foi consistentemente superior a dos nao vacinados (p <
0,05). Nos AO, este facto foi observado apenas na ultima época. O
nimero médio de dias de absentismo laboral por grupo profissional
foi de 1,1; 1,8; 3,2 e 1,6 no grupo dos vacinados e 1,8; 1,9; 3,4 e
1,7 no dos nao vacinados, respetivamente no grupo dos médicos,
enfermeiros, AO e outros. Depois de ajustado para o sexo e a idade,
nao se observou uma probabilidade acrescida de absentismo, com
significado estatistico, nos nao vacinados. A analise estatistica per-
mitiu ainda observar que nos médicos nao vacinados, o nimero de
dias de absentismo foi maior em todas as épocas e nos enfermeiros
e AO este maior absentismo também se verificou nas duas primeiras
épocas.

Conclusdes: Concluimos que estes dados estao de acordo com os
escassos estudos existentes sobre este tema. De notar que o regime
voluntario de vacinagao pode selecionar os mais cumpridores das
regras contra a infeccdo. Vacinar os profissionais de salide contra a
gripe esta associado a um menor nimero de dias de absentismo de
curta duracéo no periodo de Outubro a Maio. Outros programas de
prevencao poderao ser discutidos.

Palavras chave: Profissionais de Satide. Absentismo. Gripe
e vacinacdo.

PRCC-020. TELE-ENFERMAGEM NA UNIDADE
DE PNEUMOLOGIA DE INTERVENCAO (UPI)

F. Miguel, C. Lavareda, C. Cuco, M. Ventura

Unidade de Pneumologia de Intervencao, CHLN-Hospital Pulido
Valente.

Introducéo: Segundo o conselho internacional de enfermeiros
(2011), a tele-enfermagem ¢é considerada como a pratica da en-
fermagem a distancia através das telecomunicagdes, tendo como

objetivo melhorar a assiduidade, qualidade e o acesso a multiplos
servicos de salide. Que efeito tera um telefonema no projeto de
vida e salde do utente que realiza exames nesta unidade? Com
o intuito de dar resposta a esta questao, surgiu a necessidade de
implementar, um projeto continuo de melhoria da qualidade dos
cuidados: Enfermagem na UPI - Um telefonema faz a diferenca.
Objectivos: O objetivo geral deste projeto foi melhorar a qualidade
dos cuidados prestados aos utentes, em regime de ambulatoério,
submetidos a exame na UPI; os objetivos especificos foram reduzir
as faltas dos utentes aos exames marcados e promover o cumpri-
mento dos pré-requisitos para a realizacao dos exames.

Métodos: Procedeu-se a elaboracao de uma entrevista telefonica
semiestruturada de modo a informar/validar o cumprimento dos
pré-requisitos e esclarecer dlvidas acerca dos procedimentos, pro-
porcionando um espaco de orientacao para os utentes, promovendo
a continuidade dos cuidados. A escolha por esta forma de comunica-
cao teve em conta a flexibilidade e rapidez de atendimento e o seu
baixo custo. Optou-se pelo método de projeto tendo sido efetuado
um estudo quantitativo retrospetivo, do tipo descritivo, para aval-
iacdo do mesmo, recorrendo a entrevista semiestruturada como
método de recolha de dados. Foram incluidos todos os utentes em
regime de ambulatério com agendamento informatico em tempo
util e com contato telefonico. Definiram-se como pré-requisitos:
a presenca, o cumprimento de jejum (se aplicavel), a suspensao
atempada de medicacao anti-agregante/hipocoagulante e ser por-
tador de exames complementares de diagnostico necessarios a re-
alizacao dos exames.

Resultados: No periodo analisado (1/7/2015-30/6/2016), de um
total de 658 casos, foram efetuados 646 contatos telefonicos (ex-
cluidos 12 casos), efetivando-se 550 entrevistas telefonicas (85%).
98,72% dos utentes com entrevista telefonica (n = 550) cumpriram
os pré-requisitos para realizacdo do exame. Comparando o nimero
de faltas entre os utentes entrevistados e nao entrevistados, ob-
teve-se um valor com significado estatistico (p < 0,01). Constatou-
se ainda que dos 189 utentes antiagregados e/ou hipocoagulados,
32,8% nao tinham informacao do médico para suspender a medica-
¢ao, tendo sido resolvida esta situagdo apos a entrevista em todos
0S Casos.

Conclusdes: Conclui-se que a aplicacao deste projeto reduziu de
forma significativa o nimero de faltas ao exame e contribuiu para
incrementar o cumprimento dos pré-requisitos relativos a realiza-
cao de exames na Unidade, proporcionando a obtencao de ganhos
em saude. Permitiu ainda identificar os utentes antiagregados/hi-
pocoagulados sem informacao sobre a suspensao da terapéutica e
encaminha-los para o médico assistente no intuito de providenciar
o cumprimento deste pré-requisito em tempo Gtil. Os nossos dados
também sugerem que além do melhor cumprimento dos pré-requi-
sitos para a realizacdo dos exames, a entrevista teleféonica melhora
o conhecimento e diminui a ansiedade relacionada com a técnica,
estando em curso uma investigacdo complementar neste ambito.

Palavras chave: Tele-enfermagem. Cuidados de enfermagem.
Promocdo da saude.

PRCC-021, UM CASO RARO DE INSUFICIENCIA
RESPIRATORIA REFRACTARIA

C. Antunes, E. Brysch, F. Teixeira Lopes, A.S. Oliveira, L. Carvalho,
C. Barbara

Unidade de Internamento Geral, Servico de Pneumologia, Hospital
Pulido Valente, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducdo: O foramen ovale patente (FOP) é uma condicao co-
mum, presente em 25% da populagao geral correspondente a nao
fusdo completa das duas camadas embrionarias, o septum primum
e o septum secundum, levando a uma comunicacao residual in-
terauricular. Clinicamente a FOP relaciona-se com os acidentes
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vasculares cerebrais (AVC) criptogénicos, a sindrome platipneia-
ortodoxa, a doenca de descompressao e embolia paradoxal.

Caso clinico: Apresentamos o caso clinico de uma mulher de 75
anos, com os diagnosticos prévios conhecidos de asma, sindrome
de apneia obstrutiva do sono (SAOS), hipertensao arterial essen-
cial, dislipidémia e status pos AVC sem sequelas (ha 14 anos). In-
ternada no contexto de asma brénquica agudizada por infeccdo
traqueobronquica e insuficiéncia respiratoria parcial. Durante o
internamento a doente apresentou um quadro subito de afasia pelo
que realizou tomografia computorizada (TC) cranio-encefalica que
confirmou tratar-se de um AVC isquémico agudo da artéria cere-
bral média. Para investigacdo complementar realizou um ecoca-
rdiograma transtoracico que nao mostrou alteracoes relevantes e
um ECG-Holter de 96h que revelou periodos de taquicardia auricu-
lar paroxistica. Foi admitido o diagnostico de AVC cardioembdlico.
Durante o internamento a doente apresentou dessasturacdes im-
portantes confirmadas gasimetricamente (hipoxémia com sinais de
hiperventilacao alveolar) tendo-se colocado a hipétese diagnostica
de tromboembolismo pulmonar. A Angio-TC toracica nao mostrou
defeitos de replecao na arvore arterial pulmonar central. Perante
este quadro foi colocado a hipotese diagnodstica de shunt entre a
circulagao pulmonar e sistémica e neste sentido realizou ecocar-
diograma transesofagico que revelou: “septo interauricular fino,
hipermovel, sugerindo ser fenestrado.

Discussdo: Foramen ovale patente. A doente foi transferida para
o servico de Cardiologia para realizacao de cateterismo e encerra-
mento da comunicacao interauricular. O procedimento foi realizado
por via percutanea e com bom resultado imediato. Este caso clinico
é demonstrativo da importancia da suspeita clinica e da marcha
diagnostica no reconhecimento da condicdo do foramen ovale pat-
ente. O tratamento resolve eficazmente o shunt direito-esquerdo e
neste caso a insuficiéncia respiratoria grave.

Palavras chave: Foramen oval patente. Insuficiéncia
respiratoria. Acidente vascular cerebral.

PRCC-022. DOS 100% AOS 21% (DIURNOS)

C. Antunes, A. Cysneiros, A. Mineiro, F. Paula, N. Lousada,
A. Carvalheira, F. Froes, C. Barbara

Servico de Pneumologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte.
Servico de Cardiologia, Hospital Pulido Valente-CHLN.
Unidade de Cuidados Intensivos Médico-Cirurgicos, HPV-CHLN.

Introdugéo: A hipertensao arterial pulmonar idiopatica é uma
entidade rara. Uma das apresentacdes € a insuficiencia cardiaca
condicionando insuficiéncia respiratoria aguda (IRA). Este quadro,
quando implica internamento em unidades de cuidado intensivo e,
sobretudo, com necessidade ventilacdo mecanica leva frequent-
emente a morte. A instituicdo precoce de terapeutica é fundamen-
tal. A administracao de oxigénio de alto débito por canula nasal
melhora a oxigenacao por diversos mecanismos, tendo cada vez
mais indicacao nestes casos.

Caso clinico: Apresentamos o caso de um doente de sexo mas-
culino, 41 anos de idade, fumador (20 UMA) e ex-consumidor de
opiaceos inalados, com o diagndstico prévio de hepatite por VHC
sem seguimento. Trés meses antes do internamento, por queixas
de cansaco e dispneia, efectuara ecocardiograma sugestivo de hip-
ertensao pulmonar grave com PSAP 98 mmHg, aguardando confir-
macao por cateterismo, estudo etioldgico e terapéutica dirigida.
Foi admitido na Unidade de Cuidados Intensivos Médico-Cirlrgicos
por um quadro de agravamento da dispneia, ortopneia, anasarca e
insuficiéncia respiratoria aguda grave (PaO,/FiO, = 49). O estudo
analitico revelou doenca hepatica ativa por VHC com uma carga
viral de 236.268 U/L genotipo 1a; a serologia VIH foi negativa.
O cateterismo direito mostrou uma PAPm de 60 mmHg e pressao
capilar pulmonar de 12 mmHg. Confirmada a hipertensao arterial
pulmonar, face a gravidade do quadro impossibilitando outra inves-

tigacao etioldgica, iniciou terapéutica dirigida com epoprostenol
em perfusao continua, ambrisentan, suporte de aminas e aporte de
oxigénio de alto débito por canula nasal para estabilizacdo. Apds
melhoria clinica efectuou angioTC, que excluiu a presenca de TEP
ou de alteracoes de intersticio pulmonar. A ecografia abdominal foi
compativel com doenca hepatica cronica (DHC) mas sem evidencia
de hipertensao portal. No decorrer do internamento foi observado
uma melhoria clinica evidente com regressao dos sinais de insufi-
ciencia cardiaca e reducdo das necessidades de oxigénio. A data de
alta encontrava-se sob epoprostenol a 14 ng/kg/min tendo colo-
cado cateter de Hickman® para manutencao de terapeutica em am-
bulatério. Foi admitido o diagnéstico final de hipertensao pulmonar
do grupo 1 e no estadio IV da NYHA. Em consulta de seguimento
aos 6 meses o doente encontra-se em classe funcional | da NYHA e
com boa tolerancia ao exercicio, sob epoprostenol a 20 ng/kg/min
e ambrisentan a 5 mg/dia. Necessita de aporte de oxigénio apenas
no periodo noturno (3 L/min). Aguarda inicio de terapeutica VHC.
Discussao: Esta exposicao descreve um caso de sucesso no trata-
mento com epoprostenol e ambrisentan de um doente com hip-
ertensao pulmonar grave do grupo 1. A resolucao da insuficiéncia
respiratoria aguda grave através do incio precoce de terapeutica
combinada com prostanoide ev contribuiu para o desfecho favorav-
el de uma situacao de mau prognostico. A utilizacdo do oxigénio de
alto débito por canula nasal confirma a sua eficacia e sua utilidade
nestas situacoes.

Palavras chave: HTP. Insuficiéncia respiratoria aguda.
Epoprostenol. Oxigénio de alto debio por canula nasal.

PRCC-023. A SAIDA DE UM LABIRINTO EM PNEUMOLOGIA
P. Inés, D. Gongalves, J. Duarte, A. Oliveira, J. Roldao Vieira
Hospital Garcia da Orta.

Introducgdo: A pneumonia organizativa é uma doenca difusa in-
tersticial pulmonar que se pode classificar como criptogénica, ou
secundaria quando em associacdo com multiplos fatores, como in-
fecoes pulmonares, doencas do tecido conjuntivo, ou toxicidade
farmacologica.

Caso clinico: Apresentamos o caso de um doente do sexo mascu-
lino, com 81 anos de idade, que recorre ao Servico de Urgéncia do
nosso hospital por um quadro de dispneia de esforco e toracalgia
pleuritica esquerda, com cerca de 3 meses de evolucao, associa-
das a tosse com expetoracao mucopurulenta, anorexia e emagre-
cimento durante duas semanas. Como antecedentes refere-se um
“status” pos-lobectomia superior direita por tuberculose pulmo-
nar aos 25 anos, e uma exposicao passiva ao fumo de tabaco em
ambiente profissional durante mais de 30 anos. A observacéo, o
doente encontrava-se febril e, na metade inferior do hemitorax
direito, apresentava murmdrio vesicular diminuido, fervores crepi-
tantes e submacicez a percussdo. Destacava-se uma leucocitose
com neutrofilia e um aumento da proteina C reativa. A gasimetria
revelava uma hipoxémia moderada. Em TAC toracica, observava-se
no hemitoérax direito um colapso lobar superior quase total e no
lobo inferior, multiplas bronquiectasias com condensacoes e areas
de broncograma aéreo; a esquerda referiam-se multiplas conden-
sacOes: duas arredondadas com 16 e 18 mm no lobo superior, e
varias no lobo inferior, com destaque para uma com contornos ir-
regulares localizada no seio costo vertebral, com 6 cm. Colocou-
se como hipoteses diagnodsticas iniciais a pneumonia adquirida na
comunidade com exacerbacao infeciosa de bronquiectasias, tendo
sido iniciada antibioterapia empirica. O doente foi internado no
servico de Pneumologia. Nao sendo possivel excluir uma possivel
neoplasia pulmonar, realizou-se videobroncofibroscopia. O exame
citoldgico do escovado bronquico no lobo inferior esquerdo mostrou
alteracdes suspeitas para malignidade. Perante a auséncia de res-
posta a antibioterapia, decidiu-se repetir a videobroncofibroscopia,
desta vez também com colheitas para pesquisa do Mycobacterium
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tuberculosis por PCR e do antigénio Galactomannan. Todos os re-
sultados vieram negativos. Na mesma altura, foi feita a pesquisa do
Galactomannan no sangue que foi positiva. Assumiu-se entao a pre-
senca de uma infecao fungica de origem desconhecida e iniciou-se
voriconazol. Continuando o estudo das lesées pulmonares, foi pos-
sivel identificar um processo inflamatorio com padrao organizativo
através do exame histoldgico de biopsia pulmonar transtoracica e a
presenca de fungos no exame citolégico das secrecdes bronquicas.
Foi entdo colocada a hipétese diagndstica de pneumonia organiza-
tiva provavelmente associada a uma infecao fingica de origem pul-
monar, tendo-se adicionado prednisolona a terapéutica. Observou-
se uma marcada melhoria clinica, analitica e radioldgica, tendo
tido alta hospitalar para seguimento em consulta de pneumologia
geral. Atualmente mantem melhoria progressiva e corticoterapia
em doses decrescentes.

Discussado: Os autores pretendem destacar que, apesar de rara, a
infecdo fungica pode ser uma causa de pneumonia organizativa,
como se interpretou o caso deste doente. Por outro lado, querem
ressalvar que, a qualidade e quantidade das amostras colhidas sao
de extrema importancia para o diagndstico da pneumonia organiza-
tiva, tornando-o um desafio, havendo frequentemente necessidade
de recorrer a exames mais invasivos.

Palavras chave: Pneumonia organizativa. Infecdo fungica.
Condensacées pulmonares.

PRCC-024. DIVERTICULO EP!FRI::NICO COMPLICADO
DE PNEUMONIA DE ASPIRACAO

A.S. Machado, A. Lopes, L. Carvalho, C. Barbara
Centro Hospitalar Lisboa Norte-Hospital Pulido Valente.

Introducdo: Diverticulo epifrénico é uma doenca rara (prevaléncia
< 4%) e geralmente causada por mecanismos de pulsao secundari-
os a patologias da motilidade esofagica, como a acalasia. Esta
condicao esta associada a uma grande variedade de sintomas como
anorexia, perda de peso, disfagia, regurgitacao, toracalgia, odi-
nofagia e tosse nocturna (um sintoma de aspiracao). Os autores
apresentam um caso cuja perspicacia no diagnostico diferencial
resultou na resolucao do quadro clinico.

Caso clinico: Homem de 44 anos, ex-toxicodependente (abstinéncia
ha 10 anos), com os diagndsticos prévios de acalasia e diverticulo
epifrénico volumoso. Recorreu ao Servico de Urgéncia por anorexia,
perda de peso, astenia e tosse com expectoracao muco-purulenta
com uma semana de evolucao e febre (temperatura axilar 37,9 °C).
A admissdo apresentava analiticamente proteina C reactiva 22,4
mg/dL e realizou TC toracica com alteracdes, interpretada como
massa central (47 mm) com encarceramento e invasao bronquica
e vascular do hilo direito com broncograma aéreo envolvendo o
lobo superior direito e o segmento apical do lobo inferior direito.
0 doente ficou internado e, atendendo ao contexto clinico e aos
antecedentes esofagicos do doente, foi colocada como hipotese
principal pneumonia (de aspiracao ou obstrutiva) em detrimento de
nodulo pulmonar de outras etiologias, pelo que iniciou terapéutica
empirica com amoxicilina/acido clavulanico e azitromicina. Du-
rante o internamento realizou broncofibroscopia que nao revelou
alteracoes para além de mucosa hiperemiada das arvores brénqui-
cas direita e esquerda, compativeis com sinais inflamatorios. As
bidpsias transbronquicas realizadas foram negativas para células
neoplasicas, apresentando infiltrado inflamatorio intersticial com-
pativeis com pneumonia. A bacteriologia do lavado bronco-alveolar
foi negativa. Ao 5° dia de internamento por reaparecimento de fe-
bre (39,1 °C) e surgimento de hipdxia, o doente realizou radiografia
toracica que revelou derrame pleural unilateral. Foi submetido a
uma toracocentese com drenagem de 400 mL de fluido sero-fibri-
noso que se revelou um exsudado, segundo os critérios de Light. Os
resultados do liquido para deaminase adenosina, testes culturais e
células neoplasicas foram negativos. Apds escalada de antibiote-

rapia para piperacilina/tazobactam houve resolucao completa dos
quadros clinico e imagioldgico.

Discussao: Ao longo dos anos os diverticulos epifrénicos tém vindo
a ser associados com complicacdes respiratorias como laringite e
pneumonia de aspiracao. Existem descritos na literatura casos com
45% de prevaléncia de aspiracao e 15% de complicagdes pulmonares
potencialmente fatais em doentes com diverticulos do esofago.
Apresentamos um caso com sintomas explicados por pneumonia
de aspiracdo secundaria a um diverticulo epifrénico. Os autores
pretendem evidenciar com este caso a importancia do diagndstico
diferencial com doencas esofagicas e o seu tratamento em doente
com sintomas respiratorios.

Palavras chave: Diverticulo epifrénico. Pneumonia de aspiracdo.

PRCC-025. UM CASO INTERESSANTE DE CONSOLIDAGAO
PULMONAR BILATERAL

J. Ferra, S. André, T. Saldanha, F. Martelo, F. Nogueira
Centro Hospitalar Lisboa Ocidental-Hospital Egas Moniz.

Introducdo: Perante um quadro de “pneumonia” arrastada que nao
resolve com antibioterapia outras hipoteses de diagnostico diferen-
cial de consolidacao pulmonar bilateral devem ser consideradas. A
pneumonia organizativa criptogénica (COP) é uma entidade rara
caracterizada pelo preenchimento alveolar de tecido de granula-
cao, miofibroblastos e tecido conjuntivo, que deve ser considerada
quando excluidas outras causas, nomeadamente infeciosas, patolo-
gias do conectivo, farmacos ou patologia neoplasica. O diagndstico
definitivo é histologico e a terapéutica recomendada é a corticote-
rapia, frequentemente com boa resposta mas uma taxa significativa
de recidivas.

Caso clinico: Apresenta-se entao o caso clinico de uma doente de
53 anos com um quadro de febre nao quantificada e odinofagia,
inicialmente auto-medicada com terapéutica sintomatica. Por
persisténcia da sintomatologia observada no Servico de Urgéncia.
Analiticamente salientava-se subida dos parametros inflamatorios
com PCR maxima de 25 mg/dL, VS 79 mm/h. Radiografia de térax
mostrava hipotransparéncia bilateral nas bases. Medicada empiri-
camente com moxifloxacina e posteriormente com amoxicilina/cla-
vulanato e claritromicina sem beneficio clinico, analitico ou imagi-
oldgico. A tomografia computorizada (TC) de torax revelou “areas
de condensacédo pulmonar com broncograma aéreo abrangendo o
lobo inferior direito, regiao central do lobo superior direito, lobo
médio e lobo inferior esquerdo sugestivos de processo infecioso”. A
broncofibroscopia nao mostrou alteracées. O lavado broncoalveolar
revelou predominio de linfocitos (84,1%); negativo para células neo-
plasicas. O exame bacterioldgico e micobacteriologico foram nega-
tivos. A bidpsia bronquica revelou apenas alteracdes inflamatorias
ligeiras. Por deterioracao clinica progressiva, com emagrecimento
progressivo, dispneia e hipoxemia de novo (PO2 68), foi internada
no Servico de Pneumologia. Medicada empiricamente com piperaci-
lina/tazobactam, sem melhoria. Hemoculturas e ex. bacteriologico
expectoracao negativos. As serologias para VIH, CMV, EBV, Myco-
plasma pneumoniae, Chlamydophila pneumoniae, Coxiella burnet-
ti e virus respiratorios foram negativos para infeccao recente. O
doseamento de auto-anticorpos e marcadores tumorais negativos.
Deterioracao clinica e imagioldgica rapidamente progressiva no
periodo de um més, com padrao imagiologico sugestivo de neo-
plasia pulmonar. Realizada biopsia pulmonar transtoracica que foi
inconclusiva (padrao inflamatorio exuberante). Submetida a biopsia
pulmonar cirdrgica por videotoracoscopia que mostrou pneumonia
organizativa de causa nao esclarecida (COP). Iniciou corticoterapia
com prednisolona 1 mg/kg/d, verificando-se melhoria clinica, ima-
gioldgica e analitica progressiva com reversao da hipoxemia. TC
toracica ap6s 3 meses de tratamento com resolucdo completa das
lesGes. Parametros inflamatorios negativos, sem sinais de recaida
da doenca.
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Discussao: A COP é uma patologia rara, muito gratificante relativa-
mente a excelente resposta a terapéutica. Os autores pretendem
com este caso clinico ilustrar a importancia do diagnéstico diferen-
cial desta entidade em doentes com consolidacao pulmonar bilat-
eral sem resolucao com antibioterapia, requerendo uma marcha
diagnostica extensa para exclusao de causas subjacentes e obten-
cao do diagnostico histologico. Opcdes terapéuticas e recaidas da
doenca serao discutidas.

Palavras chave: Pneumonia criptogénica organizada.
Corticoterapia. Toracoscopia.

PRCC-026. “RUIDO” NOTURNO PARA ALEM
DA RONCOPATIA: CATATRENIA

M. Grafino, R. Staats, J. Valenca, M. Pereira, T. Pequito,
A.C. Lutas, S. Furtado

Servico de Pneumologia, Hospital da Luz, Lisboa.

Introducdo: Catatrenia, também conhecido por gemido noturno,
caracteriza-se por uma expiracao prolongada com uma vocalizacao
monotona semelhante a um gemido. Esta entidade rara, previa-
mente classificada como parasoénia, é atualmente considerada um
distUrbio respiratoério relacionado com o sono.

Caso clinico: Os autores relatam um caso clinico de uma mulher de
39 anos que recorre a consulta de Pneumologia por “som respira-
torio anormal” durante o sono observado pelo marido. O referido
ruido respiratdrio ocorria durante a expiracao e iniciara-se na ado-
lescéncia. A doente nao apresentava queixas sugestivas de sonolén-
cia diurna excessiva (score da escala de Epworth 9/24) e negava
outras patologias, incluindo historia prévia de patologias do sono.
Objetivamente ndo apresentava alteracoes relevantes, excepto
baixo indice de massa corporal (17,6 kg/m?). Realizou polissono-
grafia (PSG) que documentou baixa eficiéncia do sono (70,8%) com
insonia inicial e de manutencado. O indice de eventos respiratorios
(IAH) foi normal (4,2/h), ocorrendo os eventos respiratorios quase
exclusivamente durante o sono rapid eye movement (REM) (IAH REM
10,3/h) com um padrao central/misto. Na analise de audio verif-
icou-se a presenca de ruidos tipo gemido durante os periodos de
expiracao prolongada compativel com o diagndstico de catatrenia.
A catatrenia é um distUrbio do sono benigno, contudo, pode ser
socialmente embaracoso tendo em conta a sua conotacao sexual. A
sua verdadeira prevaléncia é desconhecida existindo poucos casos
descritos na literatura. A PSG tipica caracteriza-se por episodios de
inspiracao profunda seguida de um gemido durante a expiracao pro-
longada, em oposicao aos sons respiratdrios obstrutivos que ocorrem
preferencialmente durante a inspiracao. Devido a bradipneia sem
movimento respiratoério associado, os eventos respiratorios na cata-
trenia podem ser erradamente classificados como apneias centrais.
Contudo, os primeiros nao estao associados a dessaturacao, habitu-
almente ha diminuicado da frequéncia cardiaca e sao antecedidos
por uma inspiracao profunda. O diagnéstico diferencial é amplo e
inclui roncopatia, sibilancia noturna, laringoespasmo e estridor. O
tratamento da catatrenia ndo esta definido, tendo sido proposto a
pressao positiva continua nas vias aéreas por alguns autores.
Discussao: O interessante caso clinico apresentado pretende sen-
sibilizar para o raro distUrbio respiratério relacionado com o sono
que deve ser incluido no diagndstico diferencial dos sons respira-
torios noturnos.

Palavras chave: Patologia do sono. Catatrenia.

PRCC-027. INFILTRADOS PULMONARES E EOSINOFILIA -
UM CASO CLINICO, DOIS SINDROMES DISTINTOS

I. Carrilho de Oliveira, C. Cristovao, M. Raposo, F. Nogueira

Servico de Pneumologia, Hospital Egas Moniz.

Caso clinico: Apresenta-se o caso de uma doente do sexo feminino,
32 anos, racga negra, residente em Portugal ha mais de 20 anos,
nao fumadora, empregada de balcao. Como antecedentes pessoais
ha a salientar um internamento prévio no Servico de Infecciolo-
gia, 2 anos antes, com o diagnostico de sindrome hipereosinofi-
lico com envolvimento pulmonar, cardiaco e medular. Apresentava
eosinofilia periférica, eosinofilia no lavado bronco-alveolar, na
bidpsia medular e uma RMN cardiaca com evidéncia de envolvi-
mento miocardico. Do extenso estudo realizado ndo se encontrou
nenhuma etiologia para este sindrome tendo tido alta melhorada
e medicada com prednisolona oral com uma dose de manutencao
de 7,5 mg/dia. No entanto, cerca de 5 meses apo0s a alta, a doente
abandonou a consulta de infecciologia e suspendeu a terapéuti-
ca. Internada no servico de Pneumologia, 2 anos depois, por um
quadro com 1 semana de evolucao caracterizado por toracalgia de
caracteristicas pleuriticas e dispneia de agravamento progressivo.
Apresentava também alteragdes do transito gastrointestinal com
aumento da frequéncia de dejeccdes. Analiticamente apresentava
eosinofilia periférica, sem alteracdes da funcdo hepatica, renal ou
marcadores cardiacos. Radiologicamente havia evidéncia de infil-
trados pulmonares bilaterais, com uma hipoxémia em ar ambiente.
A doente negava viagens recentes ao estrangeiro e ingestao de
farmacos. A TC toracica revelou areas em vidro despolido de pre-
dominio periférico, sem evidéncia de derrame pleural ou adenome-
galias. Do estudo etiologico realizado apresentava eosinofilia no la-
vado bronco-alveolar, sem isolamentos microbioldgicos no entanto,
verificou-se positividade antigénica para a Entamoeba histolitica
nas fezes. Foi medicada com metronidazol durante 10 dias e corti-
coterapia sistémica com prednisolona. Verificou-se melhoria clinica
e analitica com resolucdo da eosinofilia, normalizacdo gasometrica
e radiologica. Mantém seguimento em consulta de pneumologia,
estando medicada com prednisolona 5 mg/dia, em processo de
desmame, sem evidéncia de recidiva tanto da eosinofilia como das
alteracoes radiograficas.

Discussao: O sindrome hipereosinofilico é caracterizado por eosino-
filia periférica persistente associada a sinais e sintomas de disfun-
cao multi-organica, apos exclusdo de outras causas de eosinofilia
periférica (infeccao parasitaria, atopia, etc.). Pode ocorrer por
expansao clonal ao nivel da medula no entanto, na maioria dos ca-
sos (75%), a etiologia permanece indefinida. O tratamento consiste
em terapéutica imunossupressora, havendo habitualmente uma boa
resposta a corticoterapia sistémica, que é mantida na dose minima
eficaz para controlo da eosinofilia e sintomas associados. Infiltrados
pulmonares associados a eosinofilia periférica podem ter inimeras
causas, uma das quais o sindrome hipereosinofilico no entanto, en-
tre as causas mais comuns estdo a etiologia parasitaria e reacoes
de hipersensibilidade a farmacos, sendo importante a sua exclusao
sistematica. Apresenta-se o caso de uma doente com histéria prévia
de sindrome hipereosinofilico idiopatico que, posteriormente, de-
senvolve uma pneumonia eosinofilica de etiologia parasitaria. De
salientar a importancia de reavaliar a etiologia da eosinofilia ape-
sar de, aparentemente, poder tratar-se de uma recidiva do quadro
inicial.

Palavras chave: Sindrome hipereosinofilico. Pneumonia
eosinofilica secunddria.

PRCC-028. METASTIZACAO PLEURAL FANTASMA
A.C. Vieira, C. Cristovao, M.J. Alvarenga, A. Mello e Silva
Hospital de Egas Moniz-Centro Hospitalar Lisboa Ocidental.

Introdugdo: O tumor fantasma ou tumor evanescente do pulmao
pode ser a Unica manifestacao de insuficiéncia cardiaca. Resulta
da loculacdo transitéria de um derrame pleural numa fissura inter-
lobar. A existéncia de pleurite com adesao e obliteracao do espaco
pleural contribui para o desenvolvimento desta entidade. Os tu-
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mores fantasma sao tipicamente encontrados nas radiografias de
torax e, mais frequentemente, no hemitorax direito.

Caso clinico: Descrevemos o caso de um homem de 82 anos com
historia pessoal de diabetes mellitus tipo 2, hipertensao arterial
essencial, estenose valvular aértica grave com implantacao de
prétese aortica biolégica em 2015, cardiopatia isquémica, doenca
arterial periférica e insuficiéncia cardiaca classe Il NYHA. O doente
foi internado por hemorragia digestiva por sindrome de Malory-
Weiss e enfarte agudo do miocardio tipo 2. Dos exames comple-
mentares pedidos durante o internamento destaca-se radiografia
de torax, que mostrava multiplos micronddulos no hemitérax es-
querdo, os quais nao estavam presentes nos exames anteriores.
Para esclarecimento dos micronoédulos, foi pedida uma tomogra-
fia computorizada (TC) do térax que mostrou um derrame pleural
esquerdo e um espessamento nodular da pleura na cisura obliqua
direita. Para além disso estavam presentes adenopatias mediastini-
cas. Estas alteracoes eram sugestivas de metastizacao pleural. O
doente, pelo facto de apresentar sintomatologia compativel com
insuficiéncia cardiaca descompensada, realizou terapéutica dirigida
a esta entidade. Apds o tratamento farmacologico da insuficién-
cia cardiaca, foi realizada uma TC toraco-abdomino-pélvica para
estudo de provavel neoplasia oculta. A TC de térax mostrou res-
olucao completa do espessamento nodular pleural. Esta forma de
apresentacao € caracteristica dos tumores fantasma ou tumores
evanescentes do pulmao.

Discussao: O seu nome deve-se ao facto de desaparecer apos o
tratamento adequado. Os tumores fantasma podem recorrer com
os episodios de insuficiéncia cardiaca descompensada. Assim, este
diagnostico deve ser considerado nos doentes com historia de insu-
ficiéncia cardiaca e com uma possivel massa pulmonar nos estudos
imagiologicos. A identificacdo deste achado radioldgico € impor-
tante dado que evita a realizacao de procedimentos diagnosticos
ou terapéuticos desnecessarios.

Palavras chave: Tumor fantasma. Insuficiéncia cardiaca. Derrame
pleural. Metastizacdo pleural.

PRCC-029. ABORDAGEM A MULTIPLOS NODULOS
PULMONARES. CASO CLINICO

E. Brysch, F. Oliveira, A.S. Oliveira, L. Carvalho, C. Barbara
Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducéo: A presenca de multiplos nddulos pulmonares, sobre-
tudo em doentes com risco elevado de neoplasia, constitui ainda
um desafio diagnostico e terapéutico. Multiplas patologias, para
além da neoplasia, podem manifestar-se na forma de nodulos pul-
monares. A abordagem inicial passa pela avaliacao do risco e das
caracteristicas radiologicas dos nddulos - tamanho, nimero, local-
izacao e aspecto morfoldgico - mas muitas vezes o diagnostico é
inconclusivo, implicando o recurso a outros meios complementares
para exclusao de neoplasia ou obtencao de diagnostico alternativo.
Caso clinico: Os autores descrevem o caso de um homem de 47
anos, fumador, sem diagnosticos prévios, que recorreu ao servico
de urgéncia por quadro de toracalgia tipo pleuritica a esquerda
com quatro dias de evolucao e perda de peso nos ultimos meses.
Ao exame objectivo nao apresentava alteracées de relevo. Anal-
iticamente apenas com aumento discreto da proteina C reactiva
(PCR). Na radiografia do torax apresentava elevacao de hemicupula
esquerda e uma hipotransparéncia de contornos nodulares na base
do campo pulmonar esquerdo. Realizou tomografia computorizada
(TC) toracica que revelou uma condensacao lateral na base pulmo-
nar esquerda, associada a atelectasia, sem broncograma aéreo, de
natureza indeterminada; varios nédulos e micronddulos em ambos
os campos pulmonares, destacando-se os maiores no segmento api-
cal do lobo inferior esquerdo (11 mm), a periferia do segmento
posterior do lobo inferior direito (15 mm) e no segmento interno do
lobo inferior direito (12 mm). O doente ficou internado por suspeita

de doenca neoplasica. Face ao aumento da PCR iniciou antibiotera-
pia. Realizou broncofibroscopia que nao mostrou alteracoes signifi-
cativas. Os exames citologico e microbiologico do lavado broncoal-
veolar (LBA) apresentaram resultado negativo. O estudo seroldgico
foi igualmente negativo. Por inacessibilidade das lesdes pulmonares
nao foi possivel realizar puncao aspirativa transtoracica. Como es-
tudo complementar realizou TC toraco-abdomino-pélvica uma se-
mana apos admissao, que mostrou nos planos pulmonares variacao
dimensional dos nddulos em relacdo ao exame anterior, uns com
diminuicao tamanho e um dos nddulos com aumento das dimensoes
associada a cavitacao central de novo, mais sugestivo de um pro-
cesso infeccioso. Nos planos abdominais verificou-se uma hipoden-
sidade nodular milimétrica no figado e uma heterogenicidade nodu-
lar da cabeca do pancreas de limites mal definidos. Para exclusao
de embolizacdo séptica realizou ecocardiograma transtoracico que
nao mostrou alteracoes, nomeadamente presenca de trombos. Face
a alteracao dimensional dos nédulos pulmonares mantiveram-se as
medidas instituidas verificando-se melhoria clinica, tendo o doente
alta hospitalar completando o ciclo de antibioterapia por 30 dias,
assumindo-se o diagndstico de pneumonia multifocal cavitada. Re-
alizou TC toracica de controlo um més apos a alta, verificando-se
resolucdo total de todos os nodulos pulmonares.

Discussdo: Este caso realca a importancia da investigacao clinica
perante a presenca de multiplos nodulos pulmonares. Se, por um
lado, existe a necessidade de exclusao de neoplasia, sobretudo em
doentes com risco elevado, nao se pode por de parte outras hipo-
teses diagnodsticas que mimetizam ou acompanham esse quadro.
Perante nodulos dispersos bilateralmente sem caracteristicas espe-
cificas de malignidade e na presenca de outros sinais compativeis
com processo infecioso, um ciclo de antibioterapia seguido de
controlo imagioldgico pode expor um processo indolente e evitar
abordagens mais invasivas na busca de um diagndstico definitivo.

Palavras chave: Nédulos pulmonares. Diagnéstico diferencial.
Infeccdo.

PRCC-030. A ARTE DE BEM RESPIRAR EM TODO O TEMPO

J.A. Fragoso, Médicos de Familia da UCSP,
Enfermeiros de Familia da UCSP

UCSP de Castro Verde-ULSBA Unidade Local de Satde
do Baixo Alentejo.

A qualidade do ar respiravel e as questdes do ordenamento do ter-
ritério as politicas agro-ambientais influenciam decisivamente a
saude das populacoes! No dominio da morbilidade as doencas do
foro ventilatorio ocupam lugar de destaque nos indicadores epide-
miologicos, nomeadamente incidéncia e prevaléncia. O enfizema a
asma e a DPCO e Pneumonia da comunidade preocupam-nos gran-
demente. A qualidade de vida é muito afectada por este conjunto
de patologias. Pela sua natureza sao cronicas e tendem a coex-
istir com outras patologias. A dependéncia dos servicos clinicos é
enorme. O Alentejo produzia 7% do azeite e em dez anos passou a
produzir dois tercos do azeite. Por via das politicas de ordenamento
do territorio, alterou-se muito a qualidade do ar respiravel no Baixo
Alentejo pela exploracao intensiva dos olivais (normalmente tem
quarenta oliveiras por hectare, neste regime tem trezentas) cuja
polinizacao é anemdfila, a acrescentar as tradicionais gramineas,
tomam o ambiente fortemente alergizante para as pessoas vul-
neraveis a esses alérgenos, contudo pensamos ser possivel prevenir
e capacitar na patologia ventilatoria apesar deste nivel de poluicao
ambiental. A emergéncia de novos casos a somar aos existentes no
domino da patologia pulmonar, as agudizacées e infeccoes associa-
das suas co morbilidades influenciam negativamente a qualidade de
vida dos Baixo Alentejanos. Os internamentos evitaveis e o controlo
adequado das terapéuticas convencionais face a algumas variaveis
que concorrem para o aparecimento das pneumonias na comuni-
dade, tais como a idade, o género a corticoterapia o sobrepeso e
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imobilidade impoem e a necessidade de uma respiracao eficaz e
um conjunto de bons conselhos, nomeadamente a vacinacao anti
pneumococica, a higiene oral a cessacao tabagica, aumentar a
tolerancia ao esforco nomeadamente. Radica na intervencao per-
sonalizada, dirigida a individuos saudaveis e portadores de condicao
respiratoria, nas criancas do pré-escolar, no Escolar e adultos a
frequentarem os programas de mobilidade fisica promovidos pelo
Gabinete de Desporto da Autarquia. Foram envolvidos professores
de Educacéo Fisica nos fundamentos e accdes deste projecto. Acre-
ditamos que que a promocao de uma respiragao diafragmatica pode
ser incutida de modo a automatizar-se nos individuos, mesmo nos
do género masculino, ja que as mulheres tém um padrao respira-
torio abdominal. Se melhorarmos a excursao diagramatica estamos
a influenciar a dindmica respiratéria, beneficiando os processos fi-
siometabolicos. Vai conferir ainda habilidades na higiene brénquica
e etiqueta respiratoria. Acreditamos ainda que ndo sabemos todos
os beneficios de uma inspiracéo pelo nariz e de uma expiracao pela
boca, todavia sabemos que se aplicarmos as Décimas de castro os
individuos portadores de patologia respiratoria beneficiam de uma
melhor qualidade de vida pela prevencao do broncospasmo, optimi-
zacao da capacidade vital, melhoria da compliance pulmonar, en-
riqguecendo o sangue arterial. O que s&o as Décimas de Castro? Sdo
dez ciclos respiratorios. Inspiracdo activa abdominal num segundo,
seguida de expiracao activa com labios semicerrados recorrendo ao
transverso do abdomen com a duragao entre cinco a dez segundos.
Este exercicio faz-se & noite ao deitar e ao acordar, ainda na cama.

Palavras chave: Respirar. Respiracdo diagfragmdtica. Ar
respiravel.

PRCC-031. DIAGNOSTICO FUNCIONAL
DE FIBROSE QUISTICA

F. Ferro', C. Lopes’, V. Felicio?, M. Amaral?, P. Azevedo',
C. Barbara’

'Servico de Pneumologia, Centro Especializado de Fibrose
Quistica, CHLN. 2BiolSI-Biosystems & Integrative Sciences Institute
FIG, Faculdade de Ciéncias da Universidade de Lisboa.

Introducdo: A fibrose quistica (FQ) é uma doenca genética causada
por mutacdes no gene CFTR, cujo fendtipo classico consiste na
presenca de bronquiectasias, sinusopatia cronica e insuficiéncia
pancreatica. Os critérios diagnosticos baseiam-se na evidéncia de
disfuncdo da proteina CFTR (prova de suor) ou na identificacdo de 2
mutacdes do gene CFTR, na presenca de fendtipo consistente. Em
casos de diagnostico dificil, pode recorrer-se a outros estudos fun-
cionais da CFTR. Apresenta-se o caso de uma doente sem fenotipo
clinico de FQ com 2 mutacdes CFTR identificadas.

Caso clinico: Mulher de 67 anos, cabeleireira reformada, fumadora
(carga tabagica de 30 UMA). Desde os 56 anos seguida em Consulta
de Pneumologia, apos internamento por exacerbacdo de bronquite
cronica. Medicada com brometo de ipatropio, atingindo controlo
sintomatico, sem exacerbacdes com necessidade de antibioticote-
rapia. Tem apresentado estabilidade da funcéo respiratoéria (FEV,/
FVC-79%; FEV,prev.-104%; DLCO diminuida mas normalizada quando
corrigida para o volume alveolar), isolamentos microbiolégicos de
expetoracao persistentemente negativos e tomografias computor-
izadas sem alteracoes. Analiticamente destaca-se doseamento de
alfa 1 antitripsina normal. No ambito de um projeto de investiga-
cdo com o objetivo de analisar a frequéncia de mutacdes CFTR em
doentes respiratorios cronicos (metodologia aplicada em amostras
de DNA, RNA: ARMS - amplification refractory mutation system),
foi efetuada pesquisa de mutacdes que revelou a presenca de duas
mutacoes CFTR (G542X/G576A). Foi pedida prova de suor que foi
negativa e doseamento de elastase fecal que excluiu insuficién-
cia pancreatica. Efetuou-se bidpsia rectal para estudo funcional
de CFTR (metodologia camara de Ussing e organdides intestinais)

que excluiu disfuncdo major do transporte ionico. Rejeitou-se o
diagnostico de FQ e foi oferecido rastreio genético aos familiares.

Discussdo: Apesar das 2 mutacdes CFTR identificadas, o fenotipo
expresso nao era sugestivo de FQ, o que foi corroborado pelos
testes funcionais da proteina CFTR levando a exclusao deste di-
agnostico. Ainda que cerca de 2.000 mutacdes CFTR tenham sido
identificadas, a maioria ndo tem um papel patogénico estabelec-
ido. Se a mutacao mediterranica G542X tem um papel deletério
conhecido, a mutagao G576A foi inicialmente considerada neutra
e s6 mais tarde associada a FQ classica e a doencas relacionadas
com FQ. Esta mutacao induz alteracoes no processo de splicing,
que levam a producéo de transcritos de RNA normais e transcritos
aberrantes, com niveis variaveis entre diferentes doentes. Estima-
se hoje que cerca de 10% do transporte io6nico preservado é sufi-
ciente para que nao haja manifestacdées da doenca. Além disso, a
heterogeneidade fenotipica propria da FQ, os genes modificadores
de doenca e fatores ambientais, originam diferentes expressoes
que tornam a interpretacao do genotipo desafiante. No caso desta
doente fumadora questiona-se se o seu genotipo CFTR, podera ter
potenciado os efeitos patoldgicos do tabaco, traduzindo-se por uma
maior suscetibilidade para o desenvolvimento de sintomas respira-
torios. A analise do gene CFTR pode levar a identificacdao de muta-
coes de significancia incerta. As suas limitacdes tém de ser apre-
endidas pelo médico no contexto das consequéncias terapéuticas e
psicoldgicas que advirdo do rotulo de FQ. Em casos selecionados o
estudo funcional da proteina CFTR podera ser uma ajuda preciosa.

Palavras chave: Fibrose quistica. CFTR. G542X. G576A.

PRCC-032. AVAL,IACAO DA QUALIDADE DE VIDA
EM FIBROSE QUISTICA

F. Ferro, A. Pina, C. Lopes, P. Azevedo, C. Barbara

Servico de Pneumologia, Centro Especializado de Fibrose
Quistica, CHLN.

Introducdo: Nas Ultimas décadas tem-se verificado um aumento
da longevidade na fibrose quistica (FQ). Contudo, estes doentes
mantém-se muito sintomaticos, sujeitos a esquemas terapéuticos
complexos que acarretam uma diminuicao da qualidade de vida
(QoL).

Objectivos: Avaliar a QoL em doentes com FQ por um instrumento
genérico e um especifico e verificar se existe correlagao entre os
dois instrumentos. Estabelecer relacao entre QoL e o progndstico,
aferido pelo compromisso funcional.

Métodos: Estudo prospetivo transversal, de doentes com FQ, segui-
dos no Centro Especializado do CHLN. Para avaliacao da QoL foram
usados o EQ5D (instrumento genérico) e o CFQR14+ (instrumento
especifico), aplicados durante fase de estabilidade clinica. Foram
revistos os processos clinicos para obtencdo de dados sociodemo-
graficos e clinicos. Estabeleceram-se 3 grupos de acordo com o
compromisso funcional: ligeiro FEV, > 60%; moderado FEV, 30-60%
e grave FEV, < 30%.

Resultados: Incluidos 33 doentes (55% mulheres) com mediana de
idades 28 anos [19; 55] e de IMC de 21,49 Kg/m?[15;35]. A média
de FEV, previsto foi 62,82% + 20,62%. Graus de compromisso fun-
cional (% de doentes): grave 6,1%, moderado 39,4% e ligeiro 54.5%.
Resultados do EQ5D (média + DP): EQVAS-77,12 + 10,62 e EQ5Din-
dex-0,864 + 0,20, com o dominio ansiedade/depressao mais atingi-
do em maior n.° de doentes. Nao se verificaram correlacdées com as
variaveis idade, IMC e género. Doentes com compromisso funcional
grave, moderado e ligeiro apresentaram valores de EQ5Dindex pro-
gressivamente maiores (mas p < 0,05). Doentes com infecao bron-
quica cronica por Pseudomonas aeruginosa apresentaram EQ5Din-
dex menores. No CFQR14+ os dominios com pontuagdes mais baixas
foram: tratamento e atividade fisica, contrariamente aos dominios
alimentacao e sintomas digestivos que obtiveram os valores mais
elevados. Nos dominios imagem corporal e peso, as mulheres apre-
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sentaram pontuacdes mais elevadas. O FEV, apenas se relacionou
significativamente com o dominio imagem corporal. Finalmente o
EQVAS parece correlacionar-se com 6 dominios do CFQR14+ (ativi-
dade fisica, emocoes, vitalidade, percecdo de salde, atividades
habituais e sintomas respiratorios). Ja o EQ5Dindex nao se correla-
cionou com nenhum dominio do CFQR14+.

Conclusdes: Na amostra a avaliacdo da QoL revelou, através do
EQ5D que os doentes mantém uma razoavel QoL. Contudo EQ5Din-
dex nao apresentou correlacao significativa com o FEV,, corrobo-
rando estudos que demonstram insensibilidade dos métodos genéri-
cos para o FEV,. A aplicacdo de um questionario especifico, mais
discriminativo evidenciou um maior atingimento dos dominios ativi-
dade fisica e tratamento, que parecem ser os dominios mais impor-
tantes para os doentes. Neste estudo nao foi possivel estabelecer
relagdes com significancia estatistica entre o FEV, e a maioria dos
dominios CFQR14+, talvez devido a reduzida dimensdo da amostra.
Também correlagao entre os dois instrumentos nao foi consistente.
No futuro deverao ser analisadas as equivaléncias entre instru-
mentos especificos e genéricos, estes ultimos, ferramentas Uteis
para fundamentar as politicas de salde. Este estudo vem dar con-
sisténcia a evidéncia publicada sobre a importancia da avaliacdo
da QoL na FQ, até para orientacao das intervencoes terapéuticas.
Sao necessarios estudos prospetivos longitudinais, com amostras de
maiores dimensdes para confirmar estes resultados.

Palavras chave: Fibrose quistica. Qualidade de vida. EQ 5D. CFQ
R14+.

PRCC-033. A LONGA AUSENCIA...

F. Espirito Santo, L. Fernandes, S. Salgado, A. Carvalheira,
C. Barbara

Unidade de Cuidados Intermédios, Servico de Pneumologia,
Hospital Pulido Valente, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introdugao: A agenésia unilateral da artéria pulmonar (AUAP) é
uma anomalia congénita rara devido a uma malformacao na em-
briogénese do sexto arco aortico. Esta entidade foi, pela primeira
vez, diagnosticada em 1868 e, desde entdo, apenas 420 casos foram
relatados mundialmente. Pode ocorrer isoladamente ou em associa-
cao com outras malformacdes congénitas. A prevaléncia estimada
é de um em cada 200.000 jovens adultos, sem predilecdo por gé-
nero. O diagnostico é geralmente estabelecido até a adolescéncia,
no entanto, o diagnostico tardio na idade adulta pode ocorrer. Em
dois tercos dos casos descritos, a artéria pulmonar direita é a af-
ectada. Os autores relatam o desafiante caso de uma doente adulta
com agenésia unilateral da artéria pulmonar assumida inicialmente
como tromboembolismo pulmonar (TEP).

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 49 anos, nao fumadora,
com antecedentes de tuberculose pulmonar com bronquiectasias
sequelares, pneumonia do lobo inferior direito, asma bronquica e
cardiopatia isquémica. Por queixas de cansaco e dispneia com agra-
vamento progressivo para pequenos esforcos, realizou estudo com-
plementar. O estudo funcional respiratério evidenciou obstrucao
das pequenas vias aéreas e compromisso da difusdo de monoxido
de carbono. A gasometria arterial revelou hipocapnia, sem insu-
ficiéncia respiratoria parcial. O estudo poligrafico do sono objec-
tivou sindrome de apneia obstrutiva do sono ligeiro. Da tomografia
computorizada (TC) do térax destacava-se alteracdes pulmonares
a direita em vidro despolido com areas em “favo-de-mel”, com
perda de volume no campo pulmonar direito e hiperinsuflacao com-
pensatodria do pulmao esquerdo. A cintigrafia ventilacao-perfuséao
mostrou hipoperfusao difusa do campo pulmonar direito sugestiva
de tromboembolismo da artéria pulmonar direita. A angio-TC do
torax concluiu a auséncia do ramo direito da artéria pulmonar, nao
confirmando a hipotese anterior. O ecocardiograma trans-toracico
excluiu alteracoes estruturais relevantes e hipertensao pulmonar
(HTP). Apds discussao multidisciplinar, colocou-se como hipotese

diagnostica mais provavel agenésia unilateral da artéria pulmonar
direita, sendo referenciada a Cirurgia Cardiotoracica para orienta-
cao terapéutica.

Discussao: A AUAP é muito rara e tanto os clinicos como os imagi-
ologistas devem estar alertados para a possibilidade de casos nao
diagnosticados de AUAP em adultos, com muitas caracteristicas
atipicas, como € o caso. A triade clinica de toracalgia, derrame
pleural e infeccdes respiratorias recorrentes pode ser objectivada
em 37% dos doentes, enquanto a dispneia ou intolerancia ao esforco
em 40% dos mesmos. A hemoptise macica, com risco de vida, pode
igualmente ocorrer. A HTP é observada em quase 45% dos doentes
e tem impacto sobre a sobrevivéncia a longo prazo. O diagndstico
de AUAP pode ser dificil, mas ser definitivamente alcancado com
o auxilio de tomografia computorizada, ressonancia magnética e
ecocardiograma transtoracico. O tratamento pode englobar uma
gestao cirurgica, farmacoldgica e comportamental. A pneumecto-
mia e a revascularizacdo cirurgica sao consideradas em casos de
hemoptise recorrente, infeccdes respiratorias e HTP. A embolizacédo
selectiva das artérias bronquicas e nao-brénquicas é uma alterna-
tiva valida para os doentes com hemoptise macica nao elegiveis
para cirurgia. O tratamento farmacolégico para a HTP é fortemente
recomendado para doentes incapazes de serem submetidos a re-
vascularizacéo cirtrgica ou em casos sem melhoria ap6s a cirurgia.

Palavras chave: Agenésia unilateral. Artéria pulmonar.
Tromboembolismo pulmonar.

PRCC-034. PAPILOMATOSE RESPIRATORIA. A PROPOSITO
DE 2 CASOS CLINICOS

A. Teixeira, A.F. Matos, T. Abreu, L. Mota, J. Semedo, L. Carreiro,
C. Barbara

Servico de Pneumologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducéo: A papilomatose respiratoéria recorrente (PRR) pode
manifestar-se na infancia, sendo o tumor da laringe benigno mais
comum em criancas. A forma adulta ocorre normalmente entre a
22 e 4* década, os factores de risco sao multiplos parceiros sexuais
e elevada frequéncia de sexo oral. A natureza cronica da doenca,
com multiplas recorréncias, pode levar a disseminacao da laringe
para traqueia e bronquios. Apesar de benigna, a obstrucédo da via
area pelos papilomas, requer varios procedimentos invasivos. As
lesdes papilomatosas podem ter um crescimento mais agressivo e
em casos mais raros ocorrer uma transformacao maligna. Os seroti-
pos 16 e 18 sao considerados oncogénicos. Os autores descrevem 2
casos clinicos de Papilomatose respiratoria.

Casos clinicos: Caso clinico 1: mulher, 59 anos, nao fumadora,
historia pessoal de papilomatose laringo-traqueal recorrente-HPV
6 (traqueostomizada durante 18 anos), acompanhada no nosso ser-
vico desde 2008. Desde essa data realizou 4 broncoscopias rigidas
onde se efectuou terapéutica com argon-plasma e desbridamento
mecanico com paténcia total da via area em todas as situacoes.
As lesdes situavam-se preferencialmente na regiao subglotica. Em
todos os procedimentos foram realizadas bidpsias que excluiram
transformacdo maligna. Caso clinico 2: homem, 73 anos, nao fu-
mador, historia pessoal de dislipidémia e hipertrofia benigna da
prostata, quadro com 1 més de evolucdo de tosse com expectora-
cdo hemoptoica. TC-toracica - areas de espessamento da parede
endotraqueal, exofitico, condicionando diminuicao do calibre da
via aérea numa extenséo cranio-caudal total de 57 mm. Broncofi-
broscopia - multiplas massas nos 2/3 inferiores da parede traqueal
fazendo procidéncia no lumen, com maior expressao no 1/3 in-
ferior; estenose de 80% do BPE. Broncoscopia rigida - efectuou-
se terapéutica com coagulacao argon-plasma e desbridamento
mecanico. Anatomia Patologica - papiloma de epitélio estratificado
pavimentoso com displasia de alto grau e um foco correspondente
a carcinoma pavimentocelular. Sequenciacao de DNA viral - HPV 18.
Actualmente encontra-se a realizar radioterapia.
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Discussdo: A broncologia tem um papel fundamental na abordagem
destes doentes: a broncofibroscopia é o exame de eleicao para a
observacao das lesoes e realizacao de bidpsias; o tratamento actual
de escolha para papilomatose respiratoria € ablacao por LASER ou
coagulacao argon-plasma. A obstrucéo da via aérea e a transforma-
¢ao maligna sao as principais complicacoes.

Palavras chave: Papilomavirus humano. Papilomatose
respiratéria recorrente. Broncologia.

PRCC-035. HISTIOCITOSE PULMONAR DE CELULAS
DE LANGERHANS: DESAFIO DIAGNOSTICO EM 2 CASOS
CLINICOS

M.J. Pereira, C. Cabo, S. Freitas, M.J. Matos
Hospital Universitdrio de Coimbra.

Introducéo: A histiocitose pulmonar de células de Langerhans
(HPCL), também designada de histiocitose X, é uma doenca in-
tersticial pulmonar rara que afeta principalmente adultos jovens.
Caracteriza-se por uma anormal proliferacao de células de Langer-
hans, com formagao de lesdes nodulares e de evolucao variavel. A
sua prevaléncia e incidéncia reais sao desconhecidas. O consumo
tabagico é, até ao momento, a Unica associacao estabelecida com
a doenca, uma vez que esta ocorre quase exclusivamente em fu-
madores. Descrevem-se 2 casos clinicos com apresentacao clinica
inicial semelhante mas com particularidades de orientacao diag-
nostica e terapéutica distintas.

Casos clinicos: Doente de 35 anos, do género feminino, nao fu-
madora, em seguimento na consulta de Pneumologia desde os 19
anos de idade por histiocitose pulmonar de células de Langerhans.
0 diagnostico foi realizado no ambito de internamento de Pneumo-
logia por quadro subagudo de aparente infecao respiratoria. Dos
exames complementares de diagndstico destacam-se alteragdes
inflamatorias bilaterais, lesées em padrdo de vidro despolido e
nodulos de morfologia bizarra nao cavitados em TC toracica de alta
resolucdo (TCAR); alveolite linfocitaria em lavado broncoalveolar
(LBA) com estudos citobacterioldgicos e micobacteriologicos nega-
tivos, pelo que se realizou biopsia pulmonar por toracoscopia. O
exame histologico revelou células com imunopositividade para a
proteina S100, compativel com o diagnostico de histiocitose pul-
monar de células de Langerhans. Manteve corticoterapia sistémica
mais ou menos regular ao longo destes anos; no entanto, por agra-
vamento clinico, imagioldgico e funcional ventilatorio iniciou meto-
trexato em 2014 com consequente estabilidade clinica. Doente de
33 anos, do género masculino, fumador (8 UMA), internado em Ja-
neiro de 2014 por quadro subagudo de tosse seca e dispneia para
médios esforcos, tendo tido alta com o diagndstico de pneumocis-
tose pulmonar em doente imunocompetente. Cumpriu durante 3
semanas ciclo de cotrimoxazol com boa evolucéo clinica e exame
parasitologico de controlo no LBA negativo. A TCAR inicial mostrou
padrao de vidro despolido disperso que melhorou na TC de con-
trolo em Dezembro de 2015. Foram também visualizados nddulos
cavitados com algumas formacdes quisticas com agravamento neste
estudo comparativo, sendo muito sugestivo de HPCL, a confirmar
por citologia de LBA e histologia.

Discussdo: A apresentacdo clinica da HPCL é variavel, com 25%
dos doentes assintomaticos, sendo nos sintomaticos a tosse seca
e a dispneia de esforco os sintomas mais comuns. A gravidade da
doenca nao é influenciada pela carga tabagica. A terapéutica mais
utilizada sao os corticoesterdides. Em doentes com resposta refrac-
taria ou com doenca multiorganica, estao indicados outros farma-
cos, como metotrexato, vimblastina, ciclofosfamida, etoposido ou
cladribine. No que diz respeito ao diagndstico desta patologia, a
TCAR é o teste gold standard, que revela lesdes nodulares e quisti-
cas caracteristicas. No primeiro caso descrito, trata-se de uma
doente sintomatica com necessidade de terapéutica imunossupres-

sora, sem lesdes imagiolodgicas caracteristicas, razao pela qual foi
de extrema importancia a confirmacao histologica com imunoposi-
tividade para a proteina S100. No segundo caso descrevemos um
doente imunocompetente com uma pneumocistose. Sao escassos
os casos descritos na literatura desta infecao oportunista em doen-
tes imunocompetentes. Apesar de ainda nao ter confirmacao his-
tologica, as alteracdes imagiologicas sao muito tipicas de HPCL.
Este doente apresenta-se atualmente assintomatico, sem indicacéo
para terapéutica imunossupressora, ficando em vigilancia clinica,
imagiologica e funcional respiratoria.

Palavras chave: Histiocitose pulmonar de células de Langerhans.
Doenca pulmonar intersticial. Células de Langerhans.

PRCC-036. SINDROME DE SWYER-JAMES-MACLEOD:
UMA ENTIDADE RARA

C. Sousa', A. Amorim'2, |. Gomes', M. Van Zeller'?

'Servico de Pneumologia, Centro Hospitalar de Sdo Jodo, Porto.
2Faculdade de Medicina da Universidade do Porto.

Introducéo: O sindrome de Swyer-James-MacLeod (SSJM) é uma
entidade rara, caracterizada por hiperlucéncia unilateral ou lobar
pulmonar, secundaria a um processo de bronquiolite obliterante
poés-infecioso ocorrido na infancia. E caracterizado por hipoplasia
e/ou agenesia vascular e hiperdistensao alveolar. A apresentacao
clinica pode ser variada. As criancas afetadas podem ser assin-
tomaticas, mas mais frequentemente apresentam infecoes respira-
torias de repeticao e desenvolvem bronquiectasias. Apesar de mais
raro, o diagnostico pode ser feito na vida adulta.

Objectivos: Caracterizacdo clinica e imagiologica dos doentes se-
guidos em consulta de pneumologia do Centro Hospitalar de Sao
Jodo com o diagndstico de SSIM efetuado em idade adulta.
Métodos: Revisdo retrospetiva dos processos clinicos dos doentes
com SSJM, tendo sido recolhidos dados demograficos e clinicos,
nomeadamente inicio e apresentacao de sintomas respiratorios.
Foi efetuada recolha de dados de funcao respiratéria e de tomo-
grafia computorizada toracica. A analise foi feita utilizando SPSS
versao 24.

Resultados: Foram identificados 13 doentes com SSJM diagnosti-
cados em idade adulta, 69,2% eram do sexo masculino, com média
de idade, no diagnostico, de 42,2 anos (min. 18, max. 70). O que
motivou a referenciacao a consulta de pneumologia foi em 38,5%
infecdes respiratorias de repeticao, 30,8% dispneia, 7,7% asma e
7,7% doenca pulmonar obstrutiva crénica. Em 15,4% dos doentes o
motivo de referenciacdo foi um achado na radiografia toracica. To-
dos os doentes realizaram tomografia computorizada (TC) toracica
durante a investigacao etiologica, sendo que 53,8% dos doentes
apresentavam alteracoes radiologicas a direita e 46,2% a esquerda.
Em todos os doentes estavam presentes bronquiectasias. Funciona-
Imente todos os doentes apresentavam uma alteracao ventilatoria
obstrutiva, 46,2% dos quais com obstrucao grave. Mais de 90% dos
doentes relatavam uma clinica com varios anos de evolugao, a
maioria desde a infancia (53,8%), sendo que as queixas mais fre-
quentes foram a dispneia para esforcos e as infecoes respiratorias
de repeticado. 85% dos doentes tinham historia de alguma infecao
respiratoria grave durante a infancia.

Conclusdes: Apesar de pouco frequente, o diagndstico do SSJM
pode ser feito na idade adulta. Salienta-se a presenca de sintomas
respiratorios com evolucéo prolongada, presenca de sindrome ven-
tilatorio obstrutivo e elevada prevaléncia de infecoes de repeticao
com evidéncia de bronquiectasias em TC o que pode ter impacto
nas atitudes terapéuticas.

Palavras chave: Sindrome Swyer-James-Macleod. Hiperlucéncia
unilateral.
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PRCC-037. SINDROME DE SWYER-JAMES-MACLEOD:
UMA CAUSA RARA DE HIPERTRANSPARENCIA PULMONAR

D. Rodrigues, S. Correia, C. Tavares, M.A. Galego, A.L. Fernandes,
J. Ferreira

Hospital Pedro Hispano.

Introdugdo: A sindrome de Swyer-James-MacLeod é uma patologia
rara, com origem numa bronquiolite obliterante pos-infecciosa em
idade precoce. A etiopatogenia da doenca, ainda pouco conheci-
da, parece centrar-se numa resposta inflamatoéria a nivel das vias
aéreas distais, que condiciona destruicao e fibrose alvéolo-capilar,
com hipoplasia associada dos vasos pulmonares ispsilaterais. O
padrédo imagioldgico caracteriza-se por uma hipertransparéncia
pulmonar unilateral, parcial ou completa, associada a areas de
perfusao em mosaico por aprisionamento aéreo e hipovasculariza-
cao. Apesar de surgir precocemente, o seu diagnostico pode ser
tardio, sobretudo em doentes pouco sintomaticos e previamente
diagnosticados com doenca pulmonar crénica atribuida a outras
etiologias. Apresentamos um caso de sindrome de Swyer-James-
MacLeod diagnosticado na 7 década de vida, na sequéncia de um
internamento por traqueobronquite e Insuficiéncia respiratoria
(IR) tipo 2.

Caso clinico: Mulher de 63 anos, nao fumadora, operaria em fabrica
de plasticos, com atopia a acaros e sem medicacao habitual. Apesar
de negar doencas da infancia, referia cansaco facil e episodios de
tosse e pieira desde a adolescéncia. Em janeiro de 2015 recorreu
ao SU por tosse, expectoracao mucosa e astenia com duas sema-
nas de evolucao. A admissao encontrava-se normotensa, subfebril,
polipneica e com IR tipo 2 na gasimetria arterial (pH 7,44, paCO2:
61 mm Hg, paO2: 62 mm Hg, HCO3: 41,4 mmol/L); na ausculta-
cao pulmonar apresentava sons diminuidos a direita e sibilos bi-
laterais; analiticamente destacavam-se parametros inflamatorios
elevados. Na radiografia toracica visualizava-se um discreto desvio
da traqueia para a direita, com diminuicao da sombra hilar direita
e perda de volume do pulmao direito, que apresentava uma area
mais hipertransparente a nivel do andar médio. Foi assumida asma
agudizada, tendo iniciado amoxiclina e acido clavulanico com boa
resposta, mantendo no entanto necessidade de oxigenoterapia a
data de alta. O estudo funcional respiratério subsequente mostrou
uma obstrucao grave com hiperinsuflacdo, sem resposta a bron-
codilatacao, dessaturacao significativa na prova de 6 minutos de
marcha e hipoxemia e hipercapnia na gasimetria arterial (pH: 7,42;
pCO2: 52 mmHg; p02: 61 mmHg). Realizou TC toracica que mostrou
diminuicao do didametero da artéria pulmonar direita e hipoatenu-
acao a nivel do lobo inferior direito (LID) associada a bronquiecta-
sias tubulares, num padrao sugestivo de bronquiolite obliterante.
0 estudo prosseguiu com angio-TC toracica, que permitiu afirmar
uma reducao significativa do calibre da artéria pulmonar direita e
ramos lobares inferiores, sem imagens de tromboembolismo pulmo-
nar (TEP), destacando-se igualmente uma hipodensidade a nivel do
LID, num padrao de bronquiolite obstrutiva e explicando também
a assimetria vascular. A cintigrafia de ventilacao-perfusao mostrou
um defeito concordante da ventilacao-perfusao no LID, com pa-
drao de ventilacao mais heterogéneo que o de perfusao. Os achados
permitiram o diagndstico de sindrome de Swyer-James-MacLeod.
A doente mantem-se em vigilancia e medicada com corticoide in-
alado e dupla broncodilatacao.

Discussao: Apesar de rara, esta sindrome deve ser considerada no
diagnostico diferencial de causas de hipertransparéncia pulmonar
unilateral, que configuram patologias comuns como asma e TEP, e
outras mais raras como fibrose quistica, enfisema lobar congénito
ou malformacoes vasculares. O tratamento inclui cinesiterapia,
broncodilatacao e corticoterapia inalada em baixas doses, sendo a
cirurgia reservada para casos de infeccao refractaria ao tratamento
médico.

Palavras chave: Swyer-James-macleod. Hipertransparéncia.
Bronquiolite. Mosaico.

PRCC-038. QUANDO AS INFECOES GRAVES
SE MULTIPLICAM! A PROPOSITO DE UM CASO
DE IMUNODEFICIENCIA COMUM VARIAVEL

B. Von Amann', S. Silva?, J. Costeira’, P. Azevedo', A.C. Mendes',
S. Silva?, P. Campos?, M. Barbosa?, C. Barbara’

'Servico de Pneumologia; ?Servico de Imunoalergologia; 3Servico
de Imagiologia, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Caso clinico: Os autores apresentam o caso de uma mulher de 37
anos, raga caucasiana, seguida em Consulta de Imunodeficiéncias
Primarias (IDP), com diagndstico de imunodeficiéncia comum variavel
(IDCV) desde os 16 anos, na sequéncia de internamento por pneumo-
nia bilateral complicada de empiema, associada a anemia, tromboci-
topenia e linfopenia. Desde o diagnodstico mantém-se sob terapéutica
de substituicao com IgG policlonal por via endovenosa em doses el-
evadas. Apesar disso, ao longo da sua evolucao registaram-se diver-
sas complicacdes, incluindo multiplas infecdes respiratorias, apareci-
mento de bronquiectasias e infiltrado inflamatério cronico pulmonar
bilateral, com esbogo de granulomas, hepatomegalia com hepatite
granulomatosa e posteriormente hiperplasia nodular regenerativa,
esplenomegalia homogénea, diarreia recorrente com deficit de ab-
sorcao, osteoporose, anemia hemolitica e trombocitopenia autoi-
munes. A gravidade das complicacdes inflamatorias/autoimunes tem
justificado terapéutica imunosupressora por periodos prolongados
com corticoide sistémico e ciclosporina. Desde os 30 anos tem tido
infecdes respiratorias graves com agentes nao frequentes em IDP
de predominio humoral, nomeadamente por Mycobacterium gordo-
nae, aos 30 anos, controlada com terapéutica antibacilar durante 9
meses; Pseudomonas aeuruginosa aos 31 anos motivando terapéu-
tica com tobramicina inalada (4 meses) e colistina (12 meses); e
infecao por Aspergillus flavus aos 34 anos, ficando medicada pro-
filaticamente com voriconazole. O estudo funcional respiratorio aos
37 anos revela perda de funcao pulmonar quando comparado com o
do ano anterior: FEV1/FVC 66,1; Fev1 40%; TLC 96%, RV 169%, Raw
190%, DLCO 31,1%, DLCO/VA 47%, sem resposta a broncodilatacao.
Em abril de 2016 (37 anos) refere agravamento de tosse com expe-
toracao purulenta em abundante quantidade, cansaco com dispneia
para pequenos esforcos e febre. Realizou tomografia computorizada
toracica que, para além das areas de bronquiectasias com fibrose
peribronquiectasicas no lobo superior direito (LSD), lobo médio e
ambos os lobos inferiores, revela areas de cavitacao das paredes es-
pessadas que comunicam com varias bronquiectasias no LSD e base
pulmonar esquerda; e focos de consolidacao na base pulmonar dire-
ita. A cultura da expetoracao revelou Mycobacterium avium, tendo
Iniciado amicacina, inicialmente intramuscular e depois inalada,
claritromicina e rifabutina, o que implicou a suspensao do voricon-
azol. Realizou broncofibroscopia que revelou Aspergillus fumigatus
na cultura do lavado bronco-alveolar e nas secrecoes bronquicas. A
determinacao de galactomannan no soro foi positiva em varias de-
terminacdes, tendo sido iniciado posaconazol. Ao final de 2 meses e
meio de terapéutica antibacilar e 2 meses de terapéutica antifingica
verifica-se melhoria clinica significativa, negativacao do galactoman-
nan sérico e a repeticao dos exames culturais foi negativa.
Discussdo: O caso apresentado € um exemplo de IDCV, a IDP sin-
tomatica mais frequente do adulto. Esta doente ao longo da sua
evolucédo apresenta multiplas complicagdes: infecciosas, que atin-
gem preferencialmente o pulmao, e simultaneamente nao infec-
ciosas - que requerem terapéutica imunomoduladora. Esta terapéu-
tica podera contribuir para uma suscetibilidade adicional a infecdes
habitualmente menos frequentes nestes doentes. A conjuncao com
concomitancia de infegdes por diferentes agentes torna as opgoes
terapéuticas extremamente dificeis. Este caso é ilustrativo da
complexidade que alguns destes doentes podem apresentar, e da
extrema importancia do seguimento num centro de referéncia e da
colaboracao interdisciplinar, nomeadamente com a Pneumologia.

Palavras chave: Imunodeficiéncia primdria. Aspergilose.
Micobacterioses ndo-tuberculosas. Destruicao pulmonar.
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PRCC-039. FIBROELASTOSE PLEUROPARENQUIMATOSA
IDIOPATICA NODULAR PODE SER MAL INTERPRETADA
NA BIOPSIA PULMONAR. CASO CLINICO

R. Caetano Oliveira', T. Nogueira?, L. Carvalho'

'Servico de Anatomia Patologica; 2Servico de Cirurgia Tordcica,
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Introducdo: A fibroelastose pleuroparenquimatosa idiopatica
(IPPFE) é uma doenca rara e recentemente caracterizada pela pre-
senca de fibrose e espessamento do parénquima pulmonar subpleu-
ral, maioritariamente nos lobos superiores. A apresentacao clinica e
as caracteristicas radioldgicas podem mimetizar outras pneumonias
intersticiais idiopaticas, tendo a avaliagdo anatomo-patologica um
papel fundamental do diagnostico correto.

Caso clinico: Homem de 82 anos, com queixas de dor toracica
direita e hemoptise em que a tomografia computorizada de alta
resolucdo detetou nodulo pulmonar solitario, com captacao de
18-Fludesoxiglicose (18F-FDG), no lobo superior direito. Efetuada
bidpsia transtoracica por agulha cujo estudo anatomo-patoldgico
revelou possivel carcinoma adenoscamoso, com padrao solido e
acinar em estroma fibro-elastotico, com concordancia Imunohis-
toquimica. Foi entdo efectuada lobectomia. Avaliagao histological
mostrou espessamento pleural com fibrose colagenosa e distorcao
arquitectural subpleural com elastose e fibrose septal e intra-alveo-
lar, com fibras elasticas curtas e enroladas, em orientacéo definida.
Ha transicdo abrupta para o restante parénquima pulmonar, este
com enfisema e pneumonia em organizacao. Coloracoes pela prata
(Grocott) e PAS nao revelaram infeccao fingica. O doente foi re-
avaliado trés semanas apos cirurgia. Raio X toracico demonstrou
pneumotdrax minimo, que despareceu em duas semanas, sem ne-
cessidade de drenagem.

Discussao: IPPFE é uma entidade distinta e bem caracterizada,
classificada como IIP rara, com evolucao clinica rapida e agressiva/
mau prognostico. A fibroelastose intensa pode estar associada a al-
teracbes inflamatorias e reativas proeminentes, tornando dificil o
diagnostico diferencial com outras IIP, e ocasionalmente mimeti-
zando doencas oncoldgicas, especialmente em pequenas bidpsias
devido a adaptacao epitelial. A combinacao da apresentacao clini-
ca, padroes radioldgicos e caracteristicas histologicas é a chave
para o diagnostico. O reconhecimento atempado desta doenca
permitira um diagnostico correto e antecipado, possibilitando uma
melhor intervencao e abordagem por equipas multidisciplinares.

Palavras chave: Fibroelastose pleuroparenquimatosa. Fibrose.
Elastose.

PRCC-040. SCHWANNOMA BRONQUICO, CAUSA
DE PNEUMONIA OBSTRUTIVA

R. Caetano Oliveira', T. Nogueira?, V. Sousa', L. Carvalho'

'Servico de Anatomia Patologica; 2Servico de Cirurgia Tordcica,
Centro Hospitalar e Universitdrio de Coimbra.

Introducdo: Schwannomas brénquicos sao lesdes pulmonares inco-
muns, com poucos relatos de casos descritos na literatura. As suas
caracteristicas clinicas e radioldgicas sao na maioria das vezes in-
especificas, sendo o diagndstico definitivo normalmente providen-
ciado por uma analise anatomo-patologica. Em pequenas lesoes,
abordagem endoscopica podera ser eficaz, mas em lesdes volumos-
as e associadas a pneumonia obstrutiva, a intervencao cirdrgica
podera ser necessaria. O prognostico é tipicamente favoravel.

Caso clinico: Reportamos o caso de uma doente com 66 anos,
com queixas de tosse produtiva e hemoptise esporadica, dispneia,
anorexia, sudorese excessiva e perda de peso, com 2 meses de
evolucdo. Histéria ocupacional foi excluida e alergias negadas.
Como antecedentes patologicos, destacam-se hérnia do hiato, glau-
coma, hipertenséo arterial, sindrome vertiginoso e fibrilacao au-

ricular. Medicacao habitual inclui lansoprazol, idebenona, propafe-
nona, dizepam, hidrocloreto de betahistina, triflusal e latanoprost.
0 exame fisico ndo revelou lesdes ou anormalidade da coloracao
cutanea ou edema dos membros inferiores. A pressao arterial era
130/70 mmHg e saturacao de O,, 97%. Auscultacao cardiaca revelou
arritmia, sem murmurios, com frequéncia de 80 bpm. Auscultacao
pulmonar evidenciou diminuicdo do murmdrio vesicular no apex
pulmonar esquerdo. Exames laboratoriais sem alteracoes significa-
tivas. Efetuada tomografia computorizada de alta resolucao que
revelou lesao com densidade de tecidos moles no hilo esquerdo,
com 3,75 cm de diametro, com hipercaptacao de 18-Fludesoxi-
glicose ("®F-FDG). Foi decidida lobectomia superior esquerda e a
analise macroscopica mostrou lesdo polipdide endobrénquica com
3,7 cm de eixo maior, lobulada, acastanhada e sem necrose em
seccao. Observou-se uma lesao de natureza mesenquimatosa, de
crescimento expansivo, com alternancia de areas mais celulares
(Antoni A) e menos celulares (Antoni B) compostas por células fusi-
formes com pleomorfismo discreto, mas sem atividade mitotica; vi-
siveis abundantes corpos de Verocay, areas pseudo-cavitadas, vasos
de parede hialina e pigmento de ferro (evidenciado pela coloracao
de azul da Prussia). A margem cirtrgica de parénquima pulmonar
preservado e pneumonia em organizacao secundaria a obstrucao
bronquica foram também observados. O estudo imunohistoquimico
exibiu positividade nuclear e citoplasmatica difusa para proteina
$100; vimentina, sinaptofisina e enolase especifica neuronal tam-
bém forma expressas e AE1/AE3, cromogranina A, CD117, melanos-
soma, CK7 e TTF1 foram negativas. Foi ainda estudado o indice pro-
liferativo com recurso ao marcador Ki67, tendo-se obtido um baixo
valor (2%). O diagnostico definitivo de schwannoma brénquico foi
estabelecido. O doente foi re-avaliado 3 semanas ap0s a cirurgia,
sem sinais de recidiva tumoral ou queixas clinicas.

Discussao: Os schwannomas brénquicos séo lesdes raras, mas o con-
hecimento da identidade é importante para o diagndstico correto
e decisdo da abordagem médica/cirlrgica adequada, baseada no
quadro clinico do doente.

Palavras chave: Schwannoma brénquico. Pneumonia obstrutuiva.

PRCC-041. AMILOIDOSE PULMONAR. A PROPOSITO
DE UM CASO CLINICO

V. Firmino'?2, D. Coelho', H. Marques', C. Alves', C. Boinas',
M. Simoes', E. Camacho!

'Servico de Pneumologia, Hospital Nossa Senhora do Rosdrio-
Centro Hospitalar Barreiro Montijo. ?nterno da Formacao
Especifica em Pneumologia.

Introdugdo: A amiloidose é uma doenca de etiologia indetermina-
da, caraterizada pela deposicao extracelular de material amiloide
em qualquer orgao ou tecido. Ocorre, habitualmente, em doentes
do sexo masculino com idade compreendida entre os 55 e 60 anos.
0 atingimento do sistema respiratorio nao é frequente, e menos a
sua apresentacao na forma nodular intraparenquimatosa. E, por-
tanto, um dos diagnosticos diferenciais do cancro do pulméo.

Caso clinico: Os autores apresentam o caso de um doente, sexo
masculino, 71 anos, caucasiano, reformado da construcao civil,
com antecedentes pessoais conhecidos de hipertensao arterial,
hiperplasia benigna da prostata, carcinoma basocelular da face,
sendo seguido em consulta de urologia por processo inflamatorio do
mesentério de etiologia a esclarecer. Sem habitos tabagicos ou pa-
tologia pulmonar de base conhecida. O doente é enviado a consulta
de pneumologia para investigacao de micro noédulos pulmonares,
queixando-se nessa altura, apenas, de dor lombar bilateral, sem
achados relevantes ao exame objetivo. Negava sintomatologia res-
piratoria e/ou sistémica. Analiticamente destacava-se velocidade
de sedimentracao de 120 mm/h e beta 2 microglobulina de 4,3.
Realizou broncofibroscopia que nao revelou lesdes endobronquicas
bem como TAC toracica e abdominal onde se destacou importante
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envolvimento adenopatico de todas as cadeias ganglionares do me-
diastino, com os ganglios de maiores dimensdes a nivel do espaco
subcarinal e recesso azigo-esofagico, co-existindo ainda envolvi-
mento adenopatico de ambos os hilos pulmonares. O exame rev-
elou ainda areas de maior densidade parenquimatosa pulmonar nas
areas de declive a nivel do campo pulmonar direito. Ao nivel do
abdomen superior salienta-se marcada densificacdo da gordura que
envolve a raiz do mesentério, bem como a nivel retro peritoneal
envolvendo as estruturas dos hilos renais. Nesse contexto, admitiu-
se a existéncia de doenca linfoproliferativa. Realizou medulograma
e biopsia 6ssea que se revelaram inconclusivos. A 09/05/2016 foi
submetido a mediastinoscopia cervical com biopsia de adenopatias
do grupo paratraqueal direito, cujo resultado da anatomia patoldgi-
ca revelou extensos depositos de substancia amiloide no intersti-
cio e na parede dos vasos. O estudo imuno-histo-quimico sugeriu
tratar-se de amiloide AL sem doenca linfoproliferativa.

Discussado: A amiloidose pulmonar é uma patologia que apesar de
ser pouco frequente deve ser sempre incluida como diagndstico
diferencial em quadros clinico-radiologicos de envolvimento pul-
monar.

Palavras chave: Amiloidose. Amiloidose pulmonar. Cancro do
pulmdo.

PRCC-042. ESTENOSE SUBGLOTICA NO ADULTO.
A PROPOSITO DE 3 CASOS CLINICOS

A.F. Matos, A. Teixeira, T. Abreu, L. Mota, J. Semedo, L. Carreiro,
C. Barbara

Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introducéo: A estenose subglotica é um problema complexo da
via aérea superior com multiplas causas atribuiveis e que requer
cuidadosa avaliacao e abordagem. Deve ser classificada com base
na causa (congénita/adquirida) e caracteristicas anatomicas (grau
de estenose, localizacao e extensao do estreitamento). Dispneia,
pieira e estridor constituem as principais formas de apresentacao
nos doentes com estenose relevante. A investigacao diagnostica re-
quer um estudo abrangente, clinico, imagiologico, laboratorial e
funcional. Apresentam-se 3 casos clinicos de estenose subglotica
com diferentes etiologias.

Casos clinicos: Caso clinico 1: género feminino, 68 anos, longa
historia de obstrucdes da via aérea superior desde a infancia, em
provavel relacdo com estenose subglotica congénita. Necessidade
de trés traqueostomias e submetida a terapéutica endobonquica
com laser mantendo segmento estendtico de 1,5 cm abaixo da
glote com 1,5 cm de extensado. Submetida a resseccao cirurgica
do arco anterior da cartilagem cricoideia e primeiro arco traqueal
com anastomose topo a topo. Apresentacao com estridor no pos-
operatorio. Na TC do pescoco, visivel septo obstrutivo na regidao da
anastomose cricotraqueal. Submetida a broncoscopia rigida com
remocao de septo membranoso entre as 10h e as 5h. Mantém aval-
iacdo regular e necessidade esporadica de terapéutica endoscopica
com dilatacdo mecanica da regiao subglética. Caso clinico 2: gé-
nero feminino, 32 anos, ndo fumadora, amigdalectomia na infancia.
Apresentacao clinica com dispneia de esforco e pieira, sem res-
posta a terapéutica broncodilatadora. Provas funcionais (PFR) - ob-
strucao fixa do fluxo aéreo. TC cervical-coluna aérea faringolarin-
gea e traqueal de diametro antero-posterior 6 mm na projeccao da
base da lingua. A avaliacdo laboratorial geral, estudo de auto-imu-
nidade e ECA-negativos. Videobroncofibroscopia-estenose em anel
da regiao subgldtica a condicionar reducao de aproximadamente
60% do lumen, idiopatica. Submetida a dilatacdo mecanica com
broncoscopios de diametros sucessivamente superiores e balao de
dilatacdo. Caso clinico 3: género masculino, 34 anos, nao fumador.
Apresentacao com dispneia e estridor em repouso. PFR-obstrucao
fixa do fluxo aéreo. TC-toracica-banda linear na regido subgoética
entre as 11h e as 6h. Nodulo de 11 mm na periferia do lobo supe-

rior direito. Autoimunidade - positividade para c-ANCA (84,4 UQ).
Videobroncofibroscopia-estenose concéntrica da regiao subglotica
associada a banda fibrotica, nacarada, mével com os movimentos
respiratorios. Submetido a broncoscopia rigida com extraccao do
septo nacarado e dilatacdo mecanica com baldo. Apesar da suspeita
diagnostica de granulomatose com poliangeite (GPA) -apresentacao
clinica e serologia positiva- aguarda confirmacéao histologica.
Discussao: A avaliacao da patologia da traqueia depende de es-
tudos mais ou menos invasivos que se complementam. A estenose
subglotica é uma patologia complexa cuja decisdo terapéutica
deve considerar a patologia subjacente, gravidade dos sintomas e
objectivos esperados, assentando na discussao integrada de uma
equipa multidisciplinar experiente. A broncoscopia apresenta um
papel fundamental na caracterizacao das lesoes e sua extensao,
bem como na realizacdo de biopsias e abordagem terapéutica.

Palavras chave: Estenose subglotica. Dispneia. Broncoscopia.

PRCC-043. ESTENOSE TRAQUEAL IDIOPATICA:
UMA RARIDADE DENTRO DE UMA RARIDADE

D. Duarte’, J. Eusébio', C. D’Aradjo’, P. Raimundo’, J. Dionisio?,
R. Monteiro®, A. Domingos’

'Servico de Pneumologia, Hospital de Torres Vedras, Centro
Hospitalar do Oeste. 2Servico de Pneumologia, IPOFG-Lisboa.
3Pneumologia, Hospital CUF Torres Vedras.

Introducgdo: A estenose traqueal é uma patologia incomum, poten-
cialmente fatal. Pode apresentar etiologia maligna ou benigna. A
estenose subglotica idiopatica progressiva constitui uma causa be-
nigna, e rara, de obstrucédo das vias aéreas centrais, com marcado
predominio no sexo feminino, predominantemente no periodo peri-
menopausa. A sintomatologia de obstrucao é inespecifica, podendo
ser aguda ou subaguda.

Caso clinico: Doente de 69 anos, sexo feminino, caucasiana, ad-
ministrativa, nao fumadora, sem antecedentes pessoais relevantes
ou alergias. Em 2013 inicia quadro de dispneia e pieira. Na altura,
foi assumido o diagnostico de asma, tendo sido medicada com corti-
coterapia oral, com melhoria clinica. Em janeiro de 2015 apresenta
agravamento clinico progressivo, caracterizado por dispneia, pieira
e tosse seca esporadica, com melhoria em declbito. Ao exame ob-
jetivo nao se evidenciavam alteracoes relevantes. Analiticamente
destacava-se: alfa 1-antitripsina 146 mg/dL; IgE 12,8 Ul/mL; IgA,
1gG e IgM sem alteracdes; Phadiatop e RAST negativos. Foi real-
izada espirometria simples que nao apresentou alteracoes, tendo
repetido estudo funcional respiratorio que revelou obstrucao das
vias aéreas superiores com insuflacao ligeira. Realizou TC térax que
evidenciava: “mediastino centrado; permeabilidade traqueobron-
quica proximal; sem adenopatias visualizadas; discretas densifica-
¢oes lineares retracteis, no lobo médio e lingula, provavelmente
fibro-sequelares. Microndédulo subpleural calcificado no lobo supe-
rior esquerdo, provavelmente residual (granuloma). Bolha enfise-
matosa milimétrica no lobo médio”. Solicitou-se TC cervical que
demonstrou: “espessamento da traqueia com preenchimento da
comissura anterior, estendendo-se ao andar infraglético, numa ex-
tensao de 2,5 cm”. A broncofibroscopia (maio de 2015) revelou um
anel revestido por mucosa de aspeto normal, nao infiltrado, a 1 cm
do orificio gldtico, condicionando reducéo de calibre da traque-
ia, sem outras alteracdes da arvore traqueobrdnquica a jusante.
Realizaram-se biopsias do anel mucoso, apresentando-se sem al-
teracdes relevantes no exame anatomo-patologico, microbiologico
e micobacterioldgico. Apos 1 més, foi submetida a broncologia de
intervencao, tendo-se realizado nova broncofibroscopia flexivel,
que revelou retracéo fibrotica na parede anterior da regiao sub-
glotica, seguida distalmente por estenose em espiral com 1,5 cm de
extensao e calibre de 8 mm, com consisténcia elastica e fibrotica
nas paredes laterais. Efetuadas bidpsias com aumento do calibre
traqueal para 10-12 mm, optando-se ainda por instilacao de dexam-
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etasona intramucosa e cortes de pequena dimensao na parede di-
reita. Em agosto de 2015 foi realizada broncoscopia rigida, que
demonstrou reducao do limen em 80%. Executaram-se cortes com
lamina rigida (2,5 e 8 horas), dilatacdo mecanica com balao e pos-
terior aplicacao de mitomicina-C. Reavaliada posteriormente apos
1 més, a diminuicao do calibre era de 40%, mantendo-se estavel
até a Gltima broncofibroscopia (abril/2016). Atualmente, a doente
apresenta melhoria dos sintomas.

Discussao: Na marcha diagnostica, a estenose traqueal Idiopatica
pode documentar-se em exames imagioldgicos, estudo funcional
respiratorio ou broncofibroscopia. Nesta Gltima pode visualizar-
se tecido fibrotico ou sinais inflamatodrios. Nas estenoses traqueais
benignas, o foco terapéutico deve ser curativo, nomeadamente a
resseccao cirtrgica. No entanto, dada a especificidade deste proced-
imento, a opcao terapéutica recai frequentemente, como no caso
apresentado, na broncologia de intervencao, com bons resultados.

Palavras chave: Estenose traqueal idiopdtica. Broncologia
de intervencao.

PRCC-044. ESTRIDOR AGUDO: UMA MANIFESTACAO
RARA DE UM MEGAESOFAGO “BICO DE PASSARO”

L. Fernandes, V. Clérigo, A. Oliveira, L. Carvalho, C. Barbara

Unidade de Internamento Geral, Servico de Pneumologia, Hospital
Pulido Valente, Centro Hospitalar Lisboa Norte.

Introdugdo: O estridor € um sintoma, nao um diagnodstico ou doen-
¢a, e a causa subjacente do mesmo deve sempre ser determinada.
As patologias que mais comummente causam estridor agudo sao
a infeccao, o trauma, os corpos estranhos, as queimaduras da via
aérea, a lesao neuroldgica e os tumores em crescimento. A acalasia
esofagica é raramente equacionada no diagnostico diferencial de
estridor agudo. Os autores descrevem um desafiante caso de uma
doente idosa que se apresentou no servico de urgéncia com estridor
agudo como apresentacao inicial de uma acalasia esofagica.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, de 87 anos, autéonoma, sem
diagnosticos prévios relevantes, admitida no servico de urgéncia por
quadro clinico, apos a alimentacao, de dificuldade respiratoria com
estridor e cianose. Foi tentada entubacao orotraqueal com saida de
alimentos e entubagdo nasogastrica com aspiracao de abundante e
espesso contelido alimentar. A laringoscopia excluiu obstrucéo alta
por corpo estranho ou neoformacao e edema das cordas vocais.
A broncofibroscopia evidenciou traqueia e arvore brénquica com
vestigios alimentares. A radiografia toracica revelou alargamento
do mediastino superior. A doente foi internada com a hipdtese de
pneumonia de aspiracao. A primeira tentativa de alimentacao des-
encadeou novo episddio de estridor, com necessidade de entubacao
nasogastrica que nao foi efectuada com sucesso. Repetiu broncofi-
broscopia com normal mobilidade da laringe e paténcia do reflexo
de defesa da via aérea, com extenso envolvimento inflamatoério da
arvore traqueobronquica. Realizou tomografia computorizada (TC)
cranio-encefalica que ndo evidenciou alteracdes. A TC do pescoco e
torax descartou diverticulo de Zenker, massas ou colecoes cervicais,
mostrando marcada distenséo do es6fago em toda a sua extensao. A
endoscopia digestiva alta objectivou um es6fago muito dilatado com
abundantes residuos alimentares. Apos discussao multidisciplinar, a
doente foi transferida para o Servico de Gastroenterologia com o
diagndstico final de acalasia esofagica.

Discussdo: A acalasia é uma doenca rara que afecta aproxima-
damente 1 em cada 100.000 pessoas. A acalasia é um distlrbio
primario da motilidade esofagica caracterizado pela auséncia de
peristalse esofagica e incapacidade de relaxamento do esfincter
esofagico inferior como resposta a degluticao. A doenca manifesta-
se comummente entre os 30 e 60 anos, sendo a disfagia o princi-
pal sintoma. A precordialgia, a regurgitacao e a perda ponderal
ocorrem igualmente com frequéncia. A sintomatologia pode ser
insidiosa, pelo que a doenca pode evoluir ao longo de anos antes
de o doente procurar ajuda médica especializada. Pensa-se que a
dificuldade respiratodria e o estridor que ocorrem na acalasia sdo o
resultado de uma distensao esofagica extrema com compressao da
traqueia contra o esterno. Ha escassos casos relatados de acalasia
com dificuldade respiratodria e estridor como apresentacao inicial,
dos quais a maior parte ocorreu apoés a ingestao alimentar e curio-
samente mais na populacao idosa feminina. Ainda que esta seja
uma apresentagao incomum, impde risco de vida, pelo que a abor-
dagem do compromisso da via aérea é fundamental, juntamente
com a descompressao atempada do megaesofago. Em concluséo, a
gestao deste caso clinico demonstra a verdadeira importancia de
uma abordagem multidisciplinar.

Palavras chave: Acaldsia esofdgica. Esfincter esofdgico.
Obstrugdo da via aérea. Estridor.

PRCC-045. ERA UM EVENTO INESPERADO?

V. Tosatto, S. Silva, D. Silva, C. Cruz, P. Nascimento, A. Almeida,
M. Boattini, N. Marques, R. Barata Moura

Centro Hospitalar Lisboa Central, Hospital Santa Marta.

Caso clinico: Homem de 71 anos, com historia de carcinoma de
pequenas células do pulmao, T4N2MO, submetido a quimioterapia,
radioterapia da leséo e radioterapia holocraneana profilatica, sob
quimioterapia de segunda linha com topotecano por progressao da
doenca. Com factores de risco cardiovascular, cardiopatia hiper-
tensiva, flutter auricular, tabagismo activo (75 UMA). O doente, em
estado de pancitopénia pos-QT € internado através da consulta por
quadro de pneumonia hipoxemiante com derrame pleural direito e
sinais de sobrecarga hidrica, concomitantes com taquidisritmia. No
decurso do internamento, apesar de controlada a descompensacao
cardiaca sofre agravamento clinico associado a aumento dimen-
sional do derrame pleural direito. E, nesse contexto, submetido a
toracentese com intuito diagndstico e terapéutico, vindo o estudo
etiologico demonstrar infecao ativa a M. tuberculosis. Apesar de
nao ser a causa primariamente contemplada neste doente, este
caso reflecte a importancia da investigacao invasiva pela expressiva
prevaléncia da tuberculose.

Discussdo: O caso representa um interessante exemplo de inter-
ligacao entre tuberculose e neoplasia do pulmao. Dum lado esta
demonstrado como a tuberculose, enquanto doenca inflamatéria e
inductora da producao de TNF alfa, favorece o stress oxidativo e o
aparecimento de neoplasias do pulmao, nhomeadamente de adeno-
carcinoma. Do outro lado a neoplasia em si e o proprio tratamento,
pelos efeitos locais e sistémicos induzidos e pela imunodepresséao
associada, podem favorecer o aparecimento de tuberculose,
tratando-se mais frequente de reactivacao.

Palavras chave: Neoplasia pulméo. Tuberculose.



