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PM-1. APNEIA OBSTRUTIVA DO SONO E HIPERTROFIA
AMIGDALINA- CAUSA REVERSIVEL DE HIPERTENSAO
PULMONAR
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Introdugd@o: O sindrome de apneia obstrutiva do sono
(SAQOS) define-se pela presenga de obstrugao das vias aéreas
superiores (VAS) durante o sono. Na crianga a causa mais fre-
quente € a hipertrofia amigdalina ou adenoideia mas factores
anatdémicos e neuromusculares podem estar na base desta en-
tidade.

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

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

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

Rx torax- cardiomegalia com congestao pulmonar.

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

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

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

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

Comentarios: criangas com hipertrofia adenoamigdaliana
e obstrugdo crénica das vias aéreas superiores, podem evoluir
para quadro de ICC grave e hipertensdo pulmonar. O ecocar-
diograma bidimensional Doppler cor é de primordial importancia
para o diagnostico, e a amigdalectomia é o tratamento definitivo.
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Introduc&o: Ahipertensao pulmonar (HP) pode desenvolver-
-se em qualquer idade, frequentemente com manifestagdes ines-
pecificas em idade pediatrica. Na maioria dos casos pediatricos
¢ idiopatica ou associada a doenga cardiaca ou pulmonar. Po-
rém o leque de possiveis etiologias é alargado e a importancia
da sua investigagdo relaciona-se com a estratégia de aborda-
gem terapéutica.

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

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

Hipertensdo pulmonar na crianca: o que ha de novo?



