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ANGELO | HISTORIA CLINICA
ANTECEDENTES MATERNOS / HISTORIA OBSTETRICA

I Mae 33 anos, ORh+. Miomectomia e endometriose (quistectomia do ovario
direito).

I 10:0230 (2 nados-mortos 25s e 23s; 3 AE). Estudo de trombofilias negativo.
Pais primos em 22 grau.

I APPT as 26s+5d, ciclo maturacao fetal e colocacao de cerclage.

| Serologias: negativas para anticorpos anti-VIH 1 e 2, anti-treponema , AgHBs e
toxoplasmose. Imune para a rubéola (19T).
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I- BEATRIZ , .
ANGELO HISTORIA CLINICA

ANTECEDENTES MATERNOS / HISTORIA OBSTETRICA

I Ecografias obstétricas

HBA 31s+6d:

| feto P25/50

I LA no limite superior do normal
I Fluxometria sem alteracdes

I Pé boto bilateral

I Imagem de ponte placentar (brida amnidtica)

I Ecocardiograma fetal

CIV perimembranosa pequena
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PARTO

I Inicio de trabalho de parto espontaneo, fez 2 tomas do 22 ciclo de maturacao
I Cesariana as 33s+4d por causa materna (Utero miomatoso), RBA intra-parto

I Somatometria: PN 1580g (P10); C —44cm (P50); PC—30,7cm (P50)

AVALIACAO DO RN

* Indice de Apgar: 4/8/9

e Deprimido, hipotdnico e cianosado

e FC<100bpm

* Sem movimentos respiratorios espontaneos

e Secre¢des abundantes

» Resposta apods ventilagcao por pressao positiva

* Transferido para a UCERN em nCPAP
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I- BEATRIZ ~
ANGELO EVOLUCAO

UCERN
I Admissao:
Sem movimentos respiratdrios espontaneos

Insuficiéncia respiratéria = necessidade de 10T e VM, administracdo de surfactante

I Secrec¢des abundantes no TET
Av. Analitica: L 12.000/uL; N 30,9%; PCR<0.03mg/dL
Gasimetria sem acidose metabdlica

Observacao por cardiologia pediatrica: PCA, sem outras alteragcdes estruturais

Distensdao abdominal marcada, aspiracao de secrecdes e ar em grande quantidade
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UCERN

I Admissao:
Pé boto bilateral
Deformacdo punhos/maos (artrogripose)
Succao presente, nao muito vigorosa; ROTs presentes e simétricos

Reativo; hipotonia axial

Facies aparentemente incaracteristico
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I- BEATRIZ , ,
ANGELO HIPOTESES DE DIAGNOSTICO

1. Patologia neuroldgica de etiologia central.
2. Patologia neuroldgica de etiologia periférica.
3. Sepsis neonatal com eventual atingimento do SNC (meningite).

4. Fistula traqueo-esofagica.

5. Sindrome polimalformativo.
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ETIOLOGIA

HIPOTONIA CENTRAL .

Succ¢ao pouco eficaz

* ROTs presentes e simétricos
* Hipotonia axial

* Dismorfias

f

Inicio de TP espontaneo

- :

e Parametros indiretos de
infecao negativos

e Sem acidose

SR FOLMALFORMATIVO

« FISTULA TRAQUEO-ESOFAGICA (FTE)

HIPOTONIA PERIFERICA

Atento e reativo
Fragueza muscular

Dificuldades alimentares e
respiratorias

Artrogripose

o/

Secrec¢Oes esbranquicadas no TET
Distensao abdominal marcada
Aerocolia
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BEATRIZ
|- ANGELO | O QUE FAZER?

1. Pedir uma catrefada de exames!

2. Esperar.....pode ser que passe...
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UCERN
I Intolerancia alimentar.
I Leite naboca/TET?

I Distensao abdominal marcada.

I Aspiracao frequente de ar e secre¢des do estomago.
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I- BEATRIZ ;
ANGELO | PROXIMO PASSO...
1. Pausa alimentar e aspiracdo gastrica de baixa press3o.
2. Leite extensamente hidrolisado em débito continuo.
3. Leite espessado para diminuir RGE.

4. Leite sem lactose, pela aerocolia marcada.

5. Procinéticos e medidas anti-refluxo GE.
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UCERN

Intolerancia alimentar.

Leite na boca / TET? Sem conteudo bilioso.
Distensao abdominal marcada.

Aspiracao frequente de ar e secre¢des do estomago.

Dejecoes meconiais, sem sangue.

Hemodinamicamente estavel, TRC 2”’.
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I- BEATRIZ , ,
ANGELO HIPOTESES DE DIAGNOSTICO

1. Fistula trdqueo-esofagica.
2. Quadro obstrutivo.
3. Enterocolite necrotizante.

4. fleus (sepsis).

5. Alergia as proteinas do leite de vaca (APLV).
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I- BEATRIZ ~
ANGELO EVOLUCAO

UCERN

I Intolerancia alimentar.

I Leite na boca/TET? Sem conteudo bilioso.

I Distensao abdominal marcada.

I Aspiracao frequente de ar e secre¢des do estomago.

I DejecOes meconiais, sem sangue.
ETIOLOGIA
|

Hemodinamicamente estavel.
* FTE

e Quadro obstrutivo

* Enterocolite necrotizante (NEC)
* fleus (sepsis)

* APLV
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1. Radiografia de abdémen.
2. Ecografia abdominal.
3. Endoscopia digestiva alta.

4. Transito gastro-duodenal contrastado.

5. Todos os anteriores.
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ETIOLOGIA

FTE
Quadro obstrutivo

Enterocolite necrotizante (NEC)

lleus (sepsis)

APLV




Types of tracheoesophageal fistulas

® "

tracheoesophageal fistula
(8% of cases)

x| .
1 ° % g'::a-gtal atresia without

Esophageal atresia with tracheoesophageal fistula (88% of cases)
> E - ®
: ] I

3.

Type C: Type D:
Esophageal atresia with Esophageal atresia with Esophageal atresia with
proximal trachecesophageal distal tracheocesophageal proximal and distal
fistula (1% of cases) fistula (84% of cases) tracheoesophageal

fistula (3% of cases)

Type E:
Tracheoesophageal fistula
without esophageal atresia

(H-type) (4% of cases)

Data from: Clark, DC. Esophageal atresia and tracheoesophagea! fistula. Am Fam Physician
1999;59:910. TEF types classified according to the scheme developed by EC Vogt in 1929,

as modified by Gross. U p ] -O L) ate
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ECOGRAFIA ABDOMINAL EM D2

I Sem alteracdes anatomicas, sem liquido livre, sem ascite ou espessamento
andmalo de ansas intestinais.

ETIOLOGIA

 FTE tipoE?

 Quadro obstrutivo

Enterocolite necrotizante (NEC)

fleus (sepsis)

APLV
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UCERN

I Periodos de distensao abdominal muito marcada.

I Radiografias abdominais seriadas sobreponiveis, sem sinais de NEC ou obstrucao.

I Manteve aspiracao gastrica a baixa pressao.
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ENDOSCOPIA DIGESTIVA ALTA

Relatorio de exame:
Exame realizado na Unidade de Neonatologia sob EOT.

ESOFAGO - passagem no esfincter esofagico superior e inferior sem dificuldade.
Morfologia mantida. Abundantes secregdes que se aspiram. Esofago distal com
ligeira hiperemia.

ESTOMAGO - deformado (tipo cascata). Boa disiensibilidade das paredes com
insuflacao. Mucosa do fundo observada em inversao, sem altera¢des. No corpo
Zona de hiperemia sugestiva de lesao de sonda. Mucosa do corpo e antro sem
alteracdes.

DUODENOQ: Bulbo sem lesdes.
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Posicao andmala da grande curvatura gastrica, em
I- BEATRIZ ~ fi el | direi
ANGELO EVOLUCAO topografia cranial e lateral direita.

Piloro apontando inferiormente.

VOLVO GASTRICO ORGANO-AXIAL

TRANSITO GASTRO-DUODENAL CONTRASTADO (D22).

WS "«zw
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UCERN
I Respiracao espontanea desde D22.
I Estridor, broncospasmo com pouco resposta a terapéutica.

I Laringomalacia diagnosticada por LARINGOSCOPIA em D58.

I Melhoria franca ap0ds introducao de sonda naso-jejunal e alimentacao em débito
continuo.

I ESTUDO COM GASTROGRAFINA em D55 com progressao normal do contraste ao longo
do esdgago, sem evidéncia de FTE, estomago horizontalizado com tendéncia de
rotacao mesentero-axial.
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I ESTUDO COM GASTROGRAFINA em D55 com progressao normal do contraste ao longo
do esdgago, sem evidéncia de FTE, estomago horizontalizado com tendéncia de
rotacao mesentero-axial.




HOSPITAL

I- BEATRIZ ~
ANGELO EVOLUCAO

UCERN

I ORTOPEDIA: pé boto, posicao andmala das maos e displasia da anca.

I NEUROPEDIATRIA
Hipotonia central com envolvimento multissistémico.
Sem autonomia alimentar (succdo, mas engasgamento facil).
Hipotonia axial importante.
Movimentos espontaneos presentes mas pobres.
Palato ogival. Facies nao miopatico.
Sem fasciculagdes da lingua.
ROTs presentes.

Sem organomegalias.

I OFTALMOLOGIA: coloboma da iris esquerda
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MCD

Array-CGH e cariodtipo

Ecografia TF seriada e RM-CE

Radiografia de esqueleto

CK, funcao hepatice %7 .u1'4, Ly itato e piruvato

Oligossacaridos, acilcarnitinas, cromatografia de AA e acidos organicos

Eletromiografia (HSM) — sugestivo de distrofia miotdnica (Schwartz-jampel tipo 2)
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HIPOTESE DIAGNOSTICO

I Neuropediatria (Dra. Sofia Quintas) + Genética HSM
Artrogipose multiplex congénita (diagndstico de exclusao)

Distrofia miotdnica — pedido estudo genético especifico

FoLLOW-UP

I Alta do HBA em D117 (IC 72 dias), com alimentac¢ao exclusiva por SNG,
persistindo descoordenacao oromotora.

I Seguimento multidisciplinar HBA e HSM.

I Episodios sucessivos de engasgamento com PCR ao introduzir alimentacao
entérica por tetina.

I Internamento na UCIPed e Unidade de Pneumologia do HSM.
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FoLLow-uP

I ANGIO-TC (7 meses IR, 5 meses IC):
marcada estenose segmentar no 1/3 superior da traqueia

I Cirurgia toracica no HSM — equipa multidisciplinar (Dr José Matute)

I Melhoria significativa da tolerancia alimentar. Diversificacao sem
intercorréncias.

I Sem malacia ou estridor.

I Estudo genético de distrofia miotdnica negativo.
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ATUALMENTE 2 ANOS IR
I DPM adequado para a idade real

Limitacdo motora dos Mls (displasia bilateral e pé boto)

Preensao palmar incompleta
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ARTROGRIPOSE MULTIPLEX CONGENITA

PE BOTO BILATERAL

DISPLASIA DE DESENVOLVIMENTO DA ANCA

VOLVO GASTRICO ORGANO-AXIAL
ESTENOSE CONGENITA DA TRAQUEIA

(10: 0230 (2 nados-mortos 25s e 23s; 3 AE). Pais primos em 22 grau.)
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ESTENOSE CONGENITA DA TRAQUEIA

I Malformacao rara, menos frequente do que qualquer outra malformacao
laringea ou traqueal.

I Costuma estar associada a outras malformacdes da arvore traqueobrénquica,
esofago ou alteracdes Osseas.

I As principais manifestacoes clinicas sao:
Dificuldade/insuficiéncia respiratoria
Cianose
Dificuldades alimentares

Estridor ou sibilancia expiratodria, refrataria a terapéutica.
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ESTENOSE CONGENITA DA TRAQUEIA
I Diagnostico —imagiologico
Broncofibroscopia
TC ou RM para avaliar a extensao da estenose

II)

“Traqueobroncoscopia virtual” por TC

I Abordagem — cirurgica

Dilatacao por balao

Excisdo ou traqueoplastia (casos mais graves)




