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Conclusdo: Fistula bronco-esofagica pode ser causa de desnutrigdo e infec¢es respiratérias de
repeticdo, além de outras complicacdes, necessitando muitas vezes de corregdo através de
procedimento cirurgico e/ou endoscopico (colocacdo de protese na via aérea), com resultados
variados.

P.078 FISTULA PANCREATICO-PLEURAL - RELATO DE CASO
PERIN C, GARCIA SB, SILVEIRA MM, GAZZANA MB, MENNA-BARRETO SS
INSTITUICAO: HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE
1D: 30-3
Introducdo: Fistula pancreatico-pleural é uma complicacdo rara de pancreatite aguda ou
cronica, sendo causa incomum de derrame pleural recorrente ou de resolugdo lenta.
Objetivo: descrever um caso de fistula pancreatico-pleural em paciente com pancreatite
cronica agudizada. Materiais e métodos: relato de caso e revisao da literatura pelo MEDLINE
(unitermos: pancreaticopleural fistula; pleural effusion). Relato do Caso: Paciente masculino,
37 anos, tabagista e etilista, apresenta-se na emergéncia com dor toracica posterior bilateral
ventilatorio-dependente e emagrecimento de 10 kg em 2 meses. Sem febre, sudorese
noturna, dispnéia, tosse, queixas abdominais. Ao exame apresentava-se levemente hipocorado,
emagrecido, normotenso, eupnéico, SpO2 96% em ar ambiente, taquicardico (FC: 110);
murmurio vesicular diminuido em terco inferior de hemitérax direito, sem outras alteragdes
ao exame fisico. Rx de térax com derrame pleural bilateral, de maior volume a direita;
toracocentese direita demonstrou exsudato neutrofilico e amilase de 3900. Amilase e lipase
séricas elevadas (550 e 440, respectivamente), além de leucocitose sem desvio a esquerda;
funcdo renal e eletrolitos normais. Ecografia abdominal demonstrou massa de 5 cm na
cabeca do pancreas, dilatacdo do ducto de Wirsung e calcificacdes pancredticas; TC de
abdome com aumento e indefinicdo da cabeca do pancreas e multiplas colegGes adjacentes
que se estendiam para o retroperitdneo e espaco retro-renal a direita. Submetido a
colangio RNM que evidenciou multiplos trajetos fistulosos do pancreas para retro-peritoneo
e cavidade pleural a direita. Instituido tratamento com nada via oral (NPO), sonda naso-
entérica e toracocentese de alivio, com remissdo parcial do derrame pleural bilateral, sem
recorréncia. Discussdo: A incidéncia estimada de fistula pancredtico-pleural nos pacientes
com pancreatite cronica é de 0,4%, e as evidéncias existentes quanto as caracteristicas
demogrificas dos pacientes, os métodos diagndsticos e o tratamento sdo apenas através de
relatos ou séries de casos. O tratamento configura-se num desafio, e geralmente se da por
meio da inibi¢do da secregdo pancredtica (NPO, medicamentos inibidores - octreotide) e/
ou fechamento do trajeto fistuloso - colocacdo de prétese no ducto pancreatico ou
cirurgia (pancreatectomia ou pancreatojejunostomia). No caso descrito acima, optou-se
por tratamento conservador inicial e, conforme evolucdo, avaliar procedimento cirirgico
posteriormente.

TERAPIA DE REPOSICAO INTRATECAL EM UM PACIENTE COM
MUCOPOLISSACARIDOSE TIPO I: DESFECHOS RESPIRATORIOS

FAGONDES SC', JOHN AB', ROJAS MVM', PERIN C', VIEIRA T', COSTA RD',
MENNA-BARRETO SS', GIUGLIANI R', KAKKIS E?, DICKSON P?

INSTITUIGAO: HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE - PORTO ALEGRE, RS, BRASIL;

2BIOMARIN PHARMACEUTICAL INC.; LA BIOMED INST. AT HARBOR

1D: 30-4

Mucopolissacaridose tipo 1 (MPS 1) é uma doenca de depdsito rara que afeta multiplos orgdos
e se caracteriza pela deficiéncia da enzima a-l-iduronidase (rhIDU), com o conseqiiente
acumulo de glicosaminoglicanos (GAGs). Estes pacientes (pctes) podem ter algum grau de
comprometimento neurolégico secundario a infiltragio meningea, além de obstrucdo das vias
aéreas superiores e de comprometimento pulmonar funcional. Embora o tratamento cirurgico
seja de eleicdo para o dano neurolégico, os riscos sdo elevados. Recentemente, a terapia de
reposi¢do enzimatica (TRE) tornou-se disponivel, entretanto, devido a inabilidade de cruzar a
barreira hemato-encefdlica, é pouco provével que seja eficaz na correcio do comprometimento
do sistema nervoso. A aplicagdo de thIDU intratecal (rh1DU 1T) para tratamento de compressdo
espinhal foi recentemente demonstrada em modelo canino. O objetivo deste relato de caso é
descrever a performance respiratdria antes e apds a thiDU 1T realizada de forma inédita em seres
humanos. NPM é um pcte com 39 anos com MPS 1 sem tratamento prévio com TRE. Ele vinha
estavel, mas, nos Gltimos meses, apresentou quadro de compressiao medular grave. Por questdes
religiosas, o pcte recusou o tratamento ciriirgico sendo entdo submetido a um protocolo para
a administragdo de rhIDU 1T. As infusdes foram mensais, via puncdo lombar, por 4 meses e nao
houve relato de eventos adversos. A avaliacdo funcional completa, teste da caminhada de 12
minutos (TC 12 min) e polissonografia (PSG) foram realizados imediatamente antes e ao final
do estudo. Antes do inicio do tratamento, o pcte apresentava restricdio pulmonar leve, reducao
grave da difusdo pulmonar, reducdo da ventilagdo voluntaria maxima (VVM), das pressdes
respiratorias maximas e da capacidade inspiratoria (C1). Apds o tratamento, verificou-se aumento
em 12% da capacidade vital forcada, em 11% da Cl, em 56% da VVM e em 37% da pressdo
inspiratéria maxima. Observou-se ainda redugdo em 18% do volume residual. O resultado mais
interessante foi uma elevagdo de 18% da capacidade difusdo. Houve também aumento em 14%
na distancia caminhada. As PSGs permaneceram inalteradas. Esta é a primeira tentativa de
tratamento de pcte com MPS 1 com compressdo medular grave usando infusdo intratecal. Nao
houve relato de complicacdes e uma melhora no desempenho respiratério pode ser observada.
Concluindo, thIDU 1T parece ser um novo e seguro método para tratamento de pacientes com
MPS 1 com dano no sistema nervoso.

P.080 CISTO PERICARDICO EM LOCALIZAGAO ATIPICA: RELATO DE CASO
SILVA DC, MENEZES RTC, CARVALHO AS, DALCIN PTR, MENNA-BARRETO SS,
GAZZANA MB, MORESCHI AH, ARAUJO LFL
INSTITUICAO: HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE - PORTO ALEGRE, RS, BRASIL.
1D: 42-3
Titulo: Cisto pericardico em localizagdo atipica: relato de caso Autores: Débora Chaves da Silva,
Ricardo T. C. de Menezes, Adriana Carvalho, Paulo T. Dalcin, Sérgio M. Barreto, Marcelo B.
Gazzana; Alexandre H. Moreschi; Luiz F. L. Araujo Introducdo: Os cistos pericardicos sdo raros.
A maioria ¢ assintomatico. Freqientemente sdao congénitos, mas podem ser secundarios a
trauma ou neoplasia. As localiza¢Ges mais tipicas sdo: 70% em angulo cardiofrénico direito e 22
% a esquerda. Objetivo: Relatar o caso de um paciente com cisto pericardico Resultados: Um
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homem de 56 anos de idade, padeiro, procura emergéncia do HCPA por quadro de hepatite
alcodlica. Na avaliacdo inicial foi realizado RX de abdome agudo que evidenciou lesdo retro
cardiaca esquerda. Negava tosse, dispnéia, hemoptise ou qualquer outro sintoma respiratorio.
Paciente tabagista (80 magos/ano) e etilista. Os exames subsidiarios mostraram: Tc de térax com
presenca de lesdo hipodensa de 6,0 x 4,8 x 4,6 cm que ndo se impregnava pelo meio de
contraste, de paredes lisas, localizada no mediastino abaixo da confluéncia venosa e a esquerda
do esofago; REED sem alteragdo na passagem do contraste. Fibrobroncoscopia sem
particularidades e AP de bidpsia transbrénquica com parénquima normal. Pelo alto risco de
neoplasia, o paciente foi submetido a toracotomia para ressecgio da lesio citada. A avaliacdo do
cirurgido durante o procedimento foi de lesdo cistica envolvendo es6fago e com origem em
pericardio posterior. Paciente evoluiu bem no pos-operatdrio e AP mostrou células mesenquimais
confirmando a suspeita de cisto pericardico. Conclusdo: Relatamos o caso de um paciente com
cisto pericardico de localizacdo atipica.

P.081 HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR GRAVE EM ADULTO
RELACIONADA A RADIOTERAPIA NA INFANCIA POR TUMOR DE WILM'S:
ENDARTERITE ACTINICA?

MENEZES RTC, CARVALHO AS, SILVA DC, GAZZANA MB, MENNA-BARRETO SS

INSTITUICAO: HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE - PORTO ALEGRE, RS, BRASIL.

1D: 42-4

Introducdo: A radioterapia esta relacionada ao comprometimento do parénquima e vasculatura
pulmonar levando a pneumonite ou fibrose por radiagdo. A hipertensio pulmonar pode
complicar um quadro de fibrose por radiacdo em estagio terminal e ser mais grave se
associada a endarterite actinica. Existem poucos casos na literatura de endarterite pulmonar
relacionada a radioterapia. Objetivo: Relatar o caso de um paciente com hipertensao pulmonar
grave relacionada a fibrose por radiagdo e provavelmente relacionada a endarterite actinica.
Resultados: Paciente masculino, 29 anos, Tumor de Wilm’s com 1 ano de idade, submetido
a resseccdo tumoral e radioterapia. Aos 5 anos, foi submetido @ nova radioterapia por
metéstase pulmonar. Ha cerca de 7 anos apresenta episodios de dispnéia, tonturas e cianose
de extremidades aos esforgos. Procurou atendimento médico; ecocardiograma evidenciou
hipertensdo pulmonar. Desde entdo em uso de diltiazem com melhora parcial do quadro. Nos
ultimos 30 dias evoluiu com edema de membros inferiores, ascite, tonturas, cianose de
extremidades e piora da dispnéia. TC de térax evidenciou sinais de fibrose pulmonar, mais
proeminente a direita. Submetido ao cateterismo direito que demonstrou PmAP 53 mmHg e
teste de vasodilatacdo negativo. Excluidas outras causas de hipertensdo pulmonar. Suspenso
diltiazem, iniciado Sildenafil e anticoagulacdo com boa resposta clinica. Conclusdo: Paciente
com nivel de hipertensdo pulmonar desproporcional ao grau de fibrose pulmonar levantando
a hipotese de endarterite actinica associada.

ECOCARDIOGRAMA DOPPLER, SATURACAO DE OXIGENIO E
CAPACIDADE SUBMAXIMA DE EXERCICIO EM PACIENTES COM FIBROSE
CISTICA

ROVEDDER PME'?, ZIEGLER B', PASIN L', RAMPON G', PINOTTI AFF, DALCIN PTR',
MENNA-BARRETO SS'

INSTITUICAO: "HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE - HCPA - PORTO ALEGRE, RS, BRASIL;
2CENTRO UNIVERSITARIO METODISTA TPA

1D: 45-1

Objetivos: Determinar a relacdo entre a pressdo sistélica da artéria pulmonar (PSAP) e a
capacidade subméxima de exercicio, avaliada pelo teste da caminhada em 6 minutos (TC6), em
pacientes com FC. Investigar a relacdo dos achados ecocardiograficos com os resultados do
TC6, do escore clinico, do escore radiologico e dos testes de funcdo pulmonar. Material e
Métodos: Estudo transversal, prospectivo em pacientes com FC com idade igual ou maior que
16 anos, clinicamente estaveis, acompanhados pelo Programa de Adultos com FC do Hospital
de Clinicas de Porto Alegre. Os pacientes foram submetidos & ecocardiografia com Doppler, ao
TC6, a testes de fungdo pulmonar, radiografia de térax e escore clinico. Resultados: O estudo
incluiu 39 pacientes com média de idade de 23,7 + 6,3 anos. Ndo houve correlagéo significativa
entre a distancia percorrida no TC6 e a PSAP, diametro do ventriculo direito (DVD) e o tempo
de aceleracdo do fluxo sistdlico do ventriculo direito-artéria pulmonar (TAS) (p>0,05). Observamos
correlagdo significativa entre a PSAP e a SpO2 em repouso (r = -0,73; p < 0,001), a Sp0O2 no
final do TC6 (r = -0,45; p = 0,006), 0 escore clinico de Schwachman-Kulczycki (r = -0,55; p
=0,001), o escore radiolégico de Brasfield (r = -0,33; p = 0,049), o VEF, (r = -0,63; p < 0,001)
e a CVF (r=-0,55; p = 0,001). O TAS correlacionou-se significativamente apenas com o VEF1
(r=0,32; p = 0,047). 0 DVD correlacionou-se significativamente com a SpO, em repouso (r =
-0,44; p = 0,005) e com o escore clinico (r = -0,38; p = 0,017). A SpO, em repouso foi o
melhor preditor da PSAP e seu efeito foi independente da associagdo entre outras variaveis
independentes (p = 0,001). O declinio da fungdo pulmonar associou-se significativamente com
a PSAP (p < 0,001), a SpO2 em repouso (p = 0,001), a Sp0, no final do TC6 (p = 0,007) e com
a diferenca entre a saturagio de oxigénio no inicio e no final do TC6 (p = 0,025). Conclusdo:
Nio observamos correlacio significativa entre a PSAP e a distancia percorrida no TC6 em
pacientes com FC. A Sp0O, em repouso foi o melhor preditor de PSAP. Além disso, a PSAP foi
fortemente correlacionada com o escore clinico de Schwachman-Kulezycki, VEF, e CVF nesta
amostra.

P.083 PREVALENCIA DE HIPERTENSAO PULMONAR AVALIADA POR
ECOCARDIOGRAFIA DOPPLER EM UMA POPULA(;‘I:\O DE PACIENTES
ADOLESCENTES E ADULTOS COM FIBROSE CiSTICA
ROVEDDER PME'?, ZIEGLER B, PINOTTI AFF', MENNA-BARRETO SS', DALCIN PTR'
INSTITUICAO: "HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE - HCPA - PORTO ALEGRE, RS, BRASIL;
2CENTRO UNIVERSITARIO METODISTA TPA
1D: 45-2
Objetivos: Determinar a prevaléncia de hipertensio pulmonar (HP), por meio da
ecocardiografia Doppler, em pacientes com fibrose cistica (FC). Comparar as caracteristicas
clinicas, escore radiolégico, fungdo pulmonar e parametros ecocardiograficos, nos grupos
sem e com HP. Correlacionar os achados ecocardiograficos com as caracteristicas clinicas,
escore radioldgico e fungdo pulmonar desses pacientes. Métodos: Estudo transversal,



