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Estimados amigos miembros de LASPGHAN 

Tenemos el agrado de invitarlos a participar del XXIV Congreso Latinoamericano y XV 
Congreso Iberoamericano de Gastroenterología, Hepatología y Nutrición Pediátrica a 
realizarse en la ciudad de Río de Janeiro del 25 al 28 de octubre de 2023. Será un evento 
completo, abordando todos los temas relevantes de nuestra especialidad. El día 25 
realizaremos varios Cursos Pre-Congreso que incluirán un PPP especial para LASPGHAN, 
hands-on en endoscopia y motilidad por mencionar los que ya están organizados. El 
programa científico está siendo sugerido por los Working Grups, para que responda a las 
principales demandas de nuestra sociedad. Tendremos actividades organizadas por 
NASPGHAN, ESPGHAN y la Asian Society. Los temas libres seleccionados serán 
presentados en medio de mesas redondas y conferencias, valorando la producción científica 
de nuestra sociedad. 

Esperamos que sea un evento inolvidable, además de mucha ciencia, mucha alegría y 
confraternización en la CIUDAD MARAVILLOSA de Río de Janeiro. 

Contamos contigo. 

¡Hasta Río de Janeiro! 

 

 

 

 

 



Rodrigo Vázquez Frias 
Vicepresidente LASPGHAN 
Presidente del Comité Académico 

Estimados colegas pediatras y nutricionistas latinoamericanos: 

Nuestra Sociedad Latinoamericana de Gastroenterología, Hepatología y Nutrición Pediátrica 
se complace en invitarlos a nuestro XXIV Congreso, el cual se llevará a cabo en Rio de 
Janeiro, del 25 al 28 de octubre. Hemos organizado un programa centrado en los tópicos 
más actuales y controversiales de la nutrición, la hepatología, la endoscopía, la motilidad 
gastrointestinal y de la gastroenterología pediátrica en general. Diversos profesores de la 
región junto con profesores invitados de Europa y Norteamérica podremos compartir 
experiencias en esta área. Es un foro excelente para que se de visibilidad a la investigación 
de la región y los aportes de los diferentes grupos de trabajo de nuestra sociedad. 
Agradecemos profundamente a todos los que enviaron sus trabajos libres para su 
presentación. La locación asegura que tengamos un congreso lleno de aprendizaje, 
fraternidad y por qué no, unos días muy agradables de convivencia con amigos. 

¡Nos vemos en Río! 



Programa XXIV Congresso Latinoamericano e XV Congresso Iberoamericano de 
Gastroenterología, Hepatología y Nutrición Pediátrica. Rio de Janeiro 2023 

26 de octubre de 2023 
 

Horario SALA 01 (SERGOVIA 1 e 2) SALA 02 (SERGOVIA 3 e 4) SALA 03 (EL PARDO I) 
07:00-08:00  YOUNG LASPGHAN 1  

08:00-09:30 

ENDOSCOPIA I  
Coordinadores: DIANORA NAVARRO (Venezuela) y 
REINALDO PIERRE ALVAREZ (Venezuela) 
 
08:00-08:15 • Ingestión de cáusticos 
LAURA DELGADO (Uruguay) 
08:15-08:30 • Hemorragia digestiva no variceal 
ERICKA MONTIJO (MEXICO) 
08:30-08:45 • Hemorragia digestiva variceal 
Mike Thompson (Reino Unido) 
08:45-08:55 Trabajo libre 39 
08:55-09:05 Trabajo libre 289 
09:05-09:25 • Preguntas 

NUTRICIÓN DEL LACTANTE  
Coordinadores: JULIA ALBERTO (Honduras) y  
YAEL ENCINAS (México) 
 
08:00-08:15 • Lactancia materna 
LILIANA LADINO (Colombia) 
08:15-08:30 • Micronutrimentos esenciales en la primera 
infancia 
CATALINA BAGES (Colombia) 
08:30-08:45 • El papel del hierro en los primeros dos años 
VANESSA HERNÁNDEZ ROSILES (México) 
08:45-09:00 • ¿Suplementación con vitaminas sí o no? ¿Cuándo? 
AILIM CARIAS (Colombia/Venezuela) 
09:00-09:10 Trabajo libre 287 
09:10-09:25• Preguntas 

ERRORES INNATOS DEL METABOLISMO  
Coordinadores: VERÔNICA CORNEJO (Chile) y IRENE KAZUE 
MIURA (Brasil) 
 
08:00-08:15 • Abordaje del paciente con enfermedad 
hepática de origen metabólico 
ALEJANDRA CONSUELO (México) 
08:15-08:30 • Defectos de la beta oxidación de lípidos: 
una puesta al día 
LUIS PEÑA (España) 
08:30-08:45 • Experiencia chilena en el seguimiento de 
cohorte con Tirosinemia tipo 1 
VERÓNICA CORNEJO (Chile) 
08:45-08:55 Trabajo libre 225 
08:55-09:05 Trabajo libre 121 
09:05-09:25 • Preguntas 

09:30-10:00 VISITA A LOS STANDS Y PÓSTERS  

10:00-11:00 

 
Ceremonia de Inauguración 
Coordinadores: Mesa directiva LASPGHAN 
• State of the Art: Prebiotics, Probiotics and 
Postbiotics: what is the scientific evidence? 
HANIA SZAJEWSKA (POLÔNIA) 

  

11:00-12:30 

ALERGIA ALIMENTARIA  
Coordinadores: JOSÉ CÉSAR DA FONSECA JUNQUEIRA 
(Brasil) y JULIANA ELOI (BRASIL) 
 
11:00-11:15 • ¿Es posible prevenir la alergia 
alimentaria? 
RODRIGO VÁZQUEZ FRIAS (México) 
11:15-11:30 • Alergia alimentaria múltiple 
gastrointestinal: estado del arte. 
YVAN VANDENPLAS (Bélgica) 
11:30-11:45 • Inducción de tolerancia durante la dieta 
de eliminación: ¿existen evidencias clínico-científicas? 
MAURO BATISTA DE MORAIS (Brasil) 
11:45-11:55 Trabajo libre 155 
11:55-12:05 Trabajo libre 201 
12:05-12:25 • Preguntas 

OBESIDAD I  
Coordinadores: NELSON ENRIQUE RAMIREZ RODRIGUEZ (Bolivia) y 
MIGUEL KLÜNDER KLÜNDER (México) 
  
11:00-11:15 • Cifras epidemiológicas de la última década y 
factores del entorno familiar y del hogar de la obesidad infantil 
JUAN PABLO RIVEROS (Colombia) 
11:15-11:30 • Tratamiento intensivo de comportamiento de 
salud y estilo de vida (IHBLT) en la obesidad infantil 
JULIA ALBERTO (Honduras) 
11:30-11:45 • Nuevas tendencias en el manejo de la Obesidad 
Infantil: apartándose del estigma y la discriminación 
KATIA RODRÍGUEZ (México) 
11:45-11:55 Trabajo libre 247 
11:55-12:05 Trabajo libre 78 
12:05-12:25 • Preguntas 

COLESTASIS NEONATAL  
Coordinadores: MARÍA DEL CARMEN PADILLA (Bolivia) y 
FERNANDO MENÉNDEZ (Guatemala) 
 
11:00-11:15 • Colestasis familiar 
ELISA DE CARVALHO (Brasil) 
11:15-11:30 • Colestasis en enfermedades metabólicas 
genéticas 
IRENE KAZUE MIURA (Brasil) 
11:30-11:45 • Tratamiento de prurito 
MARCELA GODOY (Chile) 
11:45-11:55 Trabajo libre 62 
11:55-12:05 Trabajo libre 128 
12:05-12:25 • Preguntas 

12:30-13:30 SIMPÓSIO SATÉLITE   SIMPÓSIO SATÉLITE   SIMPÓSIO SATÉLITE   
13:30-14:00 VISITA A LOS STANDS Y PÓSTERS 

14:00-14:20 

FORO DR. MARTINS CAMPOS 
Coordinadores: ARMANDO MADRAZO (México) y JUAN 
FRANCISCO RIVERA MEDINA (Perú) 
• Presentación de los mejores trabajos científicos:  
14:05 – 14:20 Trabajo libre 186  

  

14:20-15:50 

MOTILIDAD  
Coordinadores: MIGUEL SAPS (EUA) y CECILIA ZUBIRI 
(Argentina) 
 
14:20-14:35 • De la pHmetría a la Impedanciometría 
esofágica. Un recorrido por su historia y la actualidad. 
YVAN VANDENPLAS (Bélgica) 
14:35-14:50 • Acalasia. Novedades en el diagnóstico y 
tratamiento. 
ANA MARCELA ROCCA (Argentina) 
14:50-15:05 • Manometría recto anal del lactante a la 
adolescencia. Experiencia en Latinoamérica. 
SORAIA TAHAN (Brasil) 
15:05-15:20 • Eructos y aerofagia. ¿Qué hacemos con el 
aire? 
LEONEL RODRIGUEZ (EUA) 
15:20-15:30 Trabajo libre 47 
15:30-15:45 • Preguntas 

FALENCIA INTESTINAL  
Coordinadores: MARIA CAROLINA DE PINHO PORTO (Brasil) y 
PATRICIA VALDIVIESO (Perú) 
 
14:20-14:35 • Cómo construir un grupo multidisciplinario experto 
en insuficiencia intestinal 
HELENA GOLDANI (Brasil) 
14:35-14:50 • Manejo nutricional del paciente con insuficiencia 
intestinal 
NATASCHA SILVA SANDY (Brasil) 
14:50-15:05 • Teduglutida en el manejo de la Insuficiencia 
Intestinal: cuándo está indicado y los resultados. 
VERÓNICA BUSONI (Argentina) 
15:05-15:20 • Trasplante intestinal 
GABRIEL GONDOLESI (Argentina) 
15:20-15:30 Trabajo libre 231 
15:30-15:45 • Preguntas 

FIBROSIS QUÍSTICA  
Coordinadores: CARMEN BOJÓRQUEZ (México) 
y KIRA ALVARADO (Panamá) 
 
14:20-14:35 • Interacción trastornos de motilidad y 
disbiosis en FQ 
Hilda Lande (Argentina) 
14:35-14:50 • Desafíos actuales de nutrición como pilar 
de tratamiento en FQ 
MARTA CRISTINA SANABRIA (Paraguay) 
14:50-15:05 • La nueva era del páncreas y con el uso de 
moduladores en FQ. 
MATIAS EPIFANIO (Brasil) 
15:05-15:20 • Cambios en la evolución de hepatopatía 
crónica con el uso de moduladores 
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO (Brasil) 
15:20-15:30 Trabajo libre 216 
15:30-15:45 • Preguntas 

15:50-16:20 VISITA A LOS STANDS Y PÓSTERS 
16:20-17:20 SIMPÓSIO SATÉLITE   SIMPÓSIO SATÉLITE   SIMPÓSIO SATÉLITE   

17:20-18:45 

TRASTORNOS EOSINOFÍLICOS  
Coordinadores: ANDREINA GUISANDE (Uruguay) y 
CRISTINA HELENA TARGA FERREIRA (Brasil) 
 
17:20-17:35 • Esofagitis Eosinofílica - Situación en 
América Latina 
MICHELLE HIGUERA (Colombia) 
17:35-17:50 • Actualización en Terapia Dietética y 
farmacológica en la EoE 
CRISTINA PALMER BARROS (Brasil) 
17:50-18:05 • El papel de los productos biológicos en la 
EoE 
MARIO CÉSAR VIEIRA (Brasil) 
18:05-18:15 Trabajo libre 195 
18:15-18:25 Trabajo libre 222 
18:25-18:45 • Preguntas 

PÁNCREAS  
Coordinadores: COLOMBA COFRE (Chile) y TONANTZIN PADILLA 
CORTES (Honduras) 
 
17:20-17:35 • Manejo Nutricional de pancreatitis aguda 
SANDRA NERI (Venezuela) 
17:45-18:00 • Pancreatitis recurrente 
GREGORIO TORRES MARTÍNEZ (México) 
17:50-18:05 • Evaluación y tratamiento endoscópico de patología 
biliopancreático en el niño 
MIGUEL GALLARDO LUNA (México) 
18:05-18:15 Trabajo libre 27 
18:15-18:25 Trabajo libre 183 
18:25-18:45 • Preguntas 

TRASPLANTES  
Coordinadores: DANIEL EDUARDO D´AGOSTINO 
(Argentina) y ROSAMARÍA MACHADO (Ecuador) 
 
17:20-17:35 • Complicaciones biliares en el seguimiento 
prolongado: El talón de Aquiles en pediatría 
VERONICA BOTERO (Colombia) 
17:35-17:50 • Inmunosupresión en el largo plazo. ¿La 
inmunotolerancia es posible? 
MERCEDES MARTÍNEZ (EUA) 
17:50-18:05 • Consideraciones sobre fibrosis hepática. El 
enemigo oculto 
GILDA PORTA (Brasil) 
18:05-18:15 Trabajo libre 196 
18:15-18:25 Trabajo libre 269 
18:25-18:45 • Preguntas 

 
 
 
 
 



27 de octubre de 2023 
 

Horario SALA 01 (SERGÓVIA 1 e 2) SALA 02 (SERGOVIA 3 e 4) SALA 03 (EL PARDO I) 
07:00-08:00  YOUNG LASPGHAN 2  

08:00-09:30 

ENFERMEDAD CELIACA  
Coordinadores: INDHIRA ALPARO (Bolivia) y EDUARDO 
HEBEL (Chile) 
 
08:00-08:15 • Diagnóstico de EC. Realidad en 
Latinoamérica. 
LUCIANA GUZMÁN (Argentina) 
08:15-08:30 • Anticuerpos y marcadores HLA y no 
HLA como herramientas para el diagnóstico de EC 
ENRIQUETA ROMÁN (España) 
08:30-08:45 • Interpretación histopatológica para 
un correcto diagnóstico de EC 
NICOLLE CAVALCANTE GAGLIONONE (Brasil) 
08:45-08:55 Trabajo libre 270 
08:55-09:05 Trabajo libre 122 
09:05-09:25 • Preguntas 

DIFICULTADES ALIMENTARIAS  
Coordinadores: MAURO FISBERG (Brasil) y EDGAR JÁTIVA 
(Ecuador) 
 
08:30-08:45 • Por qué el entorno es esencial para 
determinar la alimentación del niño 
MAURO FISBERG (Brasil) 
08:45-09:00 • El niño con aversión sensorial 
GEORGINA BAULES (Panamá) 
09:00-09:15 • Educación médica y nutricional para 
trastornos alimentarios 
MARTA CRISTINA SANABRIA (Paraguay) 
09:15-09:25 Trabajo libre 174 
09:25-09:35 Trabajo libre 8 
09:35-09:55 • Preguntas 

ATRESIA DE VIAS BILIARES  
Coordinadores: NINA COLINA (Venezuela) y ELISA DE 
CARVALHO (Brasil) 
 
08:30-08:45 • Diagnóstico 
IRENE KAZUE MIURA (Brasil) 
08:45-09:00 • Tratamiento: colangitis 
NATASCHA SILVA SANDY (Brasil) 
09:00-09:15 • Otras modalidades de tratamiento 
(corticosteroide, ácido ursodeoxicólico, inhibidor 
de ASBT) 
GILDA PORTA (Brasil) 
09:15-09:25 Trabajo libre 95 
09:25-09:35 Trabajo libre 165 
09:35-09:55 • Preguntas 

09:30-10:00 INTERVALO Y VISITA A LOS STANDS 

10:00-11:00 

FORO DR. HORACIO TOCALINO  
Coordinadores: REINALDO PIERRE ALVAREZ (Venezuela) 
y RODRIGO VÁZQUEZ FRIAS (México) 
• Presentación del mejores trabajos científicos 
10:00-10:15: Trabajo libre 284  
10:15-10:30: Trabajo libre 18 
• State of the Art:  
10:30-11:00 APLICACIÓN DE LAS CIENCIAS OMICAS EN 
LA NUTRICIÓN PERSONALIZADA EN PEDIATRIA 
ANGEL GIL (ESPANHA) 

  

11:00-12:30 

CONCURSO DE VIDEOS  
Coordinadores: REINALDO PIERRE ALVAREZ (Venezuela,  
ERICKA MONTIJO (México) y GUILLERMO ALARCÓN 
(Argentina)IRENE 

CONGENITAL DIARRHEAL AND ENTEROPATHIES  
Coordinadores: MARÍA TERESA ARTIS (Venezuela) y JOSÉ VICENTE 
NORONHA SPOLIDORO (Brasil) 
 
11:15-11:35 • Enfermedad inflamatoria intestinal de inicio 
muy temprano 
Luciana Guzmán (Argentina) 
11:35-11:55 • Abordaje diagnóstico de diarrea congénita 
OLIVIER GOULET (Francia) 
11:55-12:10 • Enteropatía ambiental. ¿Cuál es la situación 
en América Latina? 
EDUARDO SALAZAR LINDO (Perú) 
12:10-12:20 • Trabajo libre 180 
12:20-12:45 • Preguntas 

HEPATITIS AUTOINMUNE  
Coordinadores: ALEJANDRA CONSUELO (México) y 
FIORELLA RIMOLO (Costa Rica) 
 
11:15-11:30 • Estado del arte de diagnóstico de la 
HAI 
FLORA ZÁRATE (México) 
11:30-11:45 • Tratamiento convencional 
FRANCISCO LOZANO (México) 
11:45-12:00 • HAI y Colangitis esclerosante, ¿Se 
modifica la estrategia terapéutica? 
MAURICIO LLANOS (Colombia) 
12:00-12:15 • Nuevas modalidades terapéuticas 
FERNANDO ÁLVAREZ (Canadá, virtual) 
12:15-12:25 • Trabajo libre 182 
12:25-12:40 • Preguntas 
 

12:30-13:30 SIMPÓSIO SATÉLITE   SIMPÓSIO SATÉLITE   SIMPÓSIO SATÉLITE   
13:30-14:00 INTERVALO Y VISITA A LOS STANDS 

14:00-16:00 

ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL 
Coordinadores: MÓNICA CONTRERAS (Argentina) y YAEL 
ENCINAS (México) 
 
14:00-14:15 • Utilidad de los Score endoscópicos 
CLAUDIO IGLESIAS (Uruguay) 
14:15-14:30 • ¿Cómo definir mejor los factores 
predictivos de respuesta? ¿Cómo seleccionar el 
1er biológico? 
JORGE AMIL (Portugal)  
14:30-14:45 • Tratamiento nutricional, el objetivo 
está claro pero, ¿se puede sostener en el tiempo? 
MARINA ORSI (Argentina) 
14:45-15:00 • Como prevenir y /o revertir la 
perdida de respuesta a los biológicos? 
JAVIER MARTÍN-DE-CARPI (España) 
15:00-15:15 • Eventos adversos del tratamiento 
¿Cómo chequearlos? ¿Se pueden prevenir? 
VERA SDEPANIAN (Brasil) 
15:15-15:25 Trabajo libre 176 
15:25-15:35 Trabajo libre 44 
15:35-15:55 • Preguntas 

MICROBIOTA Y BIÓTICOS  
Coordinadores: SYLVIA CRUCHET (Chile) y PEDRO GUTIÉRREZ 
(México) 
 
14:00-14:20 • Microbioma de la leche humana 
ENER CAGRI DINLEYICI (Turquía) 
14:20-14:40 • Actualización de la evidencia en el uso de 
probióticos en TFGI 
FLAVIA INDRIO (Italia) 
14:40-15:00 • Restauración de disbiosis asociada a 
antibióticos 
METEHAN OZEN (Turquía) 
15:00-15:20 • Evidencia sobre uso de sinbióticos 
CHRISTIAN BOGGIO (Argentina) 
15:20-15:30 Trabajo libre 3 
15:30-15:40 Trabajo libre 262 
15:40-16:00 • Preguntas 

POLIPOSIS 
Coordinadores: JOSÉ SPOLIDORO (Brasil) y MONSERRAT 
CAZARES (México) 
 
14:00 – 14:20 Polypectomy in Pediatric patients – 
State of the Art - POLYPECTOMY BEING 
PREPARED 
Doug Fishman, MD 
14:20 – 14:50 Overview of Polyposis Syndromes - 
RECOGNIZING AND MANAGING CHILDREN WITH 
POLYPOSIS 
Tom Attard, MD 
14:50 – 15:10 Genetic Testing - WHAT YOU NEED 
TO KNOW 
Kristin Zelley, MS, CGC 
15:10 – 15:30 Recognizing Rare Polyposis 
Syndromes (CMMRD, PTEN-HS, JPI)  
Isabel Rojas, MD 
15:30 – 16:00 Panel discussion: Polyposis 
Syndromes Holistic Management of Polyposis. 
(Perspective from the North and the South)  
(Spolidoro J, Pierre-Alvarez, R, Fishman D, Attard 
T, Isabel Rojas, Paula Peruzzi, Claudio Iglesias) 

16:00-16:15 INTERVALO Y VISITA A LOS STANDS 

16:20- 17:20 

SESION LAJPGHN Y JPGN 
Coordinadores: DANIEL D’AGOSTINO (Argentina) y 
MAURO BATISTA DE MORAIS (Brasil) 
 
SANDEEP GUPTA Y JOSE SPOLIDORO 

SIMPOSIO SATÉLITE SIMPOSIO SATÉLITE 

17:20-18:50 

H. PYLORI  
Coordinadores: ARMANDO MADRAZO (Mexico) y 
MILTON MEJÍA (Nicaragua) 
 
16:15-16:30 • ¿Qué debemos hacer en caso de 
resistencia en el primer y segundo tratamiento 
contra H. pylori? 
JOSÉ FERNANDO VERA CHAMORRO (Colombia) 
16:40-16:45 • Consecuencias en la alergia y en el 
crecimiento de la infección por H. pylori 

NASPGHAN visits LASPGHAN  
Coordinadores: JOSÉ VICENTE NORONHA SPOLIDORO (Brasil) y 
JENIFER LIGHTDALE (EUA) 
16:15-16:35 - Standards and indicators for diagnostic 
endoscopy in children –  
JENIFER LIGHTDALE (EUA) 
16:35-16:55 - Ensuring quality in therapeutic procedures 
for children 
DOUG FISHMAN (EUA) 

TRANSICIÓN  
Coordinadores: RAQUEL ANGELICA FURNES (Argentina) 
y SYLVIA CRUCHET (Chile) 
 
16:15-16:35 • Adolescencia concepto necesario 
aplicado a la transición en la atención médica. 
JUAN RINALDO JORGE COLLADO (República 
Dominicana) 
16:35-16:55 • La familia, los hermanos y el 



PAUL HARRIS (Chile) 
16:45-17:00 • Estudios moleculares en H pylori. 
¿En qué vamos en Latinoamérica? 
YALDA LUCERO (Chile) 
17:00-17:10 Trabajo libre 203 
17:10-17:20 Trabajo libre 50 
17:20-17:40 • Preguntas 

16:55-17:15 - High quality screening colonoscopy in 
pediatrics 
TOM ATTARD (EUA) 
17:15-17:40 • Preguntas 
 
 

paciente: todos transicionan CAMILA SÁNCHEZ 
(Argentina) 
16:55-17:15 • ¿Qué piensa el médico de adultos 
sobre la transición? La otra cara de la moneda. 
DANIEL EDUARDO D´AGOSTINO (Argentina) 
17:15-17:35 • Estado de la transición en LatAm. 
RAQUEL ANGELICA FURNES (Argentina) 
17:35-17:55 • Preguntas 
 

19:00-21:00 ASAMBLEA DE MIEMBROS LASPGHAN     
21:30 Fiesta del congreso   

 
28 de octubre de 2023 

 
Horário SALA 01 (SERGÓVIA 1 e 2) SALA 02 (SERGOVIA 3 e 4) SALA 03 (EL PARDO I) 

07:30-08:30 BREAKFAST CON PROFESOR (INDUSTRIA)     

08:30-10:00 

ENDOSCOPIA II  
Coordinadores: GONZALO ORTIZ (Argentina) CLAUDIO 
IGLESIAS (Uruguay) 
 
08:30-08:45 • Estenosis, perforación y fístula 
esofágica: nuevas técnicas endoscópicas 
DIANORA NAVARRO (Venezuela) 
08:45-09:00 • Tratamiento endoscópico de 
fistulas en niños 
PAULA PERUZZI ELIA (Brasil) 
09:00-09:15 • Endoscopía por cápsula 
ERICKA MONTIJO (México) 
09:15-09:25 Trabajo libre 14 
09:25-09:35 Trabajo libre 258 
09:35-09:55 • Preguntas 

ESPGHAN visits LASPGHAN  
Coordinadores: JOSÉ VICENTE NORONHA SPOLIDORO (Brasil) y 
ULRICH BAUMANN (Alemania) 
 
8:30-8:40 • The new ESPGHAN guideline in paediatric AISC 
and PSC 
GIUSEPPE INDOLFI (Florence, Italy) 
8:40-9:00 • Coeliac Disease in the new Millennium, current 
Strategies  
JERNEJ DOLINSEK (Maribor, Slovenia) 
9:00-9:20 • Novel Options for Nutritional Management of 
Crohn´s Disease  
JORGE AMIL DIAS (Portugal) 
9:20-9:40 • Heads up - early treatment in paediatric IBD 
LISSY DE RIDDER (Rotterdam, The Netherlands) 
9:40-9:55 • Preguntas 
 

HEPATITIS VIRALES  
Coordinadores: MARCELA GODOY (Chile) y GUSTAVO 
GARCÍA (El Salvador) 
 
08:30-08:45 • Hepatitis C: guías actualizadas y 
resultados de nuevos tratamientos en pediatría 
CARMEN ESTHER LÓPEZ (Venezuela) 
08:45-09:00 • Hepatitis aguda severa: ¿Qué nos 
enseñaron los brotes agudes virales? 
DANIEL EDUARDO D´AGOSTINO (Argentina) 
09:00-09:15 • Vacunación universal HAV y HBV 
en Latinoamérica. Resultados y desafíos. 
THEMIS REVERBEL DA SILVEIRA (Brasil) 
09:15-09:25 Trabajo libre 272 
09:25-09:35 Trabajo libre 32 
09:35-09:55 • Preguntas 

10:00-10:30 INTERVALO Y VISITA A LOS STANDS 

10:30-11:15 

MASTERS OF PEDIATRIC GASTROENTEROLOGY  
Coordinadores: MARINA ORSI (Argentina) y ROBERTO 
CALVA RODRIGUEZ (México) 
 
Ponentes:  
EDUARDO ANGEL CUETO RUA (Argentina), 
ULYSSES FAGUNDES NETO (Brasil),  
DOMINGO JAEN (Venezuela) y  
ISIDORO JOAQUÍN KOHN (Argentina) 

  

11:15-12:45 

TRASTORNOS INTERACCIÓN INTESTINO CEREBRO  
Coordinadores: JULIANA ELOI (Brasil) y ROBERTO 
ARTURO ZABLAH CORDOVA (El Salvador) 
 
11:15-11:30 • Tratamiento No farmacológico del 
dolor abdominal funcional 
MIGUEL SAPS (EUA) 
11:30-11:45 • Constipación crónica refractaria: 
abordaje y tratamiento 
LEONEL RODRIGUEZ (EUA) 
11:45-12:00 • Trastornos de interacción eje 
cerebro intestino en niños con TEA 
JULIAN FERNANDEZ (Argentina) 
12:00-12:15 ROMA V: Nuevas perspectivas 
MIGUEL SAPS (EUA) 
12:15-12:25 Trabajo libre 76 
12:25-12:35 Trabajo Libre 132 
12:35-12:55 • Preguntas 

OBESIDAD II  
Coordinadores: JHOMELY BAEZ (República Dominicana) y ÓSCAR 
MALDONADO (México) 
 
11:15-11:35 • Trastornos cognitivos en la obesidad infantil 
CARLOS A NOGUEIRA-DE-ALMEIDA (Brasil) 
11:35-11:55 • Complicaciones hepáticas en la obesidad 
infantil. Su manejo. 
MANUEL LARA MARTÍN (Cuba) 
11:55-12:15 • Intervenciones de prevención y tratamiento 
de la obesidad en escolares de la ciudad de México 
MIGUEL KLÜNDER KLÜNDER (México) 
12:15-12:25 Trabajo libre 177 
12:25-12:40 • Preguntas 
 

HIPERTENSIÓN PORTAL  
Coordinadores: CRISTINA HELENA TARGA FERREIRA 
(Brasil) y ALEXANDRA SALVADOR (Ecuador) 
 
11:15-11:30 • Actualizaciones del manejo médico 
de la hipertensión Portal 
ULLRICH BAUMANN (Alemania) 
11:30-11:45 • Manejo endoscópico 
JOSÉ CADENA (México) 
11:45-12:00 • Baveno en práctica clínica/Shunt 
mesoportal 
CAROLINA SOARES (Brasil) 
12:00-12:15 • Tratamiento quirúrgico de 
hipertensión porta Baveno 
RICCARDO SUPERINA (EUA) 
12:15-12:25 Trabajo libre 40 
12:25-12:35 Trabajo libre 9 
12:35-12:55 • Preguntas 

13:00-14:00 

CEREMONIA DE CLAUSURA   
Directiva LASPGHAN 
STATE OF ART:Le che materna y Epigenética: lo que 
indica la evidencia puede cambiar en la vida de un 
adulto. 
BERNARDO HORTA (Brasil) 
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Avaliação do microbioma intestinal de lactentes com alergia às proteínas do leite  
de vaca não IgE mediada e comparação com lactentes saudáveis sob influência  
de fatores ambientais

Bruna França, Dra. Anne Jardim Botelho, Dr. Ricardo Queiroz Gurgel, Dra. Jackeline Motta Franco, Dra. Tatiana Graça,  
Prof. Dra. Sarah Cristina Fontes

Universidade Federal de Sergipe

A patogênese da alergia às proteínas do leite de vaca (APLV) está cada vez mais associada à composição do microbioma intestinal (MI), 
predominantemente formada nos dois primeiros anos de vida, quando sofre modulação de fatores ambientais e quando o sistema imune 
está em desenvolvimento. Evidências apontam que a disbiose intestinal favorece a quebra da tolerância oral e desenvolvimento de alergia 
alimentar. Até o momento, essa relação é mais estudada nas crianças cujo mecanismo imunológico é mediado por imunoglobulina da 
classe E (IgE) e pouco nas não IgE mediadas. Comparar o microbioma intestinal de lactentes com APLV não IgE mediada com lactentes 
sem APLV considerando-se a influência das variáveis ambientais. Estudo observacional transversal analítico, lactentes até seis meses 
com teste de provocação oral (TPO) diagnóstico positivo recrutados no serviço de referência em alergia alimentar de Sergipe (grupo 
APLV), lactentes com TPO diagnóstico negativo (controle sintomático), lactentes saudáveis (controle assintomático) da mesma faixa etária. 
Variáveis com potencial efeito sobre o MI: idade na coleta de fezes, estrato social, escore Z do peso para idade, tipo de fórmula infantil 
(FI), idade gestacional, parto, sexo, zona de moradia, FI na maternidade, idade do primeiro alimento complementar, probiótico. Análise do 
microbioma intestinal: técnica de sequenciamento da região 16S do RNAr nas amostras de fezes. O desfecho primário: APLV não IgE 
mediada, variáveis independentes: abundância relativa e diversidade alfa. A diversidade alfa e abundância relativa foram comparadas 
pela regressão linear múltipla ajustada para as covariáveis. Total 37 lactentes, 13 no grupo APLV, 12 no grupo controle sintomático e 12 
no assintomático. O grupo APLV apresentou maior abundância relativa de Bacteroidetes (p < 0,001) e Bacteroides (p < 0,001) quando 
comparados aos grupos controle independentemente do efeito das covariáveis sobre o MI. Assim como, também apresentou menor abun-
dância relativa de Proteobacteria (p < 0,001), Streptococcus (p = 0,007), Unidentified Enterobacteriaceae (p < 0,001) e Klebsiella (p < 
0,001). Observou-se também que este grupo apresentou desequilíbrio entre os filos Proteobacteria, Firmicutes e Bacteroidetes. Não houve 
diferença na diversidade alfa entre os grupos de pacientes estudados. Foram observadas diferenças significativas entre o microbioma 
intestinal de lactentes com e sem APLV independente do efeito das variáveis ambientais.

Estudo de crianças com alergia à proteína do leite de vaca não IgE mediada

Daniele Pires Dias Alves, Nathalia Marinho Ferreira, Juliana Bortoluzzi Dos Santos, Cristiane Harumi Bazhuni Tsuge Neiva, 
Anna Leticia de Cerqueira Campos Villardi, Bruno Pereira Ribeiro da Rocha, Verônica Santos de Oliveira,  
Myrna Santos Rocha, Giuseppe Maria Santalucia

Hospital Municipal Jesus

A alergia à proteína do leite de vaca tem uma prevalência alta na população mundial, em torno de 7% e vem crescendo e se apresentando 
de forma mais grave como a FPIES (Síndrome da Enterocolite Induzida por Alimento). A apresentação clínica da alergia à proteína do 
leite de vaca pode ser classificada em IgE mediada e não IgE mediada de acordo com o tempo de início dos sintomas e sua classificação 
imunológica.

O presente estudo tem como objetivo demonstrar as principais características clínicas e epidemiológicas da apresentação clínica Não 
IgE mediada da Alergia à Proteína do leite de vaca. 
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Estudo retrospectivo de 211 casos mediante análise de prontuários médicosA faixa etária mais comumente encontrada foi a de 6 meses 
a 12 meses de vida, seguida pela faixa etária de 3 a 6 meses de idade. O sexo masculino (54,9%) se sobrepôs ao sexo feminino (45,5%). 
O percentil 50 para Peso/idade na classificação do NCHS foi o mais encontrado, seguido pelo Percentil 15 para Peso/idade o que demonstra 
que a maioria das crianças é saudável. O percentil 50 para Estatura/idade foi prevalente, seguido pelo percentil 15 para Estatura/idade, 
evidenciando um bom desenvolvimento pôdero-estatural. A prematuridade ocorreu em 27% do grupo estudado. Os sintomas mais encontra-
dos foram diarréia com sangue (48,8%) e vômitos (46,4%), diarréia com muco e sangue (15,2%), diarréia (10,9%), diarréia com muco (7,1%), 
constipação (8%), assadura perianal (9,5%), cólicas (8,5%), distensão abdominal (7,6%), urticária (10,9%), dermatite atópica (9,9%), confir-
mando a hipótese de que o Refluxo Gastroesofágico pode ser causado pela alergia à proteína do leite de vaca. O RAST-IgE específica para 
leite de vaca foi solicitado em 35% dos casos. A endoscopia digestiva alta foi solicitada em 4,7% o que nos faz pensar nos casos que evoluem 
para Esofagite Eosinofílica. A fórmula mais utilizada foi a extensamente hidrolisada Pregomin pepti em 53,5% seguida pela fórmula de ami-
noácidos Neocate LCP em 38,4% e pela soja Aptamil Soja 2 em 5,2% dos casos. O Teste de provocação oral (TPO) com leite de vaca foi 
feito com sucesso na faixa etária dos 12 aos 18 meses de vida em 20,8% e dos 18 aos 24 meses em 12,3%. As crianças com alergia à 
proteína do leite de vaca não IgE mediada se apresentam com quadro de proctocolite e com vômitos na maioria dos casos. Nos casos de 
crianças com Refluxo Gastroesofágico devemos pensar em Alergia à Proteína do leite de vaca.

Keriorrhea: ¿existe un aumento de casos pediátricos por las nuevas dietas  
con pescado crudo?

Isabel Casas Gallegos, Luz Estrella Santana Sandoval, Nelly Padilla Gomes, Cristina Bonjoch Mari

Hospital Dexeus

El aumento del consumo de pescado crudo en la sociedad occidental motivó la presentación del siguiente caso clínico. El objetivo fue 
describir un caso pediátrico de Keriorrhea para conocer e identificar esta condición. La Keriorrhea es una manifestación clínica caracte-
rizada por la evacuación anal de un líquido oleoso anaranjado, producto de la ingesta de pescado rico en ésteres cerosos, no digeribles, 
ni absorbibles, que al llegar a la ampolla rectal ejercen un efecto laxante. Estos “ésteres cerosos” están presentes en algunos pescados 
escolares (familia Gempylidae), algunos de ellos incorporados en la dieta en forma de sashimi, sushi y ceviche. Se ha postulado también 
una disfunción esfinteriana secundaria a toxinas. Existe un subregistro por el desconocimiento de esta condición. Las publicaciones en 
la población pediátrica son escasas. Caso clínico: Niña de 8 años de edad, que consulta por expulsión involuntaria de un líquido aceitoso 
de color amarillo - naranja a través del canal anal sin otra sintomatología asociada. Entre episodios las deposiciones son normales. La 
exploración física fue normal. La paciente presentó un evento similar a los 6 años con la ingesta de pescado, siendo las pruebas realiza-
das normales. La aparición de las pérdidas oleosas actuales coinciden con la rutina familiar de cenar sushi de salmón, dos veces por 
semana, porque ´es el único pescado que acepta comer en casa y además no hay que cocinarlo ,́ siendo la niña la única de la familia en 
presentar los hallazgos descritos. Se realizaron ecografía abdominal, analítica de sangre y heces que fueron normales. Un elemento clave 
en el diagnóstico fueron el registro dietético de 72 horas y las fotografías de las deposiciones características. El conocimiento de la be-
nignidad de este cuadro clínico y de la diversidad dietética actual permitirá ofrecer un diagnóstico precoz y tranquilizador a las familias 
evitando así pruebas complementarias innecesarias.

Post-COVID19: ¿estamos ante un aumento de trastornos funcionales gastrointestinales  
en niños?

Isabel Casas Gallegos1, Luz Estrella Santana Sandoval1, Nelly Padilla Gomes2, Cristina Bonjoch Mari1, Núria Pericas López3, 
Enric Ortigosa Pla2

1Hospital Dexeus; 2Hospital CIMA; 3Clínica Diagonal

La pandemia COVID-19 ha constituido un evento estresante desencadenante de múltiples trastornos funcionales gastrointestinales (TFGI) en 
la población infanto-juvenil. El conocimiento limitado de esta entidad conlleva a que estos pacientes sean frecuentemente mal diagnosticados 
y sometidos a múltiples pruebas complementarias y tratamientos inadecuados. El objetivo de este estudio fue determinar las características de 
los trastornos funcionales gastrointestinales Post-COVID19 en un grupo de niños entre 1 y 16 años de edad. Se realizó un estudio retrospectivo 
mediante revisión de la historia clínica de niños con TFGI Post-COVID19 en la consulta de Gastroenterología Pediátrica de 3 hospitales privados 
en Barcelona (Hospital CIMA, Hospital Dexeus y Clínica Diagonal) desde el 01 de enero 2022 al 31 de mayo 2023. El diagnóstico de TFGI 
(estreñimiento, diarrea, reflujo gastroesofágico (RGE) y/o dolor abdominal) se realizó según los criterios de Roma IV. Se recolectaron datos 
epidemiológicos y variables clínicas. Se realizaron estadísticas descriptivas. Se incluyeron 57 niños [29 (50.9%) sexo masculino y 28 (49.1%) 
sexo femenino]. La edad media fue 8,7 años, DS 3.93, rango 9 meses a 16 años. 15 (26.3%) tenían una dieta especial [sin carbohidratos 10/15 
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(17.5%)]. Del total de niños, 3 (5.3%) presentaron RGE (edad media 5.9 (DS 5.0), 9 (15.8%) estreñimiento (edad media 7 años (DS 3.96), 22 
(38.3%) diarrea (edad media 9.3 años (4.6%) y 39 (68.4%) dolor abdominal (edad media 9.0 (DS 3.02). 5 (8.8%) ansiedad, 2 (3.5%) depresión. 
9 (15.8%) presentaron comorbilidad (1 neurofibromatosis, 4 TDAH, 4 TEA). 56 (98.2%) presentaron síntomas leves de COVID, 3 (5.3%) anosmia. 
3 (5.3%) presentaron valores de calprotectina fecal > 200 ug/g. 2 (3.5%) precisaron endoscopia digestiva alta y baja. 1 (1.8%) requirió hospita-
lización. El dolor abdominal fue el TFGI Post-COVID19 más frecuente. Los niños con TFGI Post-COVID19 tienen características específicas 
que requieren un mayor estudio ya que el conocimiento limitado de esta patología conlleva a un diagnóstico erróneo y a pruebas complemen-
tarias innecesarias.

Adaptación cultural y validación de cuestionario para evaluar percepción de síntomas 
gastrointestinales presentes en test de aliento con hidrógeno expirado en una población 
pediátrica

Cesar Augusto Moreno Serrano1, Ana Maria Castañeda Figueroa2, Lina Karina Salcedo Castilla
1Pedigastric; 2Universidad Nacional de Colombia

Es necesario contar en el país con un cuestionario validado para evaluar la percepción de carbohidratos durante las pruebas de aliento, que 
permita la unificación de criterios para su abordaje. Realizar la adaptación cultural del pCPQ (Parental-Caregivers Perception Questionnaire) 
respetando giros idiomáticos, contexto cultural, diferencias en percepción de síntomas gastrointestinales por ingesta de carbohidratos durante 
prueba de aliento con hidrógeno en niños para su validación en español. Se realizó la traducción del cuestionario pCPQ del alemán manteniendo 
la estructura, equivalencia semántica idiomática, conceptual y experiencial con el original, conservando la escala visual de 6 caras y 6 pregun-
tas, asegurando su comprensión para niños mayores de 3 años. Se realizó un piloto con 30 niños y se completó la validación. Las propiedades 
psicométricas (fiabilidad y validez) fueron conservadas, la consistencia interna se analizó con el Coeficiente de Cronbach, la fiabilidad intra e 
inter-observador se analizó a través del cálculo del índice Kappa de Cohen. Estudio multicentro, en centros de gastroenterología pediátrica de 
dos ciudades colombianas. Se validó con 201 niños de 3 a 17 años evaluando la percepción de síntomas gastrointestinales desencadenados 
por la ingesta de carbohidratos durante la prueba de aliento de hidrogeno. Mujeres 57.71%, 87.56% lactulosa, 12.44% fructosa y 11.44% lactosa. 
Media de edad 10.3 (sd 4.38) años. Síntomas, por frecuencia fueron: diarrea (98.51%), náuseas (94.03%), gases (91.04%), flatulencia (88.56%) 
y dolor abdominal (86.57%). Coeficiente de Cronbach de 0.9676, índice Kappa de Cohen de 0.9618 y coeficiente de correlación de Pearson de 
r = 0.9095. Es el primer instrumento publicado y traducido al castellano, identificando y unificando los síntomas presentes en pacientes pediá-
tricos sometidos a pruebas de aliento con hidrogeno expirado para unificar las interpretaciones de los síntomas durante la prueba en niños 
evitando reportes inequívocos. 

Manifestaciones clínicas gastrointestinales y dificultades de la alimentación en niños con 
trastorno del espectro autista. Estudio multicéntrico cubano

Manuel Lara Martín, Ángel Leonardo Merás Valdesuso, Adislen Aguilar Samada

Hospital Pediátrico José Luis Miranda

Los pacientes con trastorno del espectro autista (TEA) sufren con frecuencia síntomas gastrointestinales y se reporta que los síntomas 
digestivos, se correlacionan la gravedad del autismo. Además las dificultades en la alimentación que se producen pueden provocar ma-
nifestaciones carenciales importantes. Todas estas alteraciones constituyen la expresividad de alteraciones en el eje cerebro-intestino. 
Describir las manifestaciones gastrointestinales y trastornos de la alimentación en los niños con trastornos del espectro autista. Se realizó 
un estudio transversal utilizándose un muestreo no probabilístico intencional constituida por 60 pacientes con diagnóstico de trastorno de 
espectro autista, pertenecientes a dos provincias en Cuba (Villa Clara y Santi Spiritus) de enero de 2019 a enero de 2023. Los síntomas 
gastrointestinales se recogieron mediante un cuestionario de elaboración propia administrado por los investigadores responsables en cada 
una de las provincias y los diagnósticos de los trastornos de la alimentación se realizaron en consulta de atención a estos pacientes en 
el Hospital Pediátrico Universitario José Luis Miranda de Villa Clara, Cuba. Se calcularon las medidas de resumen de acuerdo al tipo de 
variable (frecuencias absolutas, relativas, media, desviación estándar y moda). Los resultados se resumen en tablas y gráficos. Predominó 
el sexo masculino (80%) y color de la piel blanca (83.3%). La edad promedio de los pacientes estudiados fue de 6 años, siendo 7 años 
la edad de presentación más frecuente, con una desviación estándar de 3.5 años. El estado nutricional se encontró afectado en el 41.6% 
de los casos, de ellos 26.6% correspondió a pacientes con desnutrición proteico energética y el 15% a pacientes con obesidad. Los sín-
tomas gastrointestinales se identificaron en 86.6% de los niños, y predominaron el dolor abdominal crónico (38.3%), la constipación (33.3%) 
y diarrea (30.0%). Dentro de los trastornos de la alimentación predominó la alimentación selectiva (78.3%), anorexia (20.0%) y pica (10%). 
Predominó el estado de nutricional deficiente, el dolor abdominal crónico y el trastorno de alimentación selectiva.
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Sangrado variceal agudo y resangrado en niños con hipertensión portal: abordaje médico 
y endoscópico

Génesis Rojas, Dianora Navarro, Karolina Lopéz, Franny Núñez, Deivis Maury, Libia Alonso, Cristhian Núñez,  
Gleidys Villarroel, Katiuska Belandria, Elennys Moya

Hospital Dr Miguel Perez Carreño

El sangrado variceal es una complicación grave en pacientes con hipertensión portal. En niños no existen directrices claras de tratamiento. 
Reportar el abordaje médico-endoscópico en niños con hipertensión portal y sangrado variceal agudo y resangrado. Estudio prospectivo, 
descriptivo, transversal (julio 2017-julio 2022).

Variables: edad, sexo, patología de base, tratamiento (médico, farmacológico, endoscópico), falla al tratamiento agudo, resangrado 
temprano o tardío. 24 niños, edad 6 ± 3,6968 años (rango:1-12), 12 (50%) varones y 12 (50%) niñas. Cavernomatosis de la porta (CVP) 
18/24 (75%) y Cirrosis hepática (CIH) 6/24 (25%). Várices esofágicas grado II-III fueron las más prevalentes (37,50%), pero III-IV similar 
porcentaje (37,49%), la mayoría con puntos rojos o estigmas de sangrado. Gastropatía hipertensiva 22/24 niños. Ante el sangrado, todos 
los pacientes recibieron antibioticoterapia profiláctica, inhibidores de bomba, sucralfato con gelfoam y 22/24 (91.67%) hemoderivados. 
Ligadura con bandas de várices esofágicas 11/24 (45,83%), escleroterapia 7 (29,16%) y mixta 6 (25%), 2 (8,33%) escleroterapia de várices 
gástricas. Falla al tratamiento 2/24 (8,33%), a un paciente nueva esclerosis de várices esofagogástricas, el otro solo medidas generales 
con hemoderivados. Tratamiento incompleto de octeotride/somatostatina 5/24 (20.83%). En 2/5 fue un factor de riesgo para sangrado, 
RA% = 94,74%. Todos egresaron con propanol. Resangrado temprano se observó en 6/24 (25%), un promedio 19,12 ± 13,48 (rango: 14-42 
días), se repite tratamiento endoscópico, 2 niños tenían CIH y 4 CVP. No se encontró asociación entre la patología de base y el riesgo 
de aparición de sangrado temprano, RR = 1. Resangrado tardío, en 16/24 (66,67%), un promedio 24,53 ± 27,6402 (rango: 2-108 meses), 
tratamiento farmacológico-endoscópico instaurado en 12/16 con CVP y 1/16 con cirrosis, los otros 3 con CIH tratamiento conservador 
(hemoderivados, agentes vasoactivos, vitamina K).

Fallece un paciente con cirrosis descompensada. El abordaje del sangrado agudo variceal y resangrado en niños con hipertensión 
portal requiere una estandarización, la conducta adoptada está basada en tratamientos recomendados en adultos.

Experiencia en la endoscopia terapéutica para extracción de cuerpo extraño esofágico 
según sus características

Deivis Maury, Dianora Navarro, Karolina López, Génesis Rojas, Franny Núñez, Michelle Núñez, Gleys Villarroel, Libia Alonso, 
Elenny Moya, Katiuska Belandria

Hospital Dr Miguel Pérez Carreno

El cuerpo extraño (CE) esofágico amerita resolución endoscópica entre el 10 y 20% y el 1% extracción quirúrgica.  Reportar la experiencia 
en endoscopia terapéutica para la extracción de cuerpo extraño esofágico según sus características. Estudio retrospectivo, descriptivo, 
transversal, enero 2018-julio 2022. Variables: edad, sexo, tipo de CE, sintomatología, videoendoscopia (emergencia, urgencia y no urgen-
cia), sedación/anestesia general, remoción en primera endoscopia, segunda o quirúrgica, accesorios y técnica empleada. 105 niños, edad 3,77 
± 2,31 (rango: 10 meses-11 años), preescolares 72,50% y varones 67,50%. Pacientes asintomáticos 16,19%. Lo más frecuente fue moneda 
en 82,86%. Endoscopia de emergencia 3/105 (2,85%), urgencia 89/105 (84,76%) y no urgente 13/105 (12,38%). Sedación profunda 95,24%. 
Remoción endoscópica exitosa 103/105 (98,09%) y fallida en 2/105 (1,90%) resueltas quirúrgicamente, 31/105 (29,52%) ameritaron un se-
gundo procedimiento. No hubo relación entre realizar primera o segunda endoscopia y tiempo de permanencia del CE, p = 0.5368, ni con 
la localización en esófago, p = 0.9733. Se logra extracción de 64 monedas, 3 zarcillos y 3 pilas de botón con pinza de ratón o caimán, en 
combinación con asa de polipectomía/cesta de dormía 22 monedas y un zarcillo. Las metras se extrajeron con cesta/asa de polipectomía. 
CE orgánico con trípode o asa de polipectomía. Balón hidrostático y empuje como coadyuvante en la remoción de una semilla, una moneda 
y una pila de botón, en esta última, se logra con un abordaje retrogrado por gastrostomía. Técnica de empuje y asa de polipectomía se 
empleó con una rolinera y un zarcillo. CE irrecuperable, 2 pilas extraídas quirúrgicamente. La extracción exitosa de un CE depende de la 
localización, características del objeto, tiempo transcurrido y la experticia del endoscopista.
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Resolución clínica del dolor abdominal asociado a infección por helicobacter pylori en 
niños posterior al tratamiento erradicador

Franny Núñez, Dianora Navarro, Libia Alonso, Karolina López, Génesis Rojas, Deivis Maury

Hospital General Dr. Miguel Pérez Carreño

El manejo de la infección por Helicobacter pylori (Hp) es un dilema permanente con múltiples interrogantes con respecto al tratamiento y 
síntomas asociados a la infección. Determinar la resolución clínica del dolor abdominal asociado a infección por Hp en niños posterior al 
tratamiento erradicador. Estudio prospectivo, descriptivo, transversal, enero 2020- enero 2022. Pacientes con biopsia positiva para Hp 
quienes recibieron tratamiento y seguimiento de 6 meses. Variables: edad, sexo, clínica pre y postratamiento, nivel socioeconómico, an-
tecedentes familiares de gastritis, hallazgos endoscópicos, histología y tratamiento. 116 pacientes, edad promedio 9.08 ± 3.1 (rango: 1-15 
años), sexo femenino 51,72% y 51.72% edad escolar. Antecedente familiar de gastritis Hp 43/116 (37,06%) y cáncer gástrico 6/116 (5,17%). 
El 56.89% en condiciones de pobreza. Todos con dolor abdominal, regurgitación en 69.83% y saciedad temprana 68.97% entre otros. El 
hallazgo endoscópico más usual fue mucosa nodular antro-corporal en 108 pacientes (93.10%), el diagnóstico endoscópico más frecuente 
fue gastropatía moderada en 74 pacientes (63.79%), 13/74 con erosiones y 3/74 con úlceras, 17 gastropatía severa, 9/17 con erosiones y 
6/17 con úlceras. Reporte histopatológico más prevalente fue gastritis crónica activa moderada en 61 (52,58%), leve 37 (31,89%) y severa 
18 (15,51%), otros hallazgos: cúmulos linfoides 64 (55,17%), atipias 12 (10,34%), tejido linfoide asociado a mucosa sin lesión epitelial 
7(6,03%), atrofia glandular 6 (5,17%) y metaplasia intestinal 2 (1,72%). Esofagitis por reflujo 48.27% y duodenitis activa moderada 50%. 
Se indica triple terapia a 75 (64,65%) y cuádruple 41 (35,34%). En el seguimiento, resolución del dolor abdominal 92 (79.31%) y persis-
tencia de dolor en 24 (20.68%), donde resaltan los trastornos gastrointestinales funcionales 58.33%. En 41 paciente se indica re-endos-
copía por hallazgos histológicos previos. Se observo el beneficio sintomático resolución del dolor abdominal con el tratamiento erradicador 
de Hp. Existe controversias sobre las recomendaciones en las guías, siendo importante valorar riesgo-beneficios en nuestro medio.

Hematemesis como manifestación de alergia a la proteína de leche de vaca

Ailim Carias1, Brianna Aguirre2, María Camila Beltrán2, Jose Fernando Vera-Chamorro1

1Hospital Universitario Fundación Santa Fe de Bogotá; 2Universidad de Los Andes

La hemorragia de vías digestivas altas (HVDA) tiene una incidencia variable en pediatría y depende del grupo etario, siendo infrecuente 
en neonatos (1). La alergia a la proteína de leche de vaca (APLV) es la más prevalente en la infancia (2), siendo lo más frecuente el com-
promiso gastrointestinal (3). Femenina de 43 días de vida, obtenida a término por cesárea. Recibió fórmula láctea y posteriormente lac-
tancia materna. Antecedentes familiares de atopia. Ingresa a urgencias por hematemesis, hemodinámicamente estable, palidez mucocu-
tánea. Radiografía de abdomen con distensión de asas sin neumatosis, anemia 9.6 gr/dL y prolongación de tiempos de coagulación. Se 
administró fitomenadiona, infusión de omeprazol y sucralfato. Esofagogastroduodeno scopia evidenciando erosiones antrocoporales y 
estigmas de sangrado reciente. Aplicamos terapia de argón. Se indicó fórmula elemental, evolución satisfactoria y egresó. Control ambu-
latorio con ganancia de peso, sin hematemesis. Biopsias reportadas normales. Se considera diagnóstico de APLV. La HVDA es infrecuente 
en los primeros meses de vida (1). Su abordaje debe incluir historia clínica y exploración física (3). Es necesaria la realización de esofa-
gogastroduodenoscopia para diagnóstico y terapéutica (4).

En Colombia la prevalencia de APLV se estima entre 2.5-11% (5). Es manifestación de una reacción inmunológica contra epítopes pro-
teicos encontrados en la leche de vaca (2,5). Es infrecuente que la APLV se manifieste como HVDA, siendo más común la hematoquezia 
(2,3) el diagnóstico diferencial incluye gastritis por Helicobacter pylori, malformaciones vasculares, entre otras (2,5). Los hallazgos endos-
cópicos son inespecíficos, y pueden llegar a ser normales hasta 30% (5). El diagnóstico se basa en la presencia de factores de riesgo, 
respuesta a dieta de eliminación y recurrencia de los síntomas con la prueba de provocación oral (5,6). La hematemesis como presentación 
de APLV es infrecuente, pero debe ser considerada dentro de los diagnósticos diferenciales de la HVDA en lactantes.



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

6

Fatores associados a um maior número de dilatações esofágicas em crianças com história 
de ingestão cáustica

Annie J. Cardoso, Natascha S. Sandy, Gabriela S. Gomez, Maria de Fatima Servidoni, Silvia R. Cardoso, Elizete A. Lomazi, 
Maria Angela Bellomo-Brandao

UNICAMP

Crianças que sofrem lesões cáusticas correm alto risco de desenvolver estenose esofágica e necessidade de dilatações esofágicas. Nosso 
estudo teve como objetivo identificar potenciais fatores prognósticos, além da classificação endoscópica, que pudessem prever a neces-
sidade de dilatações esofágicas repetidas no acompanhamento de crianças com histórico de ingestão de substâncias cáusticas. Estudo 
de coorte retrospectivo de centro único incluindo crianças submetidas a Esofagogastroduodenoscopia (EGD) após ingestão cáustica. 
Foram avaliados possíveis fatores preditivos para a necessidade de dilatações esofágicas. Foram incluídos 34 pacientes, 19 do sexo 
feminino (55,9%). A idade mediana no momento dos acidentes foi de 20,6 meses (IQR 15-30,7). Todas as ingestões cáusticas foram aci-
dentais, de substâncias líquidas, e a maioria dos acidentes (24/34, 70%) ocorreu no domicílio da criança. Em metade dos casos, a subs-
tância ingerida foi um produto caseiro (sabão não industrializado). O sintoma mais reportado na apresentação foi vômito (22/34-64,7%). 
O tempo médio de acompanhamento foi de 3,2 anos (IQR 1,1-7,4). No seguimento, o número médio de dilatações esofágicas necessárias 
foi de 12,5 (IQR 0-34). Entre os fatores demográficos, o sexo masculino (p = 0,04), acidentes com produtos caseiros (< 0,01) e a locali-
zação do acidente fora do ambiente domiciliar (p = 0,02) foram associados a um maior número de dilatações esofágicas no seguimento. 
A classificação endoscópica Zargar 2B ou mais (p = 0,03), a presença de estenose na segunda EDA (p = 0,01) e a DRGE como compli-
cação tardia (p = 0,01) também se associaram a maior número de dilatações esofágicas no acompanhamento a longo prazo.

Nossos resultados sugerem que, no momento da ingestão, fatores epidemiológicos adicionais, especificamente o gênero masculino, a 
natureza do produto (caseiro) e o ambiente (fora do ambiente doméstico), estão associados a um aumento da morbidade no acompanha-
mento a longo prazo - especificamente com a necessidade aumentada de dilatação esofágica repetida, durante um tempo médio de 
acompanhamento de 3,2 anos.

Paciente con malformación anorrectal e incontinencia fecal tratado con biofeedback y 
electroestimulación transcutánea sacra

Julian Fernandez, Roman Bigliardi, Adriana Oviedo, Messere Gabriela, Ortiz Gonzalo, Patricia Gavaise

Hospital Posadas

Las malformaciones anorrectales (MAR) son malformaciones anatómicas, su prevalencia es de 1:4000 a 1:5000 RN vivos.
Los trastornos gastrointestinales (estreñimiento y/o incontinencia fecal) son frecuentes, generando un severo impacto en la calidad de 

vida.
El biofeedback es la reeducación rectoanal de la defecación y la continencia mediante retroalimentación, utilizando sistemas auditivos 

y visuales.
La neuromodulación es la aplicación de estimulación eléctrica sobre las fibras nerviosas para modular la actividad neuronal, tradicio-

nalmente se ha utilizado para la disfunción vesical y el dolor, asimismo se observó una mejoría en la motilidad colónica y la incontinencia 
fecal en niños con tránsito lento.

Nuestro objetivo es presentar un paciente con MAR e incontinencia fecal tratado con terapia de biofeedback y estimulación transcutánea 
del nervio sacro. Paciente masculino de 14 años, con malformación anorrectal (fistula recto-vesical) con incontinencia fecal.

Ecográfia: Esfínter anal externo en hemi circunferencia izquierda muy adelgazado.
RMN: Defecto de fusión sobre posteriores de L5 y S1, ausencia coxis y de ultima vertebra, pequeño lipoma del filum terminal.
La manometría rectoanal inicial mostró: Presión de reposo: 20 mmhg presión de contracción: 57 mmhg, pujo paradojal, disminución de 

la sensorialidad y reflejo rectoanal inhibitorio (RAIR) prolongado.
La estimulación eléctrica se realizó con sensores transcutáneos sacros (S2-S4), la frecuencia bipolar bifásica fue de 25 Hz y el ancho 

de pulso 250 microsegundos.
La terapia de biofeedback se completó mediante balón anorrectal conectada a un sistema de registro de datos computarizado, utilizando 

sistemas auditivos y visuales.
Completó el tratamiento inicial con dieta, ejercicios de defecación y biorretroalimentación (6 sesiones), después de lo cual pudo revertir 

su defecación disinérgica, pero persistieron los eventos de ensuciamiento recurrentes.
Ante la persistencia de la incontinencia fecal se inició electroestimulación transcutánea sacra, completando 12 sesiones, Luego de esto 

mejoro la sensorialidad rectal, la duración del RAIR y la continencia fecal.
La terapia de biorretroalimentación demostró ser un tratamiento efectivo para pacientes MAR con incontinencia fecal.
La modulación transcutánea del nervio sacro es un método prometedor, no invasivo y seguro.
Se requieren ensayos clínicos aleatorizados controlados para determinar la eficacia de este método.



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

7

Avaliação do impacto do diagnóstico de alergia à proteína do leite de vaca em famílias  
de crianças acompanhadas em um hospital universitário no Rio de Janeiro

Lara Marianna Ferreira Ribeiro, Cássia Freire Vaz, Cláudio José de Almeida Tortori

HUGG/UNIRIO

As alergias alimentares são causadas pela falta de tolerância imunológica e clínica aos alérgenos alimentares. A determinação da pre-
valência consome muitos recursos e limita a disponibilidade de dados de qualidade, sendo a maioria dos dados disponíveis atualmente, 
baseados em auto relatos. A alergia à proteína do leite de vaca é a mais comum em lactentes e sua prevalência tem aumentado, sendo 
maior durante o primeiro ano de vida. A maioria das pesquisas tem orientação biomédica ou é voltada para métodos de diagnóstico, 
porém, na última década tem havido um interesse crescente de entender o impacto do diagnóstico na qualidade de vidaavaliar o impacto 
na qualidade de vida de famílias em que crianças do ambulatório de gastrenterologia pediátrica foram diagnosticadas com alergia a pro-
teína do leite de vaca. Estudo prospectivo, transversal, observacional, descritivo e qualitativo, que analisará o impacto na qualidade de 
vida de famílias cujas crianças foram diagnosticadas com alergia à proteína do leite de vaca. A pesquisa foi realizada no ambulatório de 
gastrenterologia pediátrica de um Hospital Universitário no Rio de Janeiro e os dados coletados por meio de um questionário desenvolvido 
pela autora com base em questionários validados e já existentes, visando diminuir a complexidade e tamanho destes, dada a atual si-
tuação pandêmica enfrentada, bem como não expor desnecessariamente famílias ao ambiente hospitalar. Observamos que todos os 
cuidadores da consulta eram as mães que também eram as principais responsáveis pela dieta em 88,8% dos casos. Quanto ao cotidiano 
da alimentação da família 77,8% afirmaram ter sido afetado e os outros não souberam responder. Todos afirmaram que o diagnóstico 
afeta a relação com outras crianças, ida a restaurantes, aspectos emocionais e físicos além da dificuldade em implementar uma dieta 
diferenciada em 77,8% dos casos. Contudo, todos informam colocar em prática as orientações médicas e acreditam na reversão do qua-
dro. O diagnóstico de APLV impacta cada minuto de cada dia para a criança e sua família. Os aprendizados e limitações que a família 
enfrenta tornam decisões como festas, restaurantes e viagens questões com mais carga emocional do que a necessária. Um sistema de 
saúde onde se busca é uma abordagem centrada na pessoa precisa de profissionais treinados e estrutura para permitir um diagnóstico 
rápido, um tratamento eficaz e uma melhor qualidade de vida de para alérgicos à proteína do leite de vaca.

O desafio diagnóstico e os impactos psicossociais da esofagite eosinofílica em 
adolescente de 14 anos portador de transtorno obsessivo compulsivo: um relato de caso

Luiza Costa da Fonseca, Isabela Botelho Piovezan, Mylena Maria Guedes de Almeida, Brandon Laranjeira Santolia da 
Silva Costa, Isadora Alves Ventura Marciano, Paulo Henrique Moreira Melo, Paulo Roberto Mendes de Carvalho,  
Ana Paula Ferreira Lisboa, Lidia Duarte Costa, Larissa Braga Costa

UFMG

A esofagite eosinofílica (EoE) é uma doença caracterizada por inflamação crônica e imunomediada do esôfago [1]. Sua incidência em 
crianças e adolescentes tem aumentado nas últimas décadas [2], como resultado da interação entre fatores genéticos, ambientais e imu-
nológicos [3]. O diagnóstico é clínico e anatomopatológico [4]. O tratamento envolve IBPs ou corticosteróides tópicos [5]. Paciente de 14 
anos, sexo masculino, iniciou subitamente com disfagia, impactação alimentar e dor torácica durante as refeições, quadro descrito por 
ele como “sensação de alimento parado na garganta”. Paciente gemelar, portador de Transtorno Obsessivo Compulsivo (TOC) e história 
familiar positiva para atopia. Foi levado diversas vezes ao pronto atendimento com queixa de “engasgo”. Recebeu orientação de consumir 
líquidos mornos, sem melhora do quadro. Após alguns meses, desenvolveu estratégias de enfrentamento como mastigar excessivamente, 
beber líquido a cada mordida e evitar alimentos sólidos. Iniciou também sintomas de taquicardia, sudorese, choro frequente e angustiante, 
medo dos sintomas e nervosismo antes das refeições. Evoluiu com substancial impacto psicológico e piora do TOC. Quatro anos depois 
do início dos sintomas, foi diagnosticado com Esofagite Eosinofílica após endoscopia com biópsia evidenciar infiltração eosinofílica su-
perior a 15 eosinófilos por campo. Optou-se pelo tratamento com inalador multidose de fluticasona, com melhora total dos sintomas. Do 
primeiro sintoma ao diagnóstico, passaram-se quatro anos. Embora a apresentação e a epidemiologia tenham sido típicas, houve consi-
derável dificuldade diagnóstica, com implicações psicossociais e psiquiátricas. A EoE apresenta alta morbidade. Especialmente na infância 
e adolescência, suas consequências psicossociais podem ser devastadoras, com piora de transtornos psiquiátricos pré-existentes. Por-
tanto, é imprescindível valorizar as queixas desses pacientes, com atenção especial à forma como descrevem os sintomas e aos impactos 
psicológicos do quadro. Novos estudos nesse campo fazem-se necessários para contribuir para um diagnóstico mais precoce e minimizar 
o impacto da doença na qualidade de vida dos pacientes.
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Incidencia de enfermedad injerto contra hospedero gastrointestinal y hepático  
en pacientes post trasplantados de células hematopoyéticas progenitoras  
en hospital pediátrico de tercer nivel en México

Alez Norberto Elizarrarás Ortega, Rodrigo Vázquez Frías, José Félix Gaytán Morales, Fredenet Oviel Mendoza Camargo, 
Yazmin Aidee Gómez Domínguez, José Rafael Palma Baquedano, Mónica Orozco González, María Linda Sánchez Díaz, 
Stefanie Arantxa Leal Cortés

Hospital Infantil de México Federico Gómez

La enfermedad injerto contra hospedero (EICH) es una complicación multisistémica común del trasplante de células hematopoyéticas 
progenitoras (TCHP). La presentación clínica más frecuente de la EICH involucra la piel, el tracto gastrointestinal y el hígado. Este trabajo 
describe la incidencia de la EICH gastrointestinal y hepática así como la mortalidad asociada a su involucro en la población pediátrica 
mexicana. En este trabajo se estableció la incidencia de EICH en pacientes sometidos a TCHP en un hospital pediátrico de tercer nivel 
en la Ciudad de México. Así mismo se estableció la proporción de pacientes con TCHP que desarrolla EICH hepático y gastrointestinal 
y la evolución de la misma. Se realizó un estudio retrospectivo de expedientes de pacientes que recibieron TCHP en un hospital pediátrico 
de tercer nivel en México en el periodo comprendido entre el 1 de noviembre de 2011 y el 1 de diciembre de 2022, en donde se identifi-
caron variables demográficas como: edad, sexo biológico, diagnóstico, tipo de trasplante, régimen de acondicionamiento, tipo de EICH y 
mortalidad asociada. Se realizó estadística descriptiva, calculando medidas de tendencia central y de dispersión para variables cuantita-
tivas, así como frecuencias y proporciones para variables cualitativas. Para correlacionar variables se utilizó la prueba de Pearson o 
Sperman según correspondió. De 145 expedientes de pacientes sometidos a TCHP que se incluyeron en el análisis final, 55 desarrollaron 
enfermedad injerto contra hospedero y de ellos en 34 se encontró involucro gastrointestinal y/o hepático. La correlación entre los 14 pa-
cientes con involucro hepático y la mortalidad fue estadísiticamente significativa (p < 0.05). 

– Aproximadamente la mitad de los pacientes desarrollaron EICH, siendo la piel el sitio principalmente afectado. 
– Respecto al involucro gastrointestinal y hepático es mas frecuente la presentación en conjunto que cada uno por separado.
– No se observó correlación entre los fármacos utilizados en el acondicionamiento, fuente del trasplante, edad del donador, sexo del 

receptor y del donante con la mortalidad en pacientes con EICH gastrointestinal y/o hepático.
– El único factor asociado con mayor mortalidad es presentar involucro hepático.

Colelitiasis en niños: experiencia de 16 años en un hospital de tercer nivel

Andrea Vásconez Montalvo1, Karina Flores Santy1, Pamela Hernández Almeida2, Fabián Vásconez Muñoz2

1Departamento de Pediatría, Hospital Metropolitano, Quito, Ecuador/Posgrado de Pediatría, Universidad Internacional del Ecuador; 2Servicio 
de Gastroenterología Pediátrica, Hospital Metropolitano, Quito, Ecuador

La colelitiasis es una patología poco común en la población pediátrica, sin embargo, en los últimos años su incidencia se ha incrementado. 
Su patogénesis aún no se comprende completamente, pero se relaciona tanto a factores genéticos como ambientales. Los pacientes 
pueden o no ser sintomáticos, y con el uso más frecuente de la ecografía su hallazgo suele ser incidental. Determinar las características 
clínicas y epidemiológicas de pacientes pediátricos con colelitiasis, entre los años 2007 y 2022, en un Hospital de Tercer Nivel. Se revi-
saron retrospectivamente las historias clínicas de los niños, menores de 18 años, con diagnóstico de colelitiasis. Se evaluó los aspectos 
clínicos, epidemiológicos y terapéuticos de cada paciente. Fueron diagnosticados 106 niños con colelitiasis, con predominio de las mujeres 
(58.4%) y adolescentes (10 a 19 años) (81.1%), la edad media al diagnóstico fue de 13.1 años (entre 1 a 17 años). Los antecedentes re-
levantes fueron: esferocitosis (3.7%), Síndrome de Down (1.8%) y cirugía bariátrica previa (1.8%). El tiempo desde la aparición de los 
síntomas hasta su diagnóstico fue entre menos de 24 horas hasta 1 año. Los síntomas más frecuentes fueron: dolor abdominal (99%), 
vómito (50.1%) y náusea (30.1%), sólo un paciente fue asintomático. El 99% de los pacientes se sometió a una colecistectomía laparos-
cópica, mientras que, un paciente recibió tratamiento expectante con ácido ursodesoxicólico. Cuatro pacientes presentaron complicaciones: 
3 pancreatitis y 1 colangitis. El tiempo medio de hospitalización fue de 2,5 días. En nuestro estudio, la colelitiasis fue más común en 
mujeres y adolescentes, y el dolor abdominal fue el principal síntoma. Por otro lado, el porcentaje de complicaciones y el promedio de 
días hospitalización fue menor a otros estudios realizados en pacientes pediátricos.
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Ingesta de pila botón, una emergencia endoscópica

Julian Martin Fernandez, Maria Patricia Gavaise, Gabriela Messere, Gonzalo Ortiz, Ines Viale, Lucas Ruiz, Ana Voitzuk, 
Román Bigliardi

Hospital Alejando Posadas

La ingesta de pila botón es motivo de consulta cada vez más frecuente en los servicios de pediatría y constituye una emergencia endos-
cópica. Se debe realizar una radiografía anteroposterior y lateral para diagnóstico diferencial con respecto a otros cuerpos extraños.

Describir la experiencia en pacientes con ingesta de pila botón atendidos en un Servicio de Endoscopia Digestiva Pediátrica.
Estudio descriptivo, retrospectivo y observacional. Se incluyeron 99 pacientes con ingesta de pila botón atendidos en la Guardia de 

Endoscopia Digestiva Pediátrica del Hospital Alejandro Posadas entre enero del 2014 y enero del 2023. Los hallazgos endoscópicos se 
clasificaron en: normal, leve: erosión y eritema, severa: úlcera, laceracion y necrosis. N: 99 pacientes (61 varones). Edad media: 34.59 
meses. Tiempo de ingesta: 25% antes de las 6 hs, 24% luego de 6 hs y en el 51% fue desconocido. Al momento de la consulta el 37% 
de pacientes no tenían síntomas. El síntoma más frecuente fue sialorrea en el 35% de los pacientes, 13% vómitos, 7% hemorragia diges-
tiva, 4% dolor torácico, 2% tos y 2% disnea. La localización más frecuente de impactación fue en esófago superior: 68%, medio: 7%, 
inferior: 2%, estómago: 12%, duodeno: 3% y en el 8% de los pacientes no se localizó la pila. 

La endoscopia fue normal en 33%, 16% presentaron lesiones leves y 51% severas: 38/99 con lesiones ulcerativas y 11/99 con necrosis 
(requiriendo internación en UTIP y tratamiento con corticoides / antibióticos) y 2 complicaciones (1 perforación con fístula y 1 pseudodi-
vertículo esofágico). En uno de los casos se requirió intervención quirúrgica para extracción de la misma.

La ingesta de pila botón es una emergencia endoscópica. El diagnóstico temprano y la pronta extracción son fundamentales para dis-
minuir la morbimortalidad de estos pacientes. Consideramos que uno de los puntos fuertes de este trabajo se haya constituido por el alto 
numero de casos procedentes de una misma institución.

Síndrome de quilomicronemia familiar por delección del gen GPIHBP1 en un recién nacido: 
reporte de un caso

Pamela Hernández-Almeida1, Francis Ponce-Jara2, Fabián Vásconez-Muñoz1, Fernando Aguinaga-Romero2,  
Ana Barreno-Layedra3

Departamento de Gastroenterología Pediátrica, Hospital Metropolitano, Quito, Ecuador; 2Departamento de Pediatría, Hospital Metropolitano, 
Quito, Ecuador; 3Departamento de Pediatría, Rio Hospital, Riobamba, Ecuador

Introducción: El síndrome de quilomicronemia familiar (SQF) es un trastorno autosómico recesivo que afecta a 1:100 000 - 1:1 000 000 
personas alrededor del mundo. Más del 90% de los casos se produce por mutaciones en el gen LPL, sin embargo, se han reportado 
mutaciones en: APOC2, APOA5, LMF1 y GPIHBP1. Descripción del Caso: Recién nacido de 23 días de vida alimentado con leche ma-
terna. Remitido a los 17 días de vida por sospecha de sepsis. Al ingreso: signos vitales normales, peso: 3580 gramos y talla: 51 cm, 
examen físico: normal. Laboratorio: plasma lipémico, triglicéridos: 6282 mg/dL y colesterol total: 625 mg/dL. Valoración oftalmológica: li-
pemia retinalis. Se descartó sepsis y se mantuvo hidratación parenteral, alimentación con fórmula elemental más trigliceridos de cadena 
media (TCM). Alta hospitalaria a los 6 días, con triglicéridos: 714 mg/dL. Estudio genético: delección del gen GPIHBP1, y se confirmó un 
SQF. 

Al cuarto mes de edad, tras infección por COVID-19, presentó hipertrigliceridemia (7819 mg/dL). Debido al riesgo de pancreatitis, se 
realizó plasmaféresis, y se cambió a una fórmula a base de proteína de leche con 40% de grasa (87% de TCM). Actualmente, el paciente 
tiene 17 meses, se mantiene con dieta, y pese a mantener niveles elevados de triglicéridos, no ha presentado pancreatitis. 

Discusión: Las mutaciones de GPIHBP1 que producen SQF son infrecuentes y existen pocos casos reportados en recién nacidos. Se carac-
teriza por valores extremos de triglicéridos, pancreatitis recurrentes, lipemia retinal, xantomas, entre otros. No hay un manejo establecido, sin 
embargo, se ha reportado la plasmaféresis como tratamiento exitoso de hipertrigliceridemia. Conclusión: Reportamos el caso de un recién 
nacido con SQF por mutación del gen GPIHBP1, y que pese a tener valores elevados de triglicéridos no ha presentado pancreatitis aguda, con 
buena respuesta a la dieta y plasmaféresis.
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Avaliação clínica e endoscópica da ingestão de bateria em crianças

Vitória P. Maróstica, Elizete A. Lomazi, Maria de Fatima C.P. Servidoni, Maria Angela Bellomo-Brandão

UNICAMP

A ingestão de baterias é uma questão de saúde pública no mundo e afeta, maioritariamente, crianças de até 5 anos de idade, com maior 
ocorrência entre os indivíduos de 12 a 48 meses de vida. Avaliar as características clínicas e endoscópicas dos casos de ingestão de 
bateria encaminhadas a um serviço terciário. Estudo de coorte com retrospectiva de pacientes com idade entre 0 e 14 anos que ingeriram 
baterias e foram atendidos no Hospital das Clínicas da Universidade Estadual de Campinas com diagnóstico de ingestão de substâncias 
cáusticas, de 03/2016 a 08/2022. Foi realizado um levantamento dos casos atendidos por meio de uma análise de prontuários, onde foram 
avaliados o quadro clínico e achados endoscópicos realizados na primeira avaliação, complicações, condutas e seguimento ambulatorial. 
Durante o período do estudo houve 16 pacientes avaliados com ingesta de bateria, A idade das crianças na data de ingestão de bateria 
em média foi de 3anos, mediana de 3 anos e 2 meses (DP + 1,63). As queixas iniciais foram: dor abdominal, tosse, vômitos, coriza, 
constipação, sialorreia, febre, disfagia, taquicardia e recusa de alimentos, sendo a mais frequente a taquicardia (N = 8, 50%) e em segundo 
lugar a tosse (N =, 25%). Dos 16 pacientes, sete foram submetidos para retirada da bateria e os outros 9 não foram, devido a localização 
não esofágica. Em sete dos 16 pacientes houve complicações secundarias, de maior prevalência sendo ulcerações (N = 7, 44%), fistulas 
(N = 3, 18,8%) e subestenose (N = 3, 18,8%), um paciente apresentou fistula artério esofágica e choque hipovolemico, mas sobreviveu. 

Este estudo concluiu que ocorreram complicações graves em crianças pequenas e com localização esofágica da bateria. As compli-
cações e o risco de morte podem evitadas com ao melhor cuidado com os dispositivos que contêm bateria, assim como a supervisão das 
crianças pequenas, que não devem ter acesso a esse tipo de dispositivo. Serve de alerta aos serviços de saúde quanto à gravidade e 
os cuidados nos casos de ingestão de bateria.

Estudo comparativo entre gastrostomia cirúrgica aberta e gastrostomia endoscópica 
percutânea em pacientes pediátricos

Rodrigo Piantoni Gonçalves, Aparecida Dias de Souza Araújo, Mário César Vieira, Luciana Bandeira Mendez Ribeiro, 
Giovana Stival Silva, Sabine Kruger Truppel, Danielle Reis Yamamoto

Hospital Pequeno Príncipe

Apesar de inúmeros estudos internacionais nas últimas 4 décadas comparando as diferentes vias de confecção de gastrostomia, ainda há 
uma baixa casuística no Brasil, visto que por muito tempo o Sistema Único de Saúde (SUS) não contemplou o procedimento de gastrostomia 
endoscópica percutânea (GEP), sendo disponibilizada apenas na rede privada, dificultando o acesso a esse procedimento por grande parte 
das crianças. Descrever e comparar as complicações precoces e tardias associadas a via escolhida para a realização de gastrostomia (aberta 
ou endoscópica percutânea) em pacientes pediátricos, assim como outros desfechos relacionados ao pós-operatório de gastrostomia. Tra-
ta-se de um estudo observacional, retrospectivo e longitudinal, onde foram analisados prontuários eletrônicos de crianças submetidas a 
confecção de gastrostomia, entre 2015 a 2022, em um hospital público referência ao atendimento da população pediátrica. Dos 107 pacientes 
incluídos nesse estudo, 47 foram submetidos a gastrostomia endoscópica percutânea (GEP) e 60 foram submetidos a gastrostomia cirúrgica 
aberta. Os pacientes com GEP apresentaram menor tempo necessário para reiniciar a alimentação e progressão para dieta plena (7,4 e 28 
horas, respectivamente, p < 0,01). A taxa de complicações gerais foi 2,7 vezes maior nos pacientes que realizaram gastrostomia aberta em 
comparação com os submetidos a GEP (58,3% versus 34%, p = 0,01, OR 2,7). Os pacientes com GEP tiveram tempo de internamento sig-
nificativamente menor (1,8 dias versus 7 dias, p = 0,05). Apesar de ambos os métodos avaliados neste estudo serem seguros e eficazes, a 
gastrostomia endoscópica percutânea mostrou um melhor perfil de segurança em relação à gastrostomia por via aberta, tanto por sua ca-
racterística minimamente invasiva, quanto pelo menor tempo cirúrgico necessário, possibilidade de realimentação precoce, menor taxa de 
complicações gerais e tempo de internamento.

Autolesão retal na síndrome de Prader-Willi simulando doença inflamatória intestinal

Aparecida Dias de Souza Araújo, Ellen Unoki Santos, Larissa Hitomi Matsuzaki, Rodrigo Piantoni Gonçalves,  
Amanda Lewandowski da Silva, Mario Cesar Vieira, Luciana Bandeira Mendez Ribeiro, Giovana Stival da Silva,  
Sabine Kruger Truppel, Danielle Reis Yamamoto

Hospital Pequeno Príncipe

O objetivo do trabalho é relatar o caso de uma paciente com síndrome de Prader-Willi, com manipulação retal, inicialmente tratada como 
doença inflamatória intestinal. Feminino, 15 anos, encaminhada ao ambulatório de gastroenterologia pediátrica para investigação de 
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sangramento anorretal há 3 meses. Tinha diagnóstico prévio de síndrome de Prader-Willi. Relatava hematoquezia várias vezes ao dia, as-
sociado a dor abdominal e vômitos. Familiares também referiam eliminação de muco e perda de 7 Kg no período. Padrão evacuatório diário, 
Bristol 3, associado a prolapso retal. 

Triagem infecciosa resultou negativa. Provas inflamatórias eram discretamente elevadas. Enterotomografia com espessamento circun-
ferencial do pregueado mucoso no reto, associado a borramento da gordura mesorretal, sendo interrogados sinais de proctite. A colonos-
copia demonstrou mucosa hiperemiada, edemaciada, com nódulos em região do reto, cólon sigmoide com edema de mucosa. No 
anatomopatológico, evidenciou-se aumento discreto do infiltrado inflamatório crônico e proctite aguda ulcerada. 

A paciente recebeu diferentes tratamentos, como mesalazina via oral e retal, enema de budesonida, corticoterapia via oral e endove-
nosa, porém sem resposta clínica. 

Devido a manutenção do quadro e questionamentos pela equipe médica, mãe começou a notar manipulação retal pela paciente. Feito 
desmame de mesalazina e de corticoterapia até suspender. A paciente seguiu com a cirurgia pediátrica para manejo do prolapso retal, 
inicialmente fez aplicação local de ácido fênico e posteriormente necessitou de abordagem cirúrgica. 

É bem descrita na literatura a associação entre síndrome de Prader Willi e comportamento autolesivo, podendo ser grave o suficiente 
para levar a ulceração e sangramento retal, e associado a aumento do risco de prolapso retal. Muitos pacientes tem extensa investigação 
gastroenterológica e tratamentos inadequados, antes de seu diagnóstico final. Intervenção comportamental é colocada como opção 
terapêutica. Pacientes com síndrome de Prader Willi podem se manifestar com sangramento anorretal por autolesão retal. É importante 
reconhecer esses casos precocemente, a fim de evitar tratamentos desnecessários e implementar intervenções comportamentais 
apropriadas.

Pancreatitis aguda recurrente: incidencia y factores de riesgo

Jader Mauricio Perdomo, Maria Belen Pallitto, Oscar Patiño, Roman Bigliardi, Gonzalo Ortiz, Silvia Morise

Hospital Alejandro Posadas

La pancreatitis aguda recurrente (PAR) se presenta en un 15-36% de los niños con pancreatitis aguda. Se define según el grupo 
INSPPIRE como dos o más episodios de pancreatitis aguda (PA) con resolución completa del dolor con por lo menos un mes de intervalo 
o normalización completa de enzimas pancreáticas antes del diagnóstico del próximo episodio, independientemente del tiempo transcurrido 
entre episodios de PA. Describir la población con PAR e identificar los factores de riesgo para la progresión de PA a PAR. Estudio obser-
vacional, descriptivo, transversal, retrospectivo, en pacientes de 0-18 años atendidos en el Hospital Nacional Alejandro Posadas con 
diagnóstico de PA en el período 2016-2023. Se incluyeron 79 pacientes. Se recolectaron datos etiológicos, demográficos, indicación de 
hidratación endovenosa, datos de laboratorio e imágenes. La etiología del primer episodio de PA en orden de frecuencia fue: litiasis 56 
(70.5%), idiopáticas 8 (10%), obstrucciones no litiásicas 4 (5%), metabólicas 3 (4%), genéticas 3 (4%), autoinmunes 3 (4%), tóxico-medi-
camentosas 2 (2.5%). 

El 15% de nuestros pacientes (12) desarrollaron PAR durante el periodo de seguimiento. La mediana de edad del primer episodio fue 
de 12.2 años (RIC 25-75 9-13). El 67% (8/12) progresaron de PA a PAR dentro de los 6 meses desde el primer episodio. La media de 
progresión fue 5.3 meses.

No hubo diferencias significativas con respecto al sexo, severidad inicial, hallazgos de laboratorio (leucocitos-albumina-bilirrubina-GGT), 
TAC con necrosis pancreatica e hidratación endovenosa inicial.

Se encontró que la progresión de PA a PAR, fue notable significativo en los pacientes con el percentil de peso (OMS 2006) > 90%  
(p = 0.003), en la ecografía con hallazgos patológicos durante el primer episodio de PA (p = 0.022) y en la etiología con causa genética 
(p = 0,014). Si bien la PAR es infrecuente, la incidencia aumentó en la población pediátrica. Implementar estrategias que faciliten el diag-
nostico etiológico e imagenológico precoz, permitirá evitar la progresión a la cronicidad y el deterioro de la funcionalidad pancreática.

Monitoreo de niveles séricos y de anticuerpos de infliximab en pacientes pediátricos con 
enfermedad inflamatoria intestinal

Eugenia Micheletti, Cristina Eichhorn, Christian Weyersberg, Mariela Antoniska, Juliana González, Ana Rocca,  
Mónica Contreras

Hospital ´Prof. Dr. Juan P. Garrahan´

Infliximab (IFX) es un fármaco con buena tasa de respuesta y remisión en enfermedad inflamatoria intestinal (EII), aunque 20-30% de los 
pacientes son refractarios y > 40% pierden respuesta durante el mantenimiento. La monitorización terapéutica de niveles de IFX es una 
herramienta útil en estos pacientes. Describir niveles séricos de IFX y de anticuerpos antiTNF en una cohorte de pacientes con EII en un 
hospital de alta complejidad y su utilidad en la práctica clínica. Estudio retrospectivo, descriptivo y observacional en Hospital Garrahan 
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desde Julio 2022 a Febrero 2023 que incluyó pacientes con EII en tratamiento con IFX a quienes se les tomaron muestras séricas pos-
tinducción inmediata (semana 12-15) y/o en mantenimiento (inmediatamente previo a la siguiente infusión del fármaco). Se realizaron 
determinaciones mediante kit ELISA. Se realizaron 67 determinaciones en 50 pacientes, siendo 50.7% varones. El tiempo de evolución 
de enfermedad al inicio del antiTNF fue de 2.6 años, aunque 37.3% iniciaron al debut. Utilizaron en inducción dosis optimizada el 52.2%. 

Para alcanzar remisión, 18.2% necesitaron corticoides y 15.2% NEE. Recibieron inmunomodulador 59.7% (41.7% Azatioprina, 13.4% 
Mercaptopurina, 4.4% Metotrexate).

En la evolución, 57% mantuvieron esquema inicial, 7.4% fueron no respondedores primarios, 22.3% necesitaron optimizar (1.5% fre-
cuencia, 9.1% dosis, 12.1% ambas). Se detectó pérdida de respuesta por mecanismo farmacocinético en 26.8%, inmunogénico 4.4% y 
farmacodinámico 16.4%. El 57% de los pacientes mantuvieron la dosis estándar recomendada, por lo que es imprescindible que cada 
indicación sea individualizada. Como limitantes de esta cohorte se propone la falta de grupo control que permita comparar el comporta-
miento en grupos diferentes y el tiempo de respuesta del laboratorio de > 24 horas para aplicar una conducta proactiva previo a cada 
infusión. 

El monitoreo de drogas en sangre permite alcanzar la remisión en pacientes optimizando individualmente.

Diarreas y vómitos persistentes en el lactante, además de alergia a la proteína de  
leche de vaca, ¿debería sospechar otras causas?

Michell Loor Mecias1, Silvia Minango Galarza2, Lívia Cotta Nascimento1, Marcela Rodrigues Nunes1,  
Cristina Targa Ferreira1

1Santa Casa de Misericordia de Porto Alegre; 2Hospital Dr Gustavo Dominguez Zambrano

La diarrea en lactantes es relativamente común, generalmente leve y, a menudo, autolimitada, de causa funcional. Otra etiología frecuente 
en la infancia es de origen alérgico o infeccioso y, por lo general, sin secuelas significativas. La diarrea persistente y grave que se pre-
senta en los primeros días de vida es el resultado de causas genético-metabólicas y trastornos monogénicos. El objetivo fue describir un 
paciente con diarreas y vómitos desde el período neonatal, con evolución inicial tórpida y diagnóstico de Malabsorción de Glucosa-Ga-
lactosa (MGG). Paciente a término, sin complicaciones prenatales y de nacimiento, con registro de hipoglicemias, vómitos y diarreas desde 
el segundo día de vida, con triaje para sepsis negativo e inicio de fórmula extensamente hidrolizada por sospecha de alergia a la proteína 
de leche de vaca. Con 13 días de vida evolucionó con empeoramiento clínico, aumento de vómitos, diarreas, deshidratación, ganancia 
de peso inadecuada y hemocultivos positivos. Administrada antibioticoterapia más nutrición parenteral y transferido hasta hospital terciario, 
manteniendo nutrición parenteral e introducida fórmula de aminoácidos libres, presentando dos días después de la internación choque 
séptico de foco abdominal y parada cardiorrespiratoria necesitando de ingreso a cuidados intensivos. Realizados exámenes con investi-
gación de errores innatos del metabolismo con Test de Benedict (azúcares reductores) positivo en orina. Ampliada investigación genética 
con resultado de mutación homocigota del gen SLC5A1 que codifica la proteína responsable del transporte intracelular de glucosa y 
galactosa e iniciando con 4 meses de edad dieta de exclusión y NPT debido a la dificultad para obtener fórmula con hidratos de carbono 
a base de fructosa, con resolución de las diarreas y vómitos. Con 6 meses de edad comenzó alimentación complementaria exenta de 
glucosa y galactosa con buena aceptación y tolerancia y con peso en recuperación. La MGG se presenta como diarreas severas y pre-
coces con debut neonatal, que se acompañan de hipoglicemias, vómitos, malnutrición y deshidratación, llegando hasta a disturbios he-
modinámicos y parada cardiorrespiratoria. Una vez obtenido el resultado del estudio genético, la dieta de exclusión de glucosa-galactosa 
debe ser instituida. Cabe recalcar el difícil diagnóstico y la importancia del acompañamiento multidisciplinar con pediatría, gastroentero-
logía, genética y nutrición para el adecuado seguimiento de estos pacientes.

Experiencia del proceso de transición hacia la atención en el área de adultos en pacientes 
celíacos atendidos en un servicio de gastroenterología pediátrica

Raquel Angélica Furnes1, María Laura Daruich1, Mariana Laquis2, María Alejandra Maidana1, Camila Fernández2,  
Emilia Gomez Romero2

1Hospital Privado Universitario de Córdoba. Argentina; 2Facultad de Medicina, Escuela de Nutrición. Universidad Nacional de Córdoba. 
Argentina

El proceso de transición desde la atención en área pediátrica (AP) hacia el sistema de atención en adultos (AA) es fundamental para un buen 
control clínico, asegurar el cumplimento de una dieta libre de gluten (DLG), y evaluar posibles complicaciones en pacientes con diagnóstico 
en la infancia de Enfermedad Celíaca. Caracterizar el proceso de transición a AA en pacientes celíacos diagnosticados y atendidos en un 
Servicio de GEP. Se revisaron historias clínicas de pacientes celíacos mayores de 18 años, atendidos en el Servicio de GEP-Hospital Privado 
Universitario Córdoba entre los años 2000-2020. Se realizó encuesta en la plataforma “Google Forms”, vía mail. Variables: edad del diagnóstico 
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y edad paso a AA. Especialidades que consultaron en AA y adherencia a DLG (test-CDAT- Leffler 2009). Estudio retrospectivo observacional 
descriptivo cuantitativo. Se calculó el score de la encuesta T-CDAT. Se aplicó prueba de hipótesis de Fisher con nivel de significancia de p < 
0,05.37 pacientes (30 mujeres 7 varones). Edad promedio 30,1 años. Edad diagnóstico: 0 y 12 años (54%), 12 y 18 años (46%). Edad inicio 
en AA: > 18 años (40%), 16-18 años (30%), 14-16 años (16%) y 12-14 años (14%). Consultas a Gastroenterología AA (29%) disminuyeron en 
relación a la AP. También se registraron consultas: Nutrición 38%, Clínico 34%, Endocrinología 29%, Diabetología 4%, Dermatología 3%. 
Cumplimento DLG buena adherencia 81%, regular 8% y pobre 11% (Test-CDAT). Motivos dificultad cumplimiento en el 57%. Factor económico 
(70%), y otros motivos (no le gusta, poca disponibilidad de alimentos etc) 30%. Se investigó fuentes de información, pertenencia a asociaciones 
y comentarios libres. Si bien no hubo asociación significativa entre las consultas con los profesionales de la salud y el cumplimento de la DLG, 
se pudo evidenciar ausencia de una planificación de la transición, con pobre preparación y escasa comunicación entre las partes involucradas. 
A medida que se planifique la transición de pacientes con EC se conseguirá un impacto positivo en los pacientes cumpliendo DLG y prevenir 
complicaciones.

Manifestaciones extraintestinales en enfermedad inflamatoria intestinal pediátrica:  
¿qué sabemos de Latinoamérica?

Silvia Maria Bravo1, Luciano Manassero1, Eugenia Micheletti2, Yamila Velazco Villaurrutia3, Martin Manuel Lara4, Lorena 
Menendez5, Roberto Zablah6, Gabriela Oropeza7, Maria del Carmen Padilla8, Monica Contreras2

1Hospital de Niños Victor J Vilela, Rosario, Argentina; 2Hospital de Pediatria J. P. Garrahan, Buenos Aires,  Argentina; 3Instituto de Gastroenterologia, 
la Habana, Cuba; 4Hospital Pediatrico Jose Luis Miranda, Santa Clara, Cuba; 5Hospital de Niños sor Maria Ludovica, la Plata, Argentina; 
6Hospital de Niños Benjamin Bloom, san Salvador, El Salvador; 7Sanatorio Allende, Cordoba, Argentina; 8Centro de Especialidades Medicas, 
Santa Cruz de la Sierra, Bolivia

La Enfermedad Inflamatoria Intestinal (EII) de inicio pediátrico suele asociarse a un curso más severo de enfermedad en relación a pa-
cientes adultos.

La EII puede acompañarse de manifestaciones extraintestinales (MEI) algunas de ellas coincidiendo con la actividad inflamatoria intestinal 
y otras con un curso en forma independiente a la misma. Describir las manifestaciones extraintestinales asociadas a enfermedad inflamatoria 
intestinal en pacientes pediátricos de Latinoamérica. Estudio descriptivo y observacional. Se realizó una encuesta online (formato GoogleForms), 
a profesionales de LAPSGHAN entre 2016-2021.Se registraron 69 pacientes hasta 18 años de siete países. Las MEI fueron más frecuentes 
en varones (67%). Mediana edad: 9 años. El 62% asociadas a Enfermedad de Crohn (EC), con afectación ileocolónica/colónica en 58%. El 
62% estaban asociados a Colitis extensa. Las MEI más frecuentes fueron las cutáneo-mucosas en el 45% (31/69) y en el 68% correspondió 
a pacientes con EC. La afectación hepática estuvo presente en el 40,5%, siendo la más frecuente la colangitis esclerosante primaria en 17 
pacientes (60,7%), seguido por afectación articular (39%, n: 27) y un 7,2% de ellas presentaban artropatía axial. El 7,2% tuvieron epiescleritis 
con diagnóstico de EC y el 4,3% afectación pancreática con diagnóstico de CU. Un 42% (29/69) presentaron MEI previo al diagnóstico de EII, 
de éstos 14 fueron seis meses previos al mismo, un 29% de forma simultánea EII/MEI y en el 29% las MEI fueron posteriores al diagnóstico. 
La asociación de dos o más MEI se presentó en el 40,6%. La falta de respuesta de países con prevalencia intermedia en el diagnóstico de 
EII es una limitante de este estudio. La presentación de MEI en EII destaca la importancia del abordaje interdisciplinario para su sospecha, 
diagnóstico y tratamiento precoz ya que un alto porcentaje se presentaron previo al diagnóstico de EII. Entre ellas patologías cutáneo-mucosa, 
hepática y articular asociadas son las más frecuentes. Identificar una MEI podría colaborar en la detección precoz de otras manifestaciones, 
impactando éstas en la morbilidad y calidad de vida.

Años diagnosticando enfermedad celíaca en un centro de derivación, características 
epidemiológicas y clínicas

Maria del Pilar Hidalgo, Maria Eliana Keller, Gonzalo Ramacciotti, Maria Chierichetti, Sandra Isabel Scarafoni

Hospital Interzonal Especializado Materno Infantil Tetamanti

La Enfermedad celiaca (EC) es una enfermedad crónica, inmunomediada, sistémica, en sujetos genéticamente predispuestos, precipitada 
por la ingesta de gluten. Frecuentemente presenta síntomas en la edad pediátrica. Se caracteriza por la combinación variable de manifes-
taciones clínicas, anticuerpos específicos y enteropatía. Describir las características epidemiológicas y clínicas de los pacientes diagnosti-
cados con EC en un Hospital Interzonal Especializado Infantil de alta complejidad. Estudio retrospectivo, descriptivo y observacional realizado 
en el servicio de gastroenterología del Hospital Infantil de Mar del Plata durante un periodo de 10 años comprendido entre enero 2012 a 
diciembre 2021. Fueron incluidos 229 pacientes de 0 a 15 años con serología específica positiva. Se realizó en la totalidad de ellos videoen-
doscopía digestiva alta bajo anestesia con biopsia de bulbo y duodeno, demostrando atrofia vellositaria. El 58% de los pacientes diagnosti-
cados son oriundos de nuestra ciudad y el 42% de los 16 municipios que son derivados al hospital. Predominó el sexo femenino (58%), la 
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edad media del diagnóstico fue de 7 años y un mes. La forma de presentación más frecuente fueron los síntomas digestivos. En menores 
de 3 años fue la triada clásica y en niños mayores, si bien predomino la diarrea crónica, también se observó distensión, dolor abdominal, 
vómitos y constipación. Las manifestaciones extra digestivas más comunes, fueron la anemia ferropénica (12%) y la baja talla (4%). El 73% 
de los niños estaban eutróficos al momento de diagnóstico, 21% con bajo peso y 6% con sobrepeso. El 21% tenía condiciones predisponen-
tes, presentándose la DBT tipo 1 como la más común, seguido de Síndrome de Down y el hipotiroidismo. El 18.5% tenía antecedentes fa-
miliares de primer grado de EC y el 11% de segundo grado. Los resultados encontrados concuerdan con las series presentadas por otros 
países de América. La prevalencia es mayor en mujeres y la forma más frecuente de presentación en menores de 3 años continua siendo 
la triada clásica. En niños mayores la diarrea crónica es el síntoma que prevalece, sin embargo el espectro clínico es más amplio, por lo que 
la EC debe ser considerada como diagnóstico diferencial en pacientes pediátricos con diversos síntomas gastrointestinales y 
extradigestivos.

Reporte de caso de dolor abdominal crónico secundario a malrotación intestinal en 
paciente pediátrica

Maria Rusinque1, Stephania Peña2, Ana Maria Acevedo2, Santiago Correa2

1Universidad del Rosario - Bogotá, Colombia; 2Fundación Cardioinfantil - Bogotá, Colombia 

La malrotación intestinal se refiere a la posición anormal del intestino dentro de la cavidad abdominal. La mayoría de los casos tienen un 
origen genético y se presentan de forma congénita con otras anomalías. Durante varios años se ha considerado una patología de la in-
fancia con pocos casos reportados posterior al año de vida (<10%), relacionados la mayoría a situaciones de abdomen agudo y a gastro-
patías crónicas. Presentamos el caso de una paciente de 14 años consultó por dolor abdominal recurrente asociado a emesis de contenido 
alimentario, requiriendo múltiples hospitalizaciones y estudios. Se realizó tomografía de abdomen, encontrando malrotación intestinal por 
lo que se realizó cirugía con resolución total de la sintomatología. Adicionalmente, se realizó una revisión de la literatura encontrando 11 
casos de malrotación intestinal con debut sintomático en la adolescencia. Se realizó una búsqueda manual, en Medline y Pubmed de los 
casos reportados en niños menores de 18 años en la literatura, con las palabras clave: malrotación intestinal, adolescentes y dolor abdo-
minal, obteniendo 137 artículos, de los cuales se revisaron 11 y se analizaron 11 reportes de caso que cumplieron criterios de inclusión. 
Los once casos de niños con diagnóstico de malrotación fueron analizados. La proporción entre hombres y mujeres fue de 1.5:1. La edad 
más temprana de diagnóstico fue a los 5 años y la más tardía a los 15 años. El síntoma predominante en todos los pacientes fue el vómito 
recurrente y episódico, en la mayoría de los pacientes sin ningún hallazgo al examen físico. Otros síntomas asociados, dolor abdominal 
tipo cólico y diarrea. Si bien actualmente no se conoce la incidencia de malrotación intestinal debido a que gran parte de los pacientes 
pueden permanecer asintomáticos durante varios años de su vida, el advenimiento de la tecnología en salud e imágenes diagnósticas 
hacen posible diagnosticar esta patología si los profesionales en pediatría la conocen y sospechan.

USO de phimpedanciometría en niños con parálisis cerebral. ¿Qué valores debemos mirar?

Cristina Lorenzo, Cecilia Zubiri, Anabella Zosi, Miculan Sandro, Manuela Manterola, Luciana Guzman

HIAEP Sor Maria Ludovica

El monitoreo de pH impedanciometría (pHMII) se considera el ‘gold standard’ para la evaluación del reflujo gastro esofágico (RGE), sin 
embargo los valores de referencia en pediatría son motivo de controversia. En niños con parálisis cerebral (PC), la enfermedad por reflujo 
gastroesofágico (ERGE) es una complicación frecuente, pero su diagnóstico es un desafío y existen pocos estudios publicados sobre esta 
población. Describir y comparar las características de los trazados de pHMII en niños con PC y niños con sospecha de ERGE sin PC. 
Estudio retrospectivo, descriptivo y analítico. Incluyó trazados de niños de 1 a 15 años desde mayo del 2017 a marzo del 2022 en un 
centro. La población tuvo un n:113, siendo el grupo I de niños con PC (n: 58) y el grupo II niños sin PC (n: 55).

Se excluyeron menores de 1 año, atresia de esófago, cirugía de Nissen, hernia diafragmática, y trazados con menos de 18 horas.
Los pacientes se realizaron pHMII bajo el mismo protocolo, sus trazados fueron evaluados en el software BioVIEW, y luego analizados 

manualmente.
El análisis estadístico se realizó con el software R versión 4.0.3. Las variables cuantitativas se informaron como mediana (p25-p75) y 

las cualitativas como frecuencias y porcentajes. La asociación entre variables se midió con el test de Chi-cuadrado o el test de Fisher. 
Para comparar variables entre grupos se utilizaron el test de Mann-Whitney y Kruskal-Wallis. Se consideró significativo un p-valor < 0.05. 
Se incluyeron 113 pacientes, de los cuales 58 tenian PC (grupo 1) y 55 eran niños sin PC (Grupo 2). 

El numero de RGE fue similar en ambos grupos, con menor numero de RGE ácidos en el grupo 1. (p: 0,02). El tiempo de aclaramiento 
ácido (TAC) fue más prolongado en el grupo 1 (p: 0,398). Se observó que el TAC se relacionó con el número de RGE, de manera que en 
el grupo 1 había un TAC mayor con más de 44 RGE al día (p: 0,013). En cambio, en el grupo 2, el TAC fue más prolongado desde 70 
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RGE diarios (p: 0,047). Las líneas basales de 24 horas y nocturnas fueron menores en el grupo I (p = 0,006 y p = 0,003) De nuestro 
estudio se desprende que el TAC asume valores más prolongados en relación a un menor numero de RGE en niños con PC. Esto expli-
caría por qué puede haber daño esofágico con menor número de episodios de reflujo, aún cuando el tipo de RGE no sea ácido.

Se encontraron valores significativamente inferiores de línea basal en el grupo de niños con PC, esto podría deberse a trastornos 
motores asociados.

Impacto de la implementación de un programa de aseguramiento de la calidad en 
endoscopía digestiva en un hospital pediátrico de tercer nivel

Maria Florencia Biasoli, Adriana Bottero, Laura Busquet, Maria del Pilar Gomez Navas, Mariela Antoniska, Alicia Halac,  
Ana Marcela Rocca

Hospital de Pediatría S.A.M.I.C. ‘Prof. Dr. Juan P. Garrahan’

En los últimos años tomó creciente importancia la provisión de una atención segura, de alta calidad, centrada en el paciente y la familia. 
En endoscopía digestiva pediátrica (EDP) no se habían establecido estándares específicos de calidad. En 2021, la International Pediatric 
Endoscopy Quality Improvement Network (PEnQuIN), publicó un acuerdo internacional sobre métricas significativas para promover la 
seguridad y la calidad en EDP. Estandarizar el desempeño en ED. Diseñar e implementar un cuadro de mando integral (CMI), monitorear 
y analizar desvíos de indicadores, implementar ciclos de mejora iterativos. Estudio de intervención en calidad mediante la metodología 
de Ciclo de Mejora (Edward Deming). Se seleccionaron indicadores y revisaron partes endoscópicos e historia clínica informatizada. Se 
confeccionó un CMI para relevar secuencialmente indicadores con visualización y alerta digital colorimétrica. Mensualmente se diseñaron 
y ejecutaron los ciclos de mejora iterativos necesarios. Para el análisis estadístico se utilizó el test de chi cuadrado. Se analizaron 768 
endoscopías, 572 videoendoscopías digestivas altas (VEDA) y 196 videocolonoscopías (VCC), realizadas en la Unidad de EDP del Hos-
pital de Pediatría Juan P Garrahan, entre octubre de 2021 y septiembre 2022. El 22% fueron procedimientos terapéuticos. Se comparó 
con una muestra equivalente de 215 VEDA y 74 VCC del año 2019. La tasa de preparación colónica adecuada fue 77%, (Meta 8805,80%) 
OR 6.4 (IC95%3.34-12.2), p = 0.0004, la tasa de intubación ileal del 67%, (Meta 8805,85%) OR 4.4 (2.46-7.79) p: 0.00003. La tasa de 
consentimientos informados fue 98%, (Meta 8805,98%) OR 11.06 (6.56-18.6) p < 0.001. La tasa de VCC con reporte completo fue 90% 
(Meta > 80%) 0.16 (0.08, 0.30) p:0.000, la tasa de VEDA con reporte completo fue 98% (Meta > 80%) 20 (10.12, 40.6) p: < 0.000, la tasa 
de biopsias según protocolo en VEDA 98% (Meta > 90%) (1.8, 43.3) p: 0.002. Se evaluaron otros indicadores como tasa de intubación 
cecal, tasa de indicación adecuada y documentada, tasa de hemorragia o perforación sin observarse diferencias significativas. La imple-
mentación de un programa de aseguramiento de la calidad produjo mejoras estadísticamente significativas en indicadores de relevancia, 
entre ellos, en 2 de los 3 indicadores críticos sugeridos por el grupo PEnQuIN: intubación ileal y preparación colónica. Estos resultados 
aportan datos pediátricos y locales que pueden ser utilizados como punto de referencia a futuro.

Nuestra experiencia en enfermedad inflamatoria intestinal pediátrica

Maria Eliana Keller, Maria del Pilar Hidalgo, Maria Chierichetti, Gonzalo Ramacciotti, Sandra Scarafoni

Hospital Materno Infantil Tetamanti / Centro de Estudios Digestivos. Mar del Plata. Argentina

La enfermedad inflamatoria intestinal (EII) comprende : enfermedad de Crohn (EC), colitis ulcerosa (CU) y colitis no clasificada. Pueden 
presentarse a lo largo de toda la edad pediátrica, siendo más frecuente en la segunda década de la vida. Los pacientes diagnosticados 
se verán enfrentados de por vida a los efectos y consecuencias de una enfermedad crónica. Analizar los pacientes con diagnóstico de 
EII en dos centros gastroenterológicos de la ciudad de Mar del Plata. Estudio retrospectivo, descriptivo y observacional de pacientes de 
0 a 15 años con diagnóstico de EII, basado en los Criterios de Porto, entre 2011 y 2022. Se realizó la revisión de historia clínicas para 
describir formas de presentación, edad al diagnóstico, caracterización, severidad, endoscopia, imágenes y estrategias terapéuticas. In-
cluimos 27 pacientes con una relación mujer-varón de 1.4. El 74% tuvieron diagnóstico de CU, el 11% de EC y el 15% de EII no clasificada. 
Uno de estos pacientes evolucionó a EC.

Al diagnóstico el 74% tenía más de 10 años y 2 pacientes (7.4%) se presentaron como VEO IBD. El tiempo medio de demora diagnós-
tica fue de 6 meses, sin embargo en el 33% se arribó al diagnóstico antes de los 3 meses.

El 75% de las CU debutaron con colitis extensa con un índice de actividad leve o moderado. Más del 60% presentó dolor abdominal y 
deposiciones con sangre. La triada clásica de diarrea crónica, pérdida de peso y dolor abdominal se presentó en un 37%.

De los pacientes con EC la totalidad presento alteración del crecimiento y 2 debutaron con enfermedad perianal.
La manifestación extra intestinal más frecuente fue la enfermedad hepática (18.5%).
Se realizó Endoscopia alta y baja en el 100 % de los pacientes con biopsias escalonadas, Entero resonancia en el 70 % y resonancia 

de pelvis en los pacientes con enfermedad perianal.
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Todos los pacientes con CU recibieron salicilatos y el 70% recibió corticoterapia. El 65.6% requirió escalar tratamiento.
Todos los pacientes con EC recibieron Anti TNF y tiopurinas.
Ningún paciente requirió cirugía y no se registró mortalidad. En concordancia con la bibliografía de nuestra región, encontramos pre-

dominio del diagnóstico durante la adolescencia, mayor frecuencia de CU, coincidiendo la extensión y forma de presentación. Con respecto 
a EC, debido a escasa casuística, podemos resaltar que todos tuvieron retraso en el crecimiento con necesidad de combinación de 
estrategias terapéuticas.

Comportamiento de la enfermedad inflamatoria intestinal en pacientes atendidos en Hospital 
Pediátrico Universitario José Luis Miranda, Villa Clara, Cuba

Adislen Aguilar Samada, Manuel Lara Martín, Leidelen Esquivel Sosa, Angel Leonardo Meras Valdesuso

Hospital Pediátrico José Luis Miranda

La enfermedad inflamatoria intestinal es un proceso inflamatorio crónico de causa multifactorial, que evoluciona con periodos de actividad 
y remisión, comprende dos formas clínicas fundamentales: la colitis ulcerosa (CU) y la enfermedad de Crohn (EC) así como entidades 
intermedias denominadas enfermedad inflamatoria no clasificable. Describir el comportamiento de la Enfermedad Inflamatoria Intestinal 
en pacientes atendidos en el servicio de gastroenterología del Hospital Pediátrico José Luis Miranda. Investigación de desarrollo descrip-
tiva longitudinal prospectiva en el periodo de enero de 2018 hasta diciembre de 2022. La población de estudio fue constituida por 21 
pacientes diagnosticados con EII. De los pacientes estudiados, predominó el diagnóstico de Colitis Ulcerativa que representa el 38% y el 
sexo masculino con 14 pacientes (66,6%). La edad promedio al diagnóstico fue de 14 años y los grupos de edad de 10 a 14 y de 15 a 18 
años con 38,9% y 42,8% respectivamente. Además la procedencia urbana (76,1%) y el color de piel blanco (90,4%). Las manifestaciones 
clínicas gastrointestinales que predominaron al diagnóstico son el dolor abdominal crónico (52.3 %) y las diarreas crónicas (42,8%), y en 
las extraintestinales las artralgias (33%) y la anemia el (28%). El ultrasonido intestinal mostró hallazgos significativos en el 71,4% de los 
pacientes. Según la extensión de la enfermedad la proctosigmoiditis en la CU (23,8%) y la ileocólica (28,5%) en la EC fue lo más frecuente. 
El tratamiento farmacológico más utilizado fue la mesalazina (85,7%) y los esteroides (71,4%). Según los índices de actividad predominó 
la enfermedad moderada (66,6%) al diagnóstico y la actividad leve (60%) a los 6 meses después del tratamiento. Las enfermedades in-
flamatorias intestinales en la edad pediátrica no son tan infrecuentes y debe tenerse un alto índice de sospecha clínica para realizar un 
diagnóstico precoz, ofrecer un tratamiento apropiado e individualizado y evitar en lo posible las complicaciones, para lograr una mejor 
calidad de vida de los infantes.

Enfermedad inflamatoria intestinal monogénica: estudio retrospectivo

Betsy Luz Garcia, Marina Alvarez, Marta Freixas, Judith Raya, Laura Batlle, Jacques Riviere, Oscar Segarra

Hospital Universitario Vall D´Hebron

La enfermedad inflamatoria intestinal monogénica es un grupo de más de 100 enfermedades genéticas que están asociadas con la infla-
mación crónica del intestino. Describir las características clínicas, los hallazgos de diagnóstico y los tratamientos utilizados en pacientes 
con enfermedad inflamatoria intestinal monogénica que fueron atendidos en el centro entre los años 2002 y 2022. Estudio retrospectivo 
observacional de los pacientes controlados en nuestro centro entre 2002-2022 con diagnóstico de error congénito de la inmunidad (ECI). 
Se incluyeron 104 pacientes con errores congénitos de la inmunidad, de los cuales el 19% presentaba afectación digestiva. Dentro de 
este grupo, se observaron dos fenotipos principales: EEI-like (similar a la enfermedad inflamatoria intestinal) y enteropatía.

Los pacientes con fenotipo EEI-like fueron diagnosticados con diferentes enfermedades monogénicas, siendo las más comunes la 
enfermedad granulomatosa crónica, la deficiencia de XIAP y la inmunodeficiencia común variable. Los síntomas digestivos más prevalentes 
en estos pacientes fueron diarrea, rectorragia y pérdida de peso.

Todos los pacientes fueron sometidos a gastroscopia y colonoscopia para evaluar la extensión y los hallazgos endoscópicos de la 
enfermedad. Se observaron diferentes patrones, como pancolitis, colitis izquierda, ileocolitis y presencia de fisuras y fístulas anales. Los 
hallazgos histológicos mostraron características similares a la enfermedad inflamatoria intestinal clásica, como infiltración linfoplasmocitaria 
y distorsión glandular.

En cuanto al tratamiento, se utilizó una estrategia dirigida a la enfermedad subyacente de cada paciente. Esto incluyó el uso de corti-
costeroides, inmunoglobulinas, rituximab, anakinra y antibióticos, entre otros. Algunos pacientes también requirieron trasplante de proge-
nitores hematopoyéticos (TPH), lo cual resultó en la remisión de la enfermedad inflamatoria intestinal. Este estudio retrospectivo proporciona 
información importante sobre la enfermedad inflamatoria intestinal monogénica y su manifestación clínica en pacientes pediátricos. Se 
destaca la variabilidad en los tipos de enfermedades asociadas, los síntomas digestivos predominantes y la eficacia del tratamiento, 
incluido el trasplante de progenitores hematopoyéticos.
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Avaliação inicial de um programa pediátrico aerodigestivo multidisciplinar em um hospital 
Brasileiro: desafios e estratégias de mitigação

Débora B. Pazinatto, Maria Angela Bellomo-Brandão, Flávia L.P. Costa, Rebecca Maunsell

UNICAMP

Cuidar de crianças com doenças crônicas é uma realidade devido aos avanços nos cuidados intensivos pediátricos e neonatais. Identificar 
características clínicas e epidemiológicas de crianças avaliadas pelo programa aerodigestivo pediátrico no início de suas atividades, 
descrever os desafios no acompanhamento e sugerir estratégias de mitigaçãoSérie de casos descrevendo os primeiros 25 pacientes 
discutidos pela equipe aerodigestiva de um hospital universitário público quaternário brasileiro entre abril de 2019 e outubro de 2020. O 
seguimento médio foi de 37 meses. Durante o período do estudo, 25 crianças foram atendidas pelo grupo e a idade mediana na primeira 
avaliação foi de 45,7 meses. Oito crianças apresentavam uma anomalia primária das vias aéreas, cinco tinham traqueostomia. Nove 
crianças tinham distúrbio genético e uma tinha atresia esofágica. Disfagia estava presente em 80% dos pacientes, 68% tinham histórico 
de doença pulmonar crônica ou recorrente, 64% tinham diagnóstico gastroenterológico e 56% tinham comprometimento neurológico. 
Disfagia moderada a grave foi identificada em 12 crianças e 7 dessas tinham dieta oral exclusiva na época. A maioria das crianças (72%) 
tinha três ou mais comorbidades. Após discussão em equipe, uma mudança na estratégia alimentar foi sugerida em 56% das crianças. 
O exame mais frequentemente solicitado foi pHmetria (44%) e a gastrostomia foi o procedimento cirúrgico com a maior lista de espera. 
Disfagia foi o problema mais frequente encontrado neste grupo inicial de pacientes aerodigestivos. Os pediatras que cuidam dessas 
crianças devem estar envolvidos nas discussões da equipe aerodigestiva e as políticas hospitalares devem ser revistas para facilitar o 
acesso a exames e procedimentos necessários para essa população.

Características de crianças com disfagia: comparando avaliação clínica e videoendoscopia 
da deglutição

Debora B. Pazinatto, Maria Angela Bellomo-Brandão, Flavia L. P. Costa, Myrian Maria A. Favaro,  
Rebecca Maunsell

UNICAMP

Os distúrbios de deglutição em crianças têm aumentado e estão intimamente relacionados ao progresso nos cuidados neonatais e pe-
diátricos, que melhoraram o prognóstico de recém-nascidos prematuros e aqueles com condições médicas complexasAnalisar as carac-
terísticas clínicas e epidemiológicas de crianças com suspeita de disfagia e comparar os resultados da aspiração laríngea na videoen-
doscopia da deglutição (VED) com a avaliação clínica da disfagia. Estudo série de casos realizado em uma amostra de 60 crianças com 
sinais e sintomas de disfagia. Essas crianças foram submetidas a avaliação clínica e VED, e dados demográficos e clínicos foram coletados. 
Posteriormente, os resultados de ambas as avaliações foram analisados e comparados. A idade mediana das crianças foi de 2,8 anos, 
e 49 (81,6%) apresentavam distúrbios neurológicos, enquanto 35 (58,3%) apresentavam doença pulmonar crônica. As queixas mais pre-
valentes foram engasgo (41,6%) e sialorreia (23,3%). A avaliação clínica da deglutição foi normal em 7 pacientes, enquanto 36 (60%) 
apresentavam disfagia moderada a grave. Vinte e cinco pacientes apresentaram aspiração na VED e dez penetração, 20 (80%) apresen-
taram suspeita de aspiração na avaliação clínica. Crianças com sintomas de disfagia apresentam alta prevalência de diagnósticos sub-
jacentes e comorbidades, exigindo avaliação e acompanhamento multidisciplinar. Os resultados demonstram que a avaliação clínica isolada 
pode não ser suficiente para diagnosticar com precisão a aspiração, e a avaliação instrumental, como a VED, deve ser considerada. A 
VED é um procedimento confiável e acessível no consultório que pode auxiliar na tomada de decisão multidisciplinar no diagnóstico, 
tratamento e monitoramento de crianças com disfagia.

¿Pueden utilizarse los mismos parámetros de la impedanciometria/phmetría  
24 hrs. al evaluar niños con trastornos neurológicos crónicos? Estudio multicéntrico

Judith Cohen Sabban1, Florencia Ursino1, Renata Weinschelbaum2, Katia Kulay1, Veronica Busoni1, Marina Orsi1

1Hospital Italiano de Buenos Aires; 2Sanatorio de Niños de Rosario - Santa Fe

La enfermedad por reflujo gastroesofágico (ERGE) es un hallazgo frecuente en niños con encefalopatía crónica no evolutiva (ECNE), que 
puede alcanzar una prevalencia del 70%. La Impedanciometría con pHmetría esofágica de 24 hs (pH/IIM 24 hs) es una valiosa herramienta 
diagnóstica en la evaluación de ERGE que puede ser de utilidad en este grupo de pacientes. En ellos es más habitual la alimentación en 



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

18

posición supina así como encontrar cierto grado de retardo en el vaciamiento gástrico, la pérdida excesiva de saliva y la dismotilidad 
esofágica. Hay publicaciones internacionales que proponen adoptar normas separadas para interpretar los trazados de pH/IIM 24 hs en 
aquellos con ECNE basados en la hipótesis que los parámetros convencionales pueden subestimar los episodios de reflujo gastroesofá-
gico (RGE) en estos pacientes. Evaluar en los trazados de pH/IIM 24 hs los siguientes parámetros: reflujos ácidos y no ácidos, índice de 
exposición al ácido (IR), clearance del bolo, índice de tragos post reflujo (PSPW) y la línea basal nocturna (LBN) en pacientes con ECNE. 
Estudio multicéntrico retrospectivo realizado desde enero 2017 a diciembre 2022 en niños con ECNE atendidos en dos centros de refe-
rencia. Los pacientes fueron evaluados mediante una pH/IIM de 24 hs sin inhibidores de bomba de protones. En los trazados del estudio 
se analizó: el número total de episodios de reflujo (ácido, no ácido), el clearance del bolo, Índice de reflujo, el PSPW y LBN. Para el aná-
lisis estadístico se utilizó la prueba de Mann Whitney para las variables continuas dada su distribución anormal y la prueba de Fisher para 
las variables categóricas. Se evaluó un total de 54 niños (26 niñas), mediana 6,7 años (1-14 años). IR 3 (rango 0-20) 50% patológicos, Cl 
Bolo 14.5 seg (6 a 33) el 40 % patológico, Rge totales 32 (rango 7a 63) el 3 % fue patológico, Rge acidos 22 (rango 1 a 52) el 6 % fue 
patológico, Rge no acidos 11 (rango 0 a 27) fueron patológicos el 4%. En un 5% de los pacientes estudiados se observó anormalidad de 
la línea basal, observamos una media de 1953 (rango 667 a 3741) mientras que en el 50% de ellos se detectó alteración del PSPW (Media 
42% - rango 12 a 97%). En función de los hallazgos descriptos en esta cohorte pediátrica sugerimos la determinación de la línea basal, 
el PSPW y el clearance del ácido en los niños con ECNE antes de definir estrategias terapéuticas como es la realización o no de una 
funduplicatura.

Abordaje biopsicosocial del paciente pediátrico con intolerancias alimentarias:  
¿es necesario solo el cambio dietético?

Isabel Casas Gallegos1, Luz Estrella Santana Sandoval2, Nelly Padilla Gomes1, Enric Ortigosa Pla1,  
Cristina Bonjoch Mari2

1Hospital Cima; 2Paido Salut Infantil

La malabsorción de hidratos de carbono se produce por una alteración en la digestión y absorción normal de uno o varios azúcares ocasio-
nando diversos síntomas digestivos. El sobrecrecimiento bacteriano (SIBO) en niños es aún de diagnóstico controversial. Estas condiciones 
requieren un estudio exhaustivo en base al modelo biopsicosocial para evitar restricciones dietéticas innecesarias en la edad pediátrica. El 
objetivo del estudio fue determinar las características de niños de 2-15 años de edad diagnosticados de intolerancias alimentarias y las in-
tervenciones realizadas. Se realizó un estudio retrospectivo mediante revisión de la historia clínica de niños con intolerancias alimentarias 
en la consulta de Gastroenterología Pediátrica de 2 hospitales privados en Barcelona (Hospital CIMA y Hospital Dexeus) del 01 de enero 
2022 al 31 de mayo 2023. Se recolectaron datos epidemiológicos y variables clínicas. Se realizaron estadísticas descriptivas.

Se incluyeron 74 niños [44 (59.5%) sexo femenino y 30 (40.5%) sexo masculino]. La edad media fue 9.57 años, DS 3.642, rango 2 - 15 
años. 54 (73%) presentaron SIBO. 30 (40.5%) tuvieron previamente infección COVID. Los síntomas principales fueron dolor abdominal 51 
(68.9%) y meteorismo 51 (68.9%). 17 (23%) presentaron ansiedad, 5 (6.8%) depresión. 15 (20.3%) comorbilidad. Los test espirados fueron 
positivos (hidrógeno-reductores): fructosa 61 (82.4%), lactosa 46 (63%), y sorbitol 8 (10.8%). Los test espirados fueron positivos (metanó-
geno-reductores): fructosa 35 (47.3%), lactosa 32 (43.2%) y sorbitol 4(5.4%). 67 (90.5%) tuvieron valores de calprotectina fecal < 200 ug/g. 
Se realizó gastroscopia en 9 (12.2%) y colonoscopia en 1 (1.4%). 64 (86.5%) presentó mejoría clínica.

El abordaje pediátrico en las intolerancias alimentarias a través del modelo biopsicosocial nos permite ir más allá de intervenciones dietéticas 
restrictivas, ofreciendo una atención individualizada e integral, mejorando así la calidad de vida.

Asociación entre H. pylori y asma/enfermedades alérgicas: estudio multicéntrico 
latinoamericano

Pamela Gil1, Emma Manríquez1, Dominga González1, Claudia Rojo2, Nicole Montoya2, Manuel Lara Martín3, Idalmis 
Aguilera4, Fabian Vasconez5, Pamela Hernandez5, Paul Harris1

1Pontificia Universidad Católica de Chile; 2Hospital Regional de Antofagasta, Chile; 3Hospital Pediátrico José Luis Miranda, Santa Clara, Cuba; 
4Instituto de Gastroenterología, la Habana, Cuba; 5Servicio de Gastroenterología Pediátrica Hospital Metropolitano Quito, Ecuador

Debido al efecto inmunoregulador de la respuesta inmune mucosal asociada a la infección por H. pylori (Hp), se ha postulado un rol 
protector de esta infección en el desarrollo de enfermedades atópicas en niños Estudiar una posible asociación inversa entre la pre-
valencia de asma/rinitis/eczema y la presencia de Hp en niños latinoamericanos. Estudio transversal con reclutamiento prospectivo en 
5 centros endoscópicos de Cuba, Ecuador y Chile. Los pacientes referidos a gastroenterólogo respondieron un cuestionario demográfico 
y 3 cuestionarios para asma, rinitis y eczema (ISAAC III). Se consideró la presencia de la enfermedad al marcar “Sí” a la pregunta 6 
ó 7. “Atopia” se definió como presencia de al menos una de las 3 enfermedades (asma/rinitis/eczema). Se consideró un niño como 
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infectado por Hp si un método invasivo por endoscopia (histología ó prueba rápida de ureasa ó PCR o cultivo) o una prueba indirecta 
no invasiva (UBT-C13 ó prueba de antígeno en heces) era positiva. 251 pacientes fueron reclutados (Ecuador 46, Cuba 98, Chile 107) 
y 17 pacientes excluidos. De los 234 pacientes analizados, 127 fueron hombre (54,3%). La edad promedio fue de 11 + 2,5 años. 112 
(47,9%) estaban infectados por Hp, sin diferencias por país: 48 (49,5%) en Cuba, 41 (45,1%) en Chile y 23 (50%) en Ecuador. Del total 
de niños, 134 (57,3%) presentaron alguna condición de atopia: 90 con rinitis (38,5%), 53 con asma (22,8%) y 63 con eczema (27%). 40 
y 16 niños presentaron 2 ó 3 enfermedades atópicas simultaneas, respectivamente. Los niños presentaron mayor frecuencia de alguna 
enfermedad atópica que las niñas (47,5 vs 35%, p = 0,04). La prevalencia de asma, rinitis o eczema entre los pacientes Hp (+) y Hp (-) 
fue similar (29,9% vs 27,4%, p = 0,12). Del total de atópicos, 70 (62,5%) estaba infectado. Al desglosar cada condición atópica y su 
relación con la presencia de Hp, no hubo diferencia entre infectados y no infectados para rinitis (20,9% vs 17,5%, p = 0,11), asma (12,5% 
vs 10,3%, p = 0,2) y eczema (4,2% vs 12,9%, p = 0,4). En globo, no se observó una asociación significativa entre síntomas atópicos e 
incidencia de Hp (p = 0,3), independiente del país analizado. Los niños infectados por H pylori presentan similar frecuencia de enfer-
medades atópicas que los niños sin infección. Se requiere aumentar de forma importante el número de pacientes y/o generar una 
cohorte de seguimiento en Latinoamérica para poder dilucidar el efecto de H pylori en el desarrollo en enfermedades atópicas en 
niños.

Manometria anorretal sem sedação em crianças pequenas: taxa de sucesso superior  
a 80% em centro especializado

Bruno Paganotti, Mauro Batista de Morais, Marcio Miasato, Soraia Tahan

UNIFESP

A manometria anorretal (MAR) é um dos exames de motilidade digestiva mais utilizados em crianças, e é fundamental na abordagem 
diagnóstica da criança com suspeita de Megacólon Congênito. No entanto, a realização deste exame em lactentes pode ser desafiadora 
e consensos não indicam que seja a única metodologia diagnóstica envolvida em neonatos e lactentes. Avaliar a taxa de sucesso de 
manometrias anorretais na conclusão da pesquisa do reflexo inibitório reto-anal (RIRA), em crianças menores de 48 meses. Foram sele-
cionadas MAR de crianças menores de 48 meses realizadas em serviço universitário especializado, no período de 01 de janeiro a 31 de 
dezembro de 2016. As MAR foram realizadas mediante protocolo institucional, sem sedação. Utilizados sonda de perfusão de 8 canais 
radiais e equipamento Proctomaster- Dynamed®. RIRA foi definido pela diminuição superior a 20% da pressão anal de repouso em relação 
ao basal com completa recuperação, durante as insuflações do balão retal. Sua presença indica normalidade, afastando o diagnóstico de 
Megacólon Congênito. Desfecho bem-sucedido (exame conclusivo) foi definido pela determinação da presença ou ausência do RIRA 
durante todas as insuflações do balão. Desfecho malsucedido (exame inconclusivo) foi definido quando a presença ou ausência do RIRA 
foi inconclusiva em todas as insuflações do balão. No período estipulado, foram realizadas 18/66 (27%) MAR em crianças menores de 48 
meses (16 meninos, 10 a 40 meses, média 23,27). Desfecho bem-sucedido (exame conclusivo) ocorreu em 15 pacientes (83,33%), em 
todos foi identificado RIRA presente. Desfecho malsucedido (exame inconclusivo) ocorreu em 3 pacientes (16,66%), com pesquisa do 
RIRA inconclusiva. No período selecionado, RIRA ausente não ocorreu em nenhuma criança menor de 48 meses. A taxa de sucesso 
elevada sobre conclusão da pesquisa do RIRA em crianças menores de 48 meses demonstra que a MAR anorretal sem sedação pode 
ser uma ferramenta diagnóstica no rastreio de Megacólon congênito nessa faixa etária. A experiência dos profissionais que realizam MAR 
no centro especializado pode ter contribuído na taxa de sucesso. Considerando o tamanho da amostra e desenho retrospectivo, novos 
estudos são necessários.

Trastorno eosinofílico: forma inusual de presentación

Maria Eliana Keller, Maria del Pilar Hidalgo

Clínica del Niño y la Madre. Mar del Plata. Argentina

Presentamos una paciente de 22 meses internada por síndrome ascítico edematoso secundario a enteropatía perdedora de proteínas. 
Paciente femenina que comienza 10 días previos con vómitos, agrega diarrea, empeoramiento del estado general y edemas generalizados 
por lo cual se interna en UTIP.

Antecedentes personales sin relevancia. A los 8 m inicia cruce de Pc de peso sin síntomas digestivos. Se alimenta con pecho materno 
y dieta para edad.

Al ingreso se encontraba afebril, en mal estado general, desnutrida, con edemas generalizados, ascitis y derrame pleural.
En el laboratorio anemia leve, no linfopenia ni eosinofilia, proteinuria negativa, función hepática y renal normal. Serología para EC 

negativa. Hipoalbuminemia severa. Coproparasitológico, coprocultivo y toxina para Clostridium difficile negativa. PPD normal. IgE espe-
cífica para PLV y trigo clase 0. Clearence de a1 AT elevado. Serologías virales negativas.

Evaluación por cardiología, inmunología y hematología normal.
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Con sospecha de APLV severa inicia NEC con formula elemental. Presenta regular evolución, con persistencia de la diarrea, intolerancia 
oral, distensión abdominal y presencia de niveles hidroaéreos. Se indica ayuno, nutrición parenteral, VEDA y VCC.

VEDA: esófago normal, cuerpo, antro gástrico y bulbo con mucosa de aspecto nodular y micro erosiones. Duodeno normal.
VCC: hasta ciego se observa mucosa de aspecto normal. 
Biopsias 
Esófago: sin alteraciones. 
Estómago: Eosinófilos (Eo) en lamina propia más de 20 x CGA.
Bulbo y duodeno: marcada atrofia vellositaria y lámina propia con más de 20 Eo x CGA.
Colon derecho, izquierdo, recto: incremento de Eo más de 60 x CGA en lamina propia.
Diagnóstico: Gastroenterocolitis eosinofílica.
Inicia tratamiento con meprednisona 1 mg / k día y NEC con formula de aminoácidos.
Presenta en el transcurso de pocos días excelente respuesta con normalización de las deposiciones, del laboratorio y buen progreso 

ponderal logrando suspender NP. La GEEo es un desorden que se caracteriza por la inflamación con infiltración de eosinófilos. La pre-
sentación clínica varía acorde al órgano afectado y la profundidad de la infiltración. Más del 50% de los pacientes no presenta eosinofilia 
ni niveles elevados de IgE. 

El Gold estándar para el diagnóstico es la biopsia. Hay un porcentaje de pacientes que no responden a la dieta elemental y requieren 
tratamiento con corticoides sistémicos tal como ocurrió en el caso presentado.

Ingestão acidental de múltiplos imãs na infância: a propósito de dois casos  
de perfuração intestinal

Camille Aguiar, Haroldo Luiz Jordelino da Luz, Larissa de Souza Pereira, Mariana Matiello Goularte,  
Aline Denise Hanauer, Paulo Henrique Matalon Rodrigues, Alicia Misati Higashigata,  
Marcio Luís Costa Teixeira da Cunha, Eduarda Felsky Ludwinsky, Lucas Horochoski

Hospital Infantil Dr Jeser Amarante Faria

Os imãs estão presentes em diversas áreas do cotidiano e, por serem objetos de fácil ingestão, podem despertar a capacidade explora-
tória infantil e tornarem-se corpos estranhos com graves repercussões no trato gastrointestinal. Diferente da ingestão de imã único, a 
ingestão de múltiplos imãs acarreta um alto risco de compressão vascular intestinal devido a sua mútua atração, ocasionando isquemia, 
obstrução, formação de fístulas e perfuração intestinal. Relatar dois casos pediátricos de perfuração intestinal por ingestão acidental de 
múltiplos imãsTratam-se de dois pacientes com histórias de perfuração intestinal após ingestão de brinquedos imantados. 

O primeiro, sexo masculino, 2 anos, levado ao atendimento hospitalar com queixa de três dias de vômitos. Apresentava distensão 
abdominal e desidratação. Radiografias abdominais detectaram vinte e um corpos estranhos circulares de densidade metálica em meso-
gástro. Familiar do paciente sinalizou possibilidade de se tratarem de esferas imantadas coloridas. Inspeção cirúrgica da cavidade abdo-
minal evidenciou aderência com múltiplos corpos estranhos em forma de colar de contas bloqueando perfurações pontuais em delgado, 
resolvidas por enterorrafia, e lesão vascular que comprometia alça intestinal, resolvida por enterectomia e enteroanastomose. Careceu 
de cuidados intensivos e nutrição parenteral até a plena autonomia intestinal.

O segundo, sexo feminino, 9 anos, apresentou-se com quatro dias de dor abdominal e vômitos. As radiografias abdominais sugeriam 
perfuração intestinal e ingestão de corpos estranhos metálicos. Criança informou ter engolido três fechos cilíndricos imantados de pulsei-
ras que estava confeccionando. Inspeção cirúrgica abdominal identificou dois deles aderindo cólon ascendente à segmentos de alças de 
delgados, o primeiro à 15cm do Treitz e o segundo à 40cm, com perfurações entre si. O terceiro foi encontrado no duodeno, onde perfez 
uma fístula em direção aos anteriores. Realizou-se enterorrafias, colorrafia e enterectomia com enteroanastomoses. Paciente também 
teve evolução satisfatória com desfecho favorável. Em casos de baixas suspeitas clínicas para ingestão de múltiplos imãs, o diagnóstico 
torna-se inesperado e desafiador, principalmente devido à escassez de sintomatologia específica e apresentações iniciais semelhantes 
a quadros gastrointestinais comuns. A ingestão de múltiplos imãs é uma ocorrência grave e o atraso no seu diagnóstico pode acarretar 
complicações extensas para o paciente.

Desafíos en el manejo de la gastroparesia post-viral secundaria al SARS-COV-2. Reporte de 
dos casos pediátricos en un centro universitario de referencia

Maria Paula Manin, Gustavo Javier Tagliaferro, Leandro Fanjul Regueira, Marina Orsi, Busoni Veronica

Hospital Italiano de Buenos Aires

La gastroparesia post-viral, por lo general, es secundaria a infección por Epstein-Barr, CMV, rotavirus y virus Norwalk, pero poco se ha 
documentado sobre el retraso en el vaciamiento gástrico en el contexto de una infección por SARS-CoV-2. Reportar el manejo terapéutico 
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frente a un cuadro severo de gastroparesia secundario a infección por SARS-CoV-2 Caso I Paciente de 14 años, derivada a nuestra ins-
titución por cuadro de oclusión intestinal. Cursa posquirúrgico alejado de laparotomía exploradora en donde no se constata un origen 
mecánico. A su ingreso presenta distensión abdominal, débito bilioso por SNG e imposibilidad para la alimentación. Se realiza VEDA 
(normal) y serologías (SARS COV 2 positivo). Inicia nutrición enteral por sonda transpilórica y parenteral que recibe durante un mes. EC: 
Ecodoppler de art. mesentérica: se descarta compás aortomesentérico. TC: cámara gástrica con gran aumento del tamaño y engrosa-
miento parietal. Inicia tratamiento con eritromicina 9 mg/kg/día, optimizando dosis a 20mg/kg/día con mejora en la sintomatología. A los 
tres meses de iniciado el cuadro se realiza centellograma gástrico (CG), informa retardo del vaciamiento para sólidos. Recibió eritromicina 
11 meses, sin recurrencia de los sintomas tras su suspensión.

Caso II Paciente de 11 años, que se interna por presentar fiebre, erupción cutánea y diarrea en el contexto de PCR positiva para SARS-
CoV-2. Se diagnóstica PIMS, requiriendo tratamiento con corticoides. Luego de un mes comienza con dispepsia y distensión abdominal 
postprandial. Se realizan ecografía abdominal y VEDA, normal. Por persistencia de la clínica y transcurridos cuatro meses, se realiza CG: 
tiempo de eliminación para sólidos 120 min (VN < 80). Se asume cuadro como gastroparesia secundaria a SARSCOV 2. Inicia tratamiento 
con eritromicina, el cual se suspende por reacción alérgica, posteriormente domperidona y ciproheptadina, con mala respuesta. Se repite 
CG: vaciamiento de 109 min para sólidos. Comienza tratamiento con prucalopride a 0,02 mg/kg/día mejorando la actitud alimentaria, 
aumentando de peso aunque persistiendo cierta distensión. Transcurrido un año de tratamiento se realiza CG: normal. Actualmente con-
tinúa con prucalopride, presentando estabilidad clínica y correcta progresión pondoestatural. El tratamiento consiste en la utilización de 
procinéticos de forma prolongada. En casos seleccionados, frente al fracaso de los mismos, se emplean drogas de uso compasivo, como 
lo es el prucalopride.

Correlação entre a dosagem de elastase pancreática fecal e a pesquisa de gordura nas 
fezes na avaliação da função pancreática exócrina

Marcia Cavichio, Soraia Tahan, Patricia Oliveira

Grupo Fleury

Insuficiência pancreática exócrina (IPE) é definida como secreção insuficiente de enzimas pancreáticas resultando em má absorção de 
gordura. A esteatorreia geralmente não ocorre até que a secreção seja reduzida em > 90%. A elastase é uma enzima produzida no pân-
creas e sofre mínima degradação na passagem pelo tubo digestivo sendo considerada um bom marcador fecal para IPE. Como a IPE 
tem como consequência desnutrição e perda de massa óssea e pode ser efetivamente tratada com suplementação enzimática, é impor-
tante que seja diagnosticada o mais precocemente possível. Avaliar o nível de secreção e capacidade digestiva pancreática através da 
correlação entre a dosagem de elastase pancreática nas fezes (EPF) e a pesquisa de gordura fecal (GF).Foram avaliados resultados de 
EPF e GF, realizados na mesma amostra de fezes, entre 09/20 e 05/22. Os resultados de EPF foram divididos em 3 grupos Grupo 1 (G1): 
até 99 mcg/g fezes, Grupo 2 (G2): de 100 a 200mcg/g fezes, grupo 3 (G3): > 200mcg/g fezes. Os resultados da GF foram divididos em 
normal (N) (até 100 gotículas de gordura/CGA) e aumentada (A) (>100 gotículas de gordura/CGA). A EPF foi dosada por ELISA ou turbi-
dimetria, ambos específicos para elastase humana e a GF foi feita pelo método de Sudam III. Para análise estatística foi utilizado teste 
de qui quadrado. Dos 719 resultados avaliados tivemos: G1 – 108 dos quais 83% com GFN e 17% GFA, G2 – 91 dos quais 84% GFN e 
16% GFA, G3 – 520 dos quais 91% GFN e 9% GFA (G1 X G2 p = 1, G1 X G3 p = 0,009, G2 X G3 p = 0,034).

O G1 foi subdividido em EPF < 40 mcg/g fezes (G1a) ou > 40 mcg/g fezes (G1b) e os resultados de GF nos 2 grupos foram: G1a - 51 
resultados dos quais 71% GFN e 29% GFA, G1b - 60 resultados dos quais 93% GFN e 7% GFA (p = 0,004).

Os dois grupos com dosagens de elastase abaixo de 200mcg/g fezes (G1 e G2), mostraram associação significativamente maior com 
gordura fecal positiva em relação ao G3. A subdivisão do G1 revelou diferença estatística entre os subgrupos, com gordura fecal positiva 
mais frequente no grupo com EPF abaixo de 40 mcg/g fezes. Estes resultados sugerem que EPF abaixo do valor de referência se associa 
com a redução da secreção pancreática, mas a má absorção (SMA) por insuficiência pancreática está mais frequentemente associada a 
valores abaixo de 40 mcg/g fezes. Estudos desenhados com a finalidade de avaliar novos valores de corte para predizer a SMA por insu-
ficiência pancreática deveriam ser realizados.

Tumores de páncreas en edad pediátrica. Reporte de casos

Milagros Liliana Torres Cuesta1, Paola Cecilia Solano Alarcon1, María Camila Pertuz Hernandez1,  
Mercedes Morici1, Miriam Marchisella1, Diego Bogetti2, Josefina Salas1, Silvia Filomena Morise1

1Hospital Nacional A. Posadas; 2Hospital Británico

Los tumores de páncreas son infrecuentes en niños. Según el Instituto Nacional del Cáncer de Estados Unidos, su incidencia es de 0,46/
millón, del 10 al 20% son pancreatoblastoma (PB) y el 70% el tumor pseudopapilar sólido (SPT)Describir características clínicas y evolución 
de pacientes pediátricos con tumores pancreáticos Caso 1: Varón de 1 año
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Caso 2: Mujer 13 años
Caso 3: Mujer de 12 años1- Consulta por edema genital, palidez, desnutrición y hepatoesplenomegalia. Alfafetoproteína (AFP) normal. 

Ecografía abdominal con masa retroperitoneal. TAC de tórax abdomen y pélvis con imagen hipodensa sólida heterogénea desde curvatura 
gástrica a flanco izquierdo, con calcificaciones y áreas de necrosis. Ácido vainillin mandélico, centellograma óseo normales, Centellograma 
con MIBG con aumento difuso de captación en dicha zona con persistencia en imágenes a las 48 horas. Para descartar neuroblastoma 
se realizó laparotomía con exéresis parcial de tumor, la histopatología confirma PB, margen quirúrgico contactante, permeaciones vascu-
lo-linfáticas e infiltración capsular. Recibió 5 ciclos de cisplatino y doxorrubicina con reducción de la masa, luego se realiza duodeno-pan-
createctomía total y del PB residual, con necrosis tumoral de 80-90%, cuerpo y cola de páncreas libres. El paciente continua estable, con 
insuficiencia pancreática exocrina  2- Dolor abdominal y vómitos de 3 meses. En Ecografía abdominal: tumor de 70mm en contacto con 
riñón derecho. En TAC abdominal:Tumor en cabeza de páncreas. Angio TAC multislice que realza con contraste en forma difusa y hete-
rogénea. Analítica normal, AFP (-). Se realiza duodenopancreatectomía cefálica. Histopatología: SPT. Continuó asintomática, con suficien-
cia pancreática 3- Dolor cólico en FID y vómitos. Ecografía abdominal: imagen nodular heterogénea de 80x74 mm en lóbulo izquierdo 
hepático. Analítica normal, serologías y AFP (-). En TAC: formación de 84x78x74mm, bordes definidos, heterogénea con áreas sólidas, 
quísticas y tabiques calcificados, dilatación del Wirsung. Múltiples imágenes ganglionares. Se realiza duodeno-pancreatectomía cefálica 
y anastomosis biliodigestiva. Histopatología: SPT sin infiltración linfovascular y márgenes libres. Buena evolución y suficiencia pancreática 
A pesar de su baja incidencia, los tumores de páncreas, deben ser diagnóstico diferencial en pacientes con masas abdominales. Tanto 
el PB como el SPT requieren resección quirúrgica para su resolución y presentan buen pronóstico.

O impacto de doenças gastrointestinais na internação de crianças com paralisia cerebral 
em hospital de referência

Érica Rodrigues Mariano de Almeida Rezende, Rizia Carla da Silva Leopoldino, Ana Laíza Ferreira Mota, Marcelly da Silva 
Barbosa, Anna Myrian Vieira Arruda, Tarsila Araujo Paiva Molinar

Universidade Federal de Uberlândia-Minas Gerais-Brasil

Paralisia cerebral (PC) ou encefalopatia crônica não-progressiva, representa grupo diverso de desordens permanentes do desenvolvimento, 
com déficits motores, associada ou não a déficits cognitivos e sensoriais. Com aumento da expectativa de vida desta população, há o 
surgimento de comorbidades envolvendo diversos órgãos e sistemas, demandando em sua complexidade, acesso frequente aos serviços 
de saúde. Patologias gastrointestinais são reconhecidas como importante causa de morbidade nos pacientes com PC. Conhecer a reali-
dade das internações e caracterizar o perfil de pacientes pediátricos com PC – CID (classificação internacional de doenças) G.80, inter-
nados por causas gastrointestinais em hospital terciário no interior do Brasil. Estudo transversal qualitativo e quantitativo realizada no 
período de 2017 a 2021. Foram coletados dados do setor de estatística hospitalar, com análise dos descritores qualitativos, quantitativos 
e CID utilizado para a internação. Questionário estruturado realizado para caracterização da amostra de pacientes PC foi realizado. Dados 
tabulados em planilha Microsoft Excel. Testes estatísticos: programa Jamovi 2.3.26, Teste de Fisher e Wilcoxon (p < 0,05) O trabalho foi 
aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa da instituição.3059 crianças foram internadas na enfermaria pediátrica no período, sendo 
133 com diagnóstico de PC. 30,1% admitidas por enfermidade gastrointestinal. Vinte e uma (52,5%) tinham entre 10 e 12 anos, 11 (27,5%) 
entre 6 e 9 anos, 6 (15%) entre 3 e 5 anos e 2 (5%) idade inferior a 2 anos. Não houve diferença significativa entre os sexos. Em relação 
ao tempo e número de internações das crianças com PC, 13 (32,5%) permaneceram hospitalizados por tempo superior a 60 dias e 14 
(35%) foram internados por 5 ou mais vezes (p < 0,005), quando comparadas com pacientes internados devido a outras condições. Entre 
as alterações gastrointestinais mais prevalentes figuram disfagia e complicações do refluxo gastroesofágico (17,5% respectivamente) se-
guida pela desnutrição proteico calórica (12,5%).Pacientes com PC apresentam internações mais longas e frequentes comparadas as 
outras crianças. Patologias gastrointestinais, particularmente na idade escolar são importantes causas para admissão hospitalar. O en-
tendimento e reconhecimento das demandas desse grupo podem promover melhorias no cuidado e qualidade de vida dessas crianças, 
além do impacto nos serviços públicos de saúde.

Tofacitinib in the treatment of moderate to severe ulcerative colitis in colombian pediatric 
patients: real world experience

Vivina Parra-Izquierdo1, Juan Sebastian Frias-Ordoñez2, Carlos Cuadros1, Melquicedec Vargas3,  
Jose F. Vera-Chamorro4, Cristian Florez-Sarmiento1

1Fundación Cardiovascular de Colombia; 2Universidad Nacional de Colombia; 3Gastrokids; 4Fundación Santa fe de Bogotá 

There are no studies on efficacy of tofacitinib for moderate-severe ulcerative colitis (UC) in pediatric patients in Latin America. The aim of this 
study is to describe the efficacy and safety of tofacitinib in moderate-severe UC pediatric patients treated in our setting. Case series of pe-
diatric patients with UC who received treatment with tofacitinib. An induction phase for 8 weeks and then maintenance therapy between 



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

23

November 2021 and February 2023.A total of 4 female patients, median age 14.5 years (± 2.1 SD,IQR: 12.5-16.5). All had prior biologic ex-
posure, all 4 with prior use of anti-TNF and 2 with prior use of anti-integrin. 3 had clinical, biochemical and endoscopic remission at induction. 
Follow up at six months was obtained from 3 patients of which 2 remained in clinical, biochemical and endoscopic remission. One patient 
completed a year in maintenance therapy achieving clinical, biochemical and endoscopic remission. Another patient with severe acute UC 
requiring colectomy received treatment showing a significant improvement 7 days after tofacitinib, reaching therapeutic objectives at induction. 
No serious adverse events were reported in any of the cases. This is the first case series of Latin American pediatric patients, with moderate 
to severe UC, to receive tofacitinib in which safety and efficacy was demonstrated. 75% showed remission at the induction phase which was 
sustained over time. In the context of severe, acute UC, tofacitinib has a role as a potential rescue therapy with positive outcomes.

Kluyvera intermedia: sepse neonatal

Maria Emília de Arnaldo Silva, Maria Carolina Neto Santiago Monaco

Hospital Regional de Mato Grosso do Sul

Kluyvera é um bacilo gram negativo da família Enterobacteriaceae. Está presente em locais de captação de dejetos, água, solo, pias 
hospitalares e em alguns animais. Possui grande capacidade de causar infecções graves como sepse, em especial na população neonatal. 
E.L.S.S., nasce de parto cesárea, 31 semanas e 2 dias, 1065g. parto cesárea, 31 semanas e 2 dias, 1065g, necessitou de reanimação e 
intubação. Na admissão da UTI, exame fisico normal, com plaquetopenia, hipermagnesemia, hipocalemia. Evoluiu com hipoglicemia, e 
aumento progressivo de taxa de infusão de glicose, e queda de saturação Porém, após extubação, evoluiu com hiperglicemia persistente 
e instabilidade clínica, iniciado insulina contínua, Ampicilina 200 mg/kg/dia, Gentamicina 5 mg/kg/dia até o resultado dos exames. Man-
tendo plaquetopenia e leucopenia, associado a acidose metabólica, aumento de marcador inflamátorio, hiperbilirrubinemia, abdômen com 
distribuição irregular de gases. Escalonado antibioticoterapia após apneia. Ao exame fisico com sufusões purpúreas, abdômen tenso e 
relevo de alça, além de sinais de choque. Paciente manteve instabilidade, evoluindo para óbito aos 5 dias de vida, com hemocultura final 
positiva para Kluyvera intermedia, resistente a ampicilina e ceftriaxona. Kluyvera sp é um agente oportunista em recém-nascidos, gerando 
manifestações clínicas significativas. Um estudo demonstrou que a Kluyvera pode estar relacionado a extremo baixo peso e prematuri-
dade. Há relatos de pacientes prematuros, extremo baixo peso, com quadro clínico de desconforto respiratório, instabilidade hemodinâmica, 
lesões violáceas em tronco e abdome, com deterioração clínica rápida e severa, mesmo com intervenção imediata. Ambos não tiveram 
a fonte de infecção identificada. Sabe-se que Kluyvera sp é um patógeno incomum, com alta patogenicidade, principalmente em imunos-
suprimidos. Diante disso, pediatras devem se conscientizar do potencial da bactéria e priorizar o tratamento precoce adequado e manejo 
de precaução individual, como lavagem de mãos e cuidado com o ambiente do paciente. 

Inusual manifestación de fibrosis quística en un lactante

Alejandra Marissela Sabillón Mendoza1, Rosa de Lourdes Aguilar1, Karen Paola David2

1Instituto Hondureño de Seguridad Social; 2Hospital General san Felipe

La fibrosis quística (FQ) es una enfermedad autosómica recesiva causada por la mutación en el gen que codifica la proteína reguladora 
de la conductancia transmembrana (CFTR). Se manifiesta comúnmente como insuficiencia pancreática exocrina, enfermedad pulmonar, 
fallo en el crecimiento. 

La dermatitis como manifestación inicial de la FQ es rara y se notificó previamente en 25 pacientes. Las manifestaciones cutáneas de 
desnutrición se han atribuido a las deficiencias de proteínas, zinc y ácidos grasos esenciales. Presentamos un niño de 3 meses de edad 
que presentó retraso en el crecimiento y dermatitis como manifestación inicial, sin diarrea, ni manifestaciones pulmonares. Varón de 3 
meses, segundo de padres no consanguineos, sin antecedentes, nació con peso 3600 gramos, talla 50 cm, alimentado al seno materno, 
referido por fallo en el crecimiento y máculas eritematosas rojizas secas y descamativas en el área perineal, muslos, glúteos, región 
perioral de un mes de evolución que se extendían hacia el cráneo con pérdida de la piel cabelluda.

Se recibió pálido, edematoso, peso: 3300 gramos, irritable, negó fiebre, diarrea, vómitos, tos o dificultad respiratoria, el hemograma 
mostró hemoglobina 7.2 g/dL, gasometría venosa normal, niveles de zinc: 1.1mcg/ml, tamiz metabólico ampliado normal, Sudan III positivo, 
no contamos con elastasa fecal, proteínas totales 3,2 g/dL, albúmina 1,2 g/dL, AST 122 U/L, ALT 232 U/L, GGT 210 U/L. 

Se transfundió glóbulos rojos empacados, se inició nutrición a través de sonda orogástrica con hidrolizado extenso de proteínas del suero, 
suplementos vitamínicos, la endoscopia digestiva alta fue normal. Se inició nutrición parenteral, se solicitó panel genético, donde se encontró 
dos mutaciones para el gen CFTR c.2668C > T (p.Gln890*) y c.3744del (p.Lys1250Argfs*9). Se inició enzimas pancreáticas, las lesiones 
cutáneas mejoraron y se observó recuperación nutricional. Las manifestaciones cutáneas de la FQ en la infancia son raras y se presentan 
principalmente como acrodermatitis dismetabólica con dermatitis periorificial y acral. Presuntamente se debe a una combinación de deficien-
cias nutricionales secundarias a la disfunción pancreática, como falta de zinc, proteínas y ácidos grasos esenciales. El reconocimiento de 
la erupción cutánea como un signo de FQ en pacientes que tienen signos de desnutrición proteico-energética, permitirá un diagnóstico y 
tratamiento más temprano y puede mejorar su resultado sustancialmente.
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Relato de caso: sensibilidade não celíaca ao glúten

Ana Carla Laviano Agrelo, Silvio da Rocha Carvalho, Mariana Tschoepke Aires, Márcia Angélica Bonilha Valladares,  

Ayla Moulin Avanci, Paula Silva Ramos, Larissa Carvalhal dos Reis Lázaro, Laura Maia Guzowski,  

Carlos Enrique Crismatt Rodriguez, Ana Carolina Gonçalves Galeano Arco

IPPMG/UFRJ

O glúten é o principal complexo proteico estrutural do trigo. Dentro do grupo de transtornos relacionados ao glúten temos a alergia ao 

trigo (AT) mediado por IgE, a DC, há presença de autoanticorpos, em indivíduos suscetíveis e a sensibilidade não celíaca ao glúten 

(SNCG). O início dos sintomas da DC é gradual. Seu diagnóstico é confirmado por autoanticorpos sorológicos específicos como ATTGIgA 

e anticorpos antiendomisiais (EMA) séricos, além da presença de alterações histológicas do duodeno. A.C.S.M, 12 anos, feminino, com-

parece ao ambulatório com queixa de alternar períodos de constipação, diarreia e dor abdominal. Trouxe exames de avaliação prévia com 

Anti-gliadina IgG (AGIgG) não reagente e Anti-gliadina IgA (AGIgA) reagente, hemograma e provas inflamatórias normais. Iniciada dieta 

isenta de glúten com melhora dos sintomas. Apresentava exame físico dentro da normalidade. Solicitou-se IgA total e antitransglutaminase 

IgA (ATTGIgA), que vieram normais. Realizado endoscopia digestiva alta (EDA) com orientação de retorno do gluten para dieta. Após 

reintrodução, retorno dos sintomas. A EDA evidenciou pangastrite enantematosa leve e biópsias sem critérios para doença celíaca (DC). 

Pesquisou-se HLA DQ2 e DQ8, negativos--O paciente apresentado tem clínica compatível com doença celíaca. No entanto, não foi veri-

ficada a presença dos critérios diagnósticos para confirmação. Aventou-se a possibilidade SNCG. As duas condições, DC e SNCG, são 

indistinguíveis clinicamente. Na SNCG observamos uma maior prevalência de sintomas extra intestinais. O teste inicial recomendado é a 

dosagem de IgA sérica e ATTGIgA. O anticorpo antigliadina, pode ser transitoriamente positivo na faixa pediátrica. O diagnóstico de SNCG 

tem a exclusão do diagnóstico de DC e a submissão do paciente a um teste terapêutico. Foi orientada a retornar a dieta com glúten antes 

da realização dos exames sorológicos e biópsia. A pesquisa de HLA DQ2 e DQ8 com resultado negativo, torna a possibilidade de DC 

improvável, fechado diagnóstico de SNCG. Nos casos de SNCG, há possibilidade de flexibilizar as escolhas alimentares e orientar o 

paciente sobre melhor manejo dos sintomas relacionados ao consumo ocasional de glúten. Ocorrem sintomas com a ingestão de alimentos 

que contenham glúten, sem, no entanto, haver prejuízo/destruição do epitélio intestinal.

Response to proton-pump inhibitors therapy in pediatric patients with eosinophilic 
esophagitis in Bogota, Colombia

Andrea E. Rodriguez1, Jose F. Vera-Chamorro2, Ailim Carias2, Mónica V. Pinilla1, Gonzalo A. Montaño2, Rocio Lopez2

1Universidad de Los Andes; 2Fundación Santa fe de Bogotá

Eosinophilic esophagitis is an immune-mediated disease with increasing prevalence in recent years, but in Latin America the evidence is 

limited. Proton pump inhibitors (PPI) are the most used first-line treatment in clinical practice, but the response to treatment in Colombian 

children is unknown. To analyze the histologic response: < 15 eosinophils per high power-field (< 15 eos/hpf), after Proton-Pump Inhibitors 

(PPI) treatment in children aged 2-18 years with eosinophilic esophagitis in Bogotá, Colombia. A retrospective longitudinal observational 

study was conducted in patients aged 2-18 years with eosinophilic esophagitis (EoE) between January 2015 and December 2022 in a 

Pediatric Gastroenterology division of a Bogota Colombia University Hospital. These patients had an initial clinical assessment and were 

taken to a first esophagogastroduodenoscopy (EGD) with esophageal eosinophilia (>15 eos/hpf), followed by a PPI treatment regimen for 

a minimum of eight weeks.34 patients met inclusion criteria. All patients went under PPI regimen with mean dose 1.4 mg/kg/day and eso-

meprazole was preferred in 88%. After PPI therapy, 16 (47%) were responders and 18 (53%) were nonresponders. In initial clinical symp-

toms, responders reported more heartburn and weight loss (p = 0.025 and p = 0.016 respectively) with no significant differences in other 

symptoms. Most patients, irrespective of histologic response, reported symptom improvement at follow-up, with no difference between 

groups.

About histological findings, initial mean eosinophils count in proximal and distal esophagus were around 50 eos/hpf with no differences 

between groups at initial histology, but at follow-up differences were found between responders and non-responders, with statistically 

significant values in the mean eosinophil count at proximal and distal esophagus, report of basal zone hyperplasia, eosinophil abscesses 

and eosinophil surface layering (p < 0.001). It was also found that PPI responders have greater changes in eosinophil count (p < 0.001).

The prevalence of PPI response was 47% in this patient sample, similar to literature reports.

Histology is the main marker of response to treatment in children with eosinophilic esophagitis, with all histopathological markers impro-

ved between follow-up times.
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Relato de caso: enteropatia autoimune

Ayla Moulin Avanci, Paula Silva Ramos, Carlos Enrique Crismatt Rodriguez, Ana Carolina Gonçalves Galeano Arco,  
Larissa Carvalhal dos Reis Lázaro, Laura Maia Guzowski, Ana Carla Laviano Agrelo, Silvio da Rocha Carvalho,  
Mariana Tschoepke Aires, Marcia Angelica Bonilha Valladares

IPPMG/UFRJ

A Enteropatia Autoimune (EA) é caracterizada por agressão imunomediada à mucosa intestinal, resultando em diarreia crônica e má ab-
sorção. Afeta principalmente o intestino delgado, especialmente o duodeno. O diagnóstico é auxiliado pela presença de anticorpos an-
ti-enterócitos circulantes, mas sua ausência não exclui a doença. A endoscopia digestiva alta (EDA) pode mostrar desde mucosa normal 
até hiperemia e ulcerações. A histopatologia revela embotamento viloso, aumento de corpos apoptóticos e hiperplasia de criptas com 
infiltrado inflamatório mononuclear. Lactente com diarreia líquida sanguinolenta, febre, hipoatividade, perda de peso e desnutrição grave, 
iniciados aos 3 meses de vida. Permaneceu internada por longo período (1 ano), recebendo nutrição parenteral (NPT). IgM, IgG, IgA e 
IgD normais. Manteve diarreia após exclusão da proteína do leite de vaca. À EDA: bulbo e segunda porção duodenal com calcetamento 
e enantema de mucosa com discreto aplainamento de pregas, Histopatologia: mucosa duodenal com atrofia vilositária subtotal, discreto 
aumento dos linfócitos intraepiteliais (20/CGA), presença de neutrófilos permeando o epitélio focalmente e no córion celularidade mista 
aumentada com agregado linfoide. Usado ciclosporina com boa resposta. Iniciou dieta via oral, com ganho de peso adequado e padrão 
evacuatório normal. Recebeu alta com 1 ano e 3 meses, para acompanhamento ambulatorial. Até o presente, foram realizados poucos 
estudos sobre a EA, limitados a relatos de caso ou pequenas séries de casos. Artigos mostram que, como no caso descrito, a doença 
se manifesta principalmente com diarreia crônica e desnutrição, podendo estar associada a outras doenças autoimunes. Apesar de diag-
nosticada em qualquer faixa etária, a idade média do início dos sintomas é nos primeiros 3 meses de vida, com histopatológico eviden-
ciando atrofia vilositária, dados compatíveis com a história da nossa paciente. Podem ser solicitados anticorpos anti-enterócitos, porém 
seu uso é questionável. O principal diagnóstico diferencial é a Doença Celíaca, descartada na paciente devido ao início dos sintomas 
previamente à exposição ao glúten. A EA é um distúrbio que evolui com diarreia intratável, e embotamento de vilosidades. O tratamento 
envolve otimizar o estado nutricional do paciente, uso de corticoterapia ou imunomoduladores, necessitando maiores estudos para melhor 
entendimento da patologia.

Relación entre prematuridad, método de nacimiento y trastornos del eje cerebro intestino 
en lactantes y preescolares de diferentes regiones de Colombia

Daniela Velasco-Suárez, Carlos Alberto Velasco-Benítez

Md. Estudiante de Epidemiología Universidad Libre Seccional Cali. Cali, Colombia

La fisiopatología de los trastornos del eje cerebro-intestino (TECI) es incierta. Existen diferentes factores como alteración en la motilidad 
intestinal, hipersensibilidad visceral, perturbaciones de la mucosa o sistema inmune, entre otros. Algunos eventos de la vida temprana 
pueden relacionarse con la aparición de TECI, sin embargo, existe evidencia escasa y contradictoria. Determinar la prevalencia de TECI 
y posibles asociaciones con prematuridad y forma de nacimiento en lactantes y preescolares (lactan/preescol).

Estudio descriptivo tipo prevalencia. Se realizó el Cuestionario para Síntomas Digestivos Pediátrico Roma IV (QPGS IV) a los padres de 
4 ciudades/regiones colombianas (Florencia/Amazonía, Sotavento/Atlántica, Cali/Pacífica y Bogotá/Andina). Incluimos variables sociodemo-
gráficas (sexo, raza) y clínicas (forma de nacimiento, edad gestacional). El análisis estadístico incluyó análisis univariado y bivariado (OR e 
IC95%), p significativa < 0,05.Participaron 1468 lactan/preescol entre 1 mes y 4 años (24,2 ± 15,0). El 64,9% preescolares, 50,7% masculinos, 
36,0% blancos y 47,8% pertenecían a Florencia/Amazonía. Del total de los niños, 54,3% (n = 797) nacieron por cesárea, 12,6% (n = 185) 
fueron prematuros y 2,5% (n = 37) cesárea+prematurez. La prevalencia de TECI fue 26,6%, siendo los más comunes Estreñimiento Funcional 
(EF) (16,5%), Síndrome de Vómito Cíclico (SVC) (8,8%) y Cólico Infantil (4,0%). Hubo una mayor oportunidad de presentar TECI cuando los 
niños nacieron por cesárea (OR = 1,49 IC95% = 1,17-1,91 p = 0,0008), muy prematuros (OR = 3,19 IC95% = 1,55-6,61 p = 0.0003). En los 
niños que nacieron por cesárea existe una mayor oportunidad de presentar EF (OR = 1,56 IC95% = 1,20-2,04 p = 0.0005), mientras que los 
prematuros tienen mayor oportunidad de SVC (OR = 3,54 IC95% = 2,27-5,43 p = 0.0000). Finalmente, aquellos con cesárea+prematurez 
presentaron una mayor oportunidad de presentar TECI (OR = 1,76 IC95% = 21,18-2,61 p = 0.0032). La ¼ parte de los niños presentaron 
algún TECI, siendo el más frecuente el EF. Nuestros hallazgos proporcionan evidencia de que el nacimiento por cesárea y la prematuridad 
son factores de riesgo para el desarrollo de TECI, especialmente EF y SVC.
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Estimulación trasncutánea del nervio tibial posterior como terapia no invasiva de 
neuromodulación en niños con estreñimiento funcional

Daniela Alejandra Velasco-Suárez1, Carlos Alberto Velasco-Benítez2, Eder Villamarín3, Ricardo Chanis4,  
Randolph N. Vargas T.5, Ecaterina Julio4, Miguel Saps6

1Md. Estudiante de Epidemiología Universidad Libre Seccional Cali. Cali, Colombia; 2Md. Universidad del Valle. Hospital Universitario del Valle. 
Cali, Colombia; 3Hospital Mario Correa Rengifo. Cali, Colombia; 4Departamento de Pediatría, Hospital del Niño. Panamá, Ciudad de Panamá, 
Panamá; 5Licenciado en Fisioterapia. Hospital del Niño. Panamá, Ciudad de Panamá, Panamá; 6University of Miami, Miami, Fl, United States

La estimulación transcutánea del nervio tibial posterior (ETTP) en niños con Estreñimiento Funcional (EF), se ha relacionado con mejoría en la 
consistencia de las heces, incontinencia fecal, dolor abdominal y hematoquecia. La ETTP podría considerarse un tratamiento no invasivo pro-
metedor para el manejo del EF en niños. Evaluar la eficacia y seguridad de 5 versus 10 sesiones de ETTP para el tratamiento de EF en niños. 
Estudio prospectivo de intervención, realizado en Colombia y Panamá. Incluyó niños entre 4 y 18 años diagnosticados con EF según los 
Criterios de Roma IV. Recibieron cinco (grupo I, n = 37) o diez (Grupo II, n = 20) sesiones diarias de ETTP (30 min/día). Los resultados 
se evaluaron durante el tratamiento y a los 15, 30, 60 y 90 días después. Completaron el estudio 57 niños (7,1 ± 2,8 años, 54,2% mujeres). 
Durante el tratamiento, encontramos una mejora significativa en la consistencia de las heces (p < 0,05), la frecuencia de deposiciones (p < 0,01) 
e intensidad del dolor abdominal (p < 0,01). Después del tratamiento, en el grupo I, encontramos mejoría en la consistencia (p = 0,004), 
presencia de sangre (p = 0,008) y dolor abdominal (p = 0,000) y en el grupo II encontramos una mejora en la consistencia de las deposicio-
nes (p = 0,016). El 93,9% reportó satisfacción con el tratamiento y mejor calidad de vida durante el tratamiento y durante seguimiento a los 
15, 30, 60 y 90 días (p < 0,01). Cuatro niños del grupo I y cinco niños del grupo II (25,0%) requirieron terapia de rescate (10,8% vs 25,0%, 
p = 0,154).Durante el tratamiento con ETTP, encontramos una mejora significativa en la consistencia, frecuencia de deposiciones, intensidad 
del dolor abdominal y calidad de vida. Esto sugiere que la ETTP podría ser un tratamiento no invasivo prometedor para EF en niños.

Efectos clínicos y paraclínicos gastrointestinales de elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor  
en un centro integral de pacientes con fibrosis quística en Colombia

Michelle Higuera1, Karina Lozano2, Catalina Vasquez2, Jose De La Hoz2

1Universidad Nacional de Colombia. Universidad El Bosque; 2Universidad El Bosque

La fibrosis quística (FQ) es causada por alteraciones genéticas en la proteína reguladora de conductancia transmembrana (CFTR). Ac-
tualmente existen tratamientos que modulan o potencian el CFTR, como Elexacaftor-Tezacaftor Ivacaftor (ETI), observándose cambios 
favorables en la función respiratoria y síntomas gastrointestinales (SGI). Describir SGI y parámetros bioquímicos (PB) antes y posterior a 
ETI en un centro integral de pacientes con FQ en Colombia. Estudio descriptivo corte transversal, pacientes con FQ antes y 3 meses 
posterior al manejo con ETI. Se evaluó: SGI: apetito, esteatorrea, frecuencia deposiciones, Escala Bristol, náuseas, dolor abdominal (DA), 
PB: AST, ALT, Bilirrubina indirecta (BD), bilirrubina total (BT), bilirrubina directa (BD), esteatocrito acido (EA), vitamina D (VD). Se analizó 
con Stata. Total 14 pacientes, media de edad: 20,21 (DE 7,5), predominio sexo femenino 64,29 % (n 9). En SGI: 71,43% con apetito ade-
cuado preETI y 85,71% postETI (p = 0,326). El 42,86% refería DA preETI, 7,14 % postETI (p = 0,038). Pre ETI, media de las deposiciones 
fue 2 veces/día (DE 1,46), Escala Bristol 3 (DE 1,09, p = 0,450), postETI, 2 veces/día, Escala Bristol 4. Esteatorrea refería 42,86% preETI, 
21,43% postETI (p = 0,210). 21,43% (3) presentaba regurgitación preETI, 14,29% postETI (p = 0,298). (Figura 1). En paraclínicos: AST 
preETI fue 24,77U/L (12- 54), postETI 27,05U/L (11,8-68). ALT preETI fue 26,80U/L (12-65,6), postETI 49,46U/L (9,3-380). BI preETI fue 
0,22mg/dL (0,02-0,51), post ETI 0,51mg/dL (0,07-1,72). BD preETI fue 0,21 mg/dL (0,11-0,57),BD postETI0,26 mg/dL (0,09-0,67). BT preETI 
fue 0,44 (0,17-1,51), BT postETI 0,74 mg/dL (0,16-2,2). EA fue 0,89%(0,5-1,8), post ETI 0,67% (0-2,5). VD preETI fue 20,76ng/mL (8-30), 
postETI 26,66ng/mL (13-43).ETI generó disminución en SGI, siendo significativo en dolor abdominal. En PB, existió aumento en las tran-
saminasas, siendo mas marcada la ALT, ninguno requirió suspender ETI. Se requiere continuar seguimiento e incluir mayor número de 
pacientes.

Síndrome arteria mesentérica superior: reporte de un caso

Diego Pérez Salas, Mónica Villanueva Choquehuanca, Rossana Faúndez Herrera

Universidad de Chile

El síndrome de arteria mesentérica superior (SAMS) es una entidad rara en niños, habitualmente ocurre en un contexto de baja brusca 
de peso o cirugía correctiva de escoliosis. Nosotros reportamos un caso atípico en una paciente previamente sana. Adolescente mujer 
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de 13 años, sin antecedentes mórbidos. Cuadro clínico de 2 días de dolor, distensión abdominal y vómitos biliosos, tomografía axial com-
putada (TAC) de abdomen muestra gran dilatación gástrica y signos de suboclusión intestinal alta, se realiza laparoscopía exploratoria 
sin hallazgos y posteriormente endoscopía digestiva alta (EDA), evidenciando 3.200 ml de contenido bilioso en estómago. Píloro y duodeno 
de aspecto normal. En post-operatorio mala tolerancia enteral, requiere nutrición parenteral total. Tránsito intestinal contrastado demuestra 
duodeno dilatado hasta segunda porción, paso filiforme del contraste en tercera porción y resto del intestino normal, se complementa 
estudio con Enterografía por resonancia magnética por sospecha de enfermedad inflamatoria intestinal, detecta duodeno-yeyunitis seg-
mentaria. Se repite EDA con mucosa normal y paso fácil a tercera porción de duodeno, se instala sonda nasoyeyunal. Colonoscopía 
normal, biopsias por segmento normales. Requirió soporte nutricional intensivo parenteral logrando resolución completa del cuadro tras 
2 meses. En niños la incidencia de SAMS es 0,01-0,3%. Se produce por atrapamiento del duodeno en el ángulo que forman la aorta y la 
arteria mesentérica superior, hay factores que agudizan este ángulo, como pérdida de peso y variaciones anatómicas. El diagnóstico 
requiere imágenes, siendo la TAC el estudio de elección, la endoscopía tiene rol en descartar patología luminal. El tratamiento inicial es 
conservador con soporte nutricional y hasta en el 75% de casos requiere cirugía. El SAMS debe considerarse en pacientes pediátricos 
con signos de obstrucción intestinal alta, aún en ausencia de factores de riesgo, mejora con nutrición y ante sospecha no es necesaria 
la corrección quirúrgica como terapia inicial.

Evaluación nutricional y fuerza muscular medida por dinamometría en pacientes con 
fibrosis quística en manejo con elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor en Colombia

Michelle Higuera1, Karina Lozano1, Catalina Vasquez2, Jose de La Hoz1, Carolina Ordoñez2

1Universidad Nacional de Colombia. Universidad el Bosque; 2Fundación Universitaria Ciencias de la Salud. Hospital san José Infantil

La desnutrición en Fibrosis Quística (FQ) es predictor de morbi-mortalidad, la sarcopenia conlleva pérdida de masa y fuerza muscular (FM) 
deteriorando la función pulmonar. La dinamometría digital (DG) en fuerza prensil permite medir la FM siendo útil en la detección precoz de 
variaciones en el estado nutricional (EN) y del estado de la musculatura. Hay nuevas terapéuticas en FQ como Elexacaftor/Tezacaftor/Iva-
caftor (ETI), resultando mejoría importante en el EN. Describir el EN y DG antes y durante el uso de ETI en un centro integral de pacientes 
con FQ en Colombia en 2022.Estudio descriptivo corte transversal, en pacientes con FQ en manejo con ETI, periodo de 3 meses desde el 
inicio. Se evaluó: porcentaje FEV1 predicho (ppFEV1), índice de masa (IMC), circunferencia braquial (CB), pliegue bicipital (PB), y DG. Se 
analizo con Stata. Total 14 pacientes, edad media 20,21 años (11-35, DE 7,5), predominio sexo femenino 64,29 % (n 9). La media de ppFEV1 
preETI fue 55,5% (DE 24,66), postETI fue 66,23% (DE 26,79) p 0,34. Al evaluar peso,la media preETI fue 41,14 kg (DE 11,57), postETI 45,85 
(DE 10,79) p 0,2701. En la talla, preETI fue153 cms (DE 12,32), postETI 153,58 (DE 10,49) p 0,765. La media IMC preETI fue 17,49kg/m2 
(DE 2,95), postETI fue 19,22kg/m2 (DE 2,972) p0,066. En DG, la media preETI fue 16,39 (DE 7,92), postETI 18,95 (DE 9,24) p 0,505. En CB, 
la media preETI fue 19,74 cms (DE 6,81), post ETI 21,17 cms (DE 7,17) p0,446. La media de PB preETI fue 9,84mm, post moduladores de 
11,64 mm (DE 5,95) p0,261. (Gráfica 1)ETI generó aumento del IMC y en DG, no siendo este ultimo estadísticamente significativo, posible-
mente por el tiempo de observación. Se requiere mas tiempo de seguimiento para evaluar la FM y función pulmonar.

Vólvulo gástrico crónico en alergia a la proteína de leche de vaca APLV: serie de 2 casos  
y revisión de la literatura

Michelle Higuera, Juanita Higuera Carrillo

Universidad Nacional de Colombia. Universidad el Bosque

El vólvulo gástrico (VG) es una condición rara en la edad pediátrica. Se relaciona con ausencia o laxitud de los ligamentos que fijan el 
estómago o secundario a alteraciones de la función gástrica o anomalías de los órganos adyacentes. Estos tres tipos (agudo, crónico, 
neonatal-lactante). En el crónico, puede presentarse falla de medro. Describir serie de casos de volvulo gástrico crónico en pacientes con 
Alergia a la proteína del Leche de VacaCaso 1: femenina,2 meses de edad, atermino, sin antecedentes perinatales,quirugicos, familiares 
de importancia cuadro de irritabilidad, asociado a cólico, pujo, regurgitación, vómito, inadecuada ganancia en peso y sandifer, se sospechó 
Alergia a proteínas de leche de vaca (APLV), se inició dieta restrictiva a leche de vaca, así como fórmula semielemental, sin mejoría, a 
las 8 semanas persitia vómito e inadecuada ganancia en peso, se cambio a fórmula elemental y se indico radiografía de vias digestivas 
altas hallazgo volvulación parcial organoaxial en estómago. Se indico manejo espectante, con resolución de síntomas. Caso 2: femenina, 
sin antecedentes perinatales,quirugicos, familiares de importancia, consultó por deposición con moco y sangre, regurgitaciones, eritema 
perianal y dermatitis, se sospechó APLV, se indico dieta restrictiva a leche de vaca, estudios IGE positiva a huevo, presentaba vómito 
recurrente e inadecuada ganancia de peso, se solicitó radiografía de vías digestivas reporte volvulación parcial organoaxial en estómago, 
se indico gastropexia con resolución de síntomas. Existe un número creciente de VG, siendo el más frecuente el órgano-axial (OA), la 
presentación crónica puede estar subdiagnosticada. Es escasa la literatura en relación con APLV, sin embargo, cada vez se conocen mas 
alteraciones motoras en APLV.
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Trastornos del eje cerebro intestino en niños latinoamericanos con trastornos  
del espectro autista

Julián Fernández1, Carlos Alberto Velasco-Benítez2, Christian  Rojas3, Daniela Velasco-Suárez4, Cecilia Zubirí5, Anabela 
Zosi5, Román Bigliardi5, Ricardo Chanis6, Roberto Zablah7, Celina Gúzman8, Fátima Reynoso9

1Hospital Nacional Alejandro Posadas, Argentina Miembro Finders. Miembro Laspghan; 2Md. Universidad del Valle. Hospital Universitario del 
Valle. Cali, Colombia; 3Hospital Universitario del Valle. Cali, Colombia; 4Md. Estudiante Epidemiología Universidad Libre Seccional Cali. Cali, 
Colombia; 5Argentina Miembro Finders. Miembro Laspghan; 6Hospital del Niño. Dr. José Renán Esquivel, Ciudad de Panamá, Panamá; 7Clínica 
de Gastroenterología Pediátrica Dr. Roberto Zablah, san Salvador, El Salvador; 8Gastropediatra. san José, Costa Rica; 9Hospital Universitario de 
Puebla, Buap. Puebla, México

La prevalencia de Trastornos del Eje Cerebro-Intestino (TECI) según los Criterios Roma IV es 22,0% en lactantes y pre-escolares y 23,0% 
en escolares y adolescentes (escol/adoles), siendo el principal en ambos grupos de edad, Estreñimiento Funcional (EF). Identificar en 
niños con Trastorno del Espectro Autista (TEA), la prevalencia de TECI según los Criterios Roma IV. Estudio descriptivo transversal rea-
lizado en padres de niños entre 2-18 años de Suramérica (Argentina y Colombia) y Centroamérica (Panamá, El Salvador, Costa Rica y 
México) quienes respondieron el Cuestionario para Síntomas Digestivos Pediátricos Roma IV. Se incluyeron variables sociodemográficas 
(edad, sexo, raza), clínicas (cesárea, prematurez, estado nutricional, comorbilidades), familiares (hijo único, primogénito, padres separados/
divorciados) y nutricionales. Se realizó análisis univariado y bivariado con OR e IC95%, siendo significativa una p < 0,05. Incluimos 402 
niños (78,4% masculinos, 56,7% blancos, 55,5% centroamericanos), 56,6% eutróficos según el IMC, 86,4% eutróficos según TE, 35,1% 
hijos únicos, 55,2% primogénitos, 26,1% con padres separados/divorciados, 3,5% con TECI intra-familiar, 4,7% con autismo familiar y 
22,6% con comorbilidades. El 12,2% de los pre-escolares y 59,1% de los escol/adoles presentaron algún TECI. Los TECI más frecuentes 
fueron Vómito Cíclico (VC) en pre-escolares (10,2%) y EF en escol/adoles (27,2%). Hubo mayor oportunidad de TECI en escolares (OR = 
2,18 IC95% = 1,37-3,50 p = 0,0005), originarios de Centroamérica (OR = 2,02 IC95% = 1,33-3,07 p = 0,0005), específicamente Costa Rica 
(OR = 2,32 IC95% = 1,20-4,62 p = 0,0067) y México (OR = 1,95 IC95% = 0,98-4,09 p = 0,0425) y menor oportunidad de TECI en los que 
asistían a colegio privado (OR = 0,59 IC95% = 0,37-0,96 p = 0,0254). Los TECI en niños latinoamericanos con TEA, fueron más frecuentes 
en escolares y originarios de Centroamérica, siendo dos y media veces más prevalentes en los escol/adoles comparados con la población 
mundial general, presentándose el VC como el principal TECI en los pre-escolares.

Tricobezoar gigante associado a úlcera gástrica em criança-relato de caso

Érica Rodrigues Mariano de Almeida Rezende1, Luiz Fernando Mariano Rezende2,  
Maria Luiza Dreveck Anziliero2, Moisés Victor Pinho Martins Rocha1

1Universidade Federal de Uberlândia-Ufu-Minas Gerais-Brasil; 2Universidade de Uberaba-Uniube-Minas Gerais-Brasil, 

Bezoares são materiais não digeridos que formam corpos estranhos levando a768, obstruc807, a771, o do tra770, nsito gastrointestinal. 
Os mais comuns na pediatria são tricobezoares (cabelos, pelos, fibras).

As manifestações clínicas são: epigastralgia, náuseas, vômitos, dispepsia, hiporexia, alopecia regional e massa abdominal. A endos-
copia digestiva alta (EDA) é o padrão ouro para diagnóstico.

O trabalho apresenta o relato de caso de um tricobezoar gigante concomitante a úlcera gástrica.
Paciente sexo feminino, 9 anos inicia aos 5 anos, pós estresse traumático (falecimento do irmão) tricotilomania, gerando alopecia 

regional. Evoluiu com epigastralgia, inapetência, vômitos alimentares, necessitando atendimentos e internações. Exame de imagem evi-
denciou pólipo de vesícula biliar sugerindo-se colecistectomia. Hipótese de somatização levou a tratamentos psicológicos e 
alternativos.

Após 2 anos e 9 meses dos sintomas iniciais e piora progressiva, realizou-se EDA com observação de tricobezoar gigante (6 cm) no 
estômago associado à úlcera gástrica por compressão, sendo remoção cirúrgica necessária. Infecção no pós operatório imediato, levou 
a internação e antibioticoterapia. Recebeu alta com inibidor de bomba de prótons e acompanhamento psicológico. EDA controle mostrou 
cicatrização da lesão 3 meses após. Criança mantém tricotilomania, seguindo em acompanhamento interdisciplinar.

Relato de casoRelato de casoNa pediatria, tricobezoares são bezoares mais prevalentes, principalmente em meninas, relacionados a 
adoecimento mental. Fios de cabelo acumulam na mucosa gástrica e entrelaçam a restos alimentares impossibilitando progressão do ali-
mentos. 10% evoluem com erosões e úlceras por pressão na parede gástrica.

A paciente permaneceu mais de dois anos sem diagnóstico preciso, com progressão para massa volumosa impossível de ser removida 
por EDA, necessitando intervenção cirúrgica e chances de complicação.

Os tricobezoares são patologias raras, sub diagnosticadas pelo desconhecimento da condição, podendo levar a propedêuticas desneces-
sárias, visitas em emergência médica, gasto financeiro e sofrimento ao paciente e sua família.
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Médicos devem se atentar a sintomas dispépticos iniciados após evento potencialmente traumático e relatos de tricotilomania e trico-
fagia, particularmente em meninas. Sintomas inespecíficos devem ser valorizados. Anamnese e exame físico detalhado, podem levar a 
suspeição diagnóstica confirmada por EDA.

¿Cuándo consideran los padres que su hijo con trastorno del eje cerebro intestino está 
mejor? Un enfoque en el ausentismo escolar y actividades sociales

Michelle Higuera1, Claudia Ortiz2, Carlos Alberto Velasco-Benítez2, Daniela Velasco-Suárez3, Roman Bigliardi4, Julian 
Fernández5, Cecilia Zubiri4, Anabella Zosi4, Alejandra Mortarini4, Fátima Reynoso6, Jorge Macias6, Mariana Espriu6, Yunuen 
Rivera6, Alexandra Salvador7, Trini Fragoso8, Roberto Zablah9, Miltón Mejía10, Lidia Garcete11, Celina Gúzman12, Ricardo 
Chanis13, Carlos Ruiz14, Miranda Van Tilburg15, Miguel Saps16

1Universidad Nacional de Colombia, Bogotá, Colombia. Universidad el Bosque, Bogotá, Colombia; 2Departamento de Pediatría, Universidad 
del Valle. Cali, Colombia. Hospital Universitario del Valle “Evaristo García” Cali, Colombia; 3Md. Estudiante Epidemiología Universidad Libre 
Seccional Cali. Cali, Colombia; 4Argentina. Miembro Finders, Miembro Laspghan; 5Argentina. Miembro Finders, Miembro Laspghan. Hospital 
Nacional Alejandro Posadas. Buenos Aires, Argentina; 6México. Miembro Finders, Miembro Laspghan; 7Ecuador. Miembro Finders, Miembro 
Laspghan; 8Cuba. Miembro Finders, Miembro Laspghan; 9El Salvador. Miembro Finders, Miembro Laspghan; 10Nicaragua. Miembro Finders, 
Miembro Laspghan; 11Paraguay. Miembro Finders, Miembro Laspghan; 12Costa Rica. Miembro Finders, Miembro Laspghan; 13Departamento 
de Pediatría, Hospital del Niño. Panamá, Ciudad de Panamá, Panamá; 14España. Miembro Finders, Miembro Laspghan; 15University of North 
Carolina, Chapel Hill, NC, United States; 16University of Miami, Miami, FL, United States

Los Trastornos del Eje Cerebro Intestino (TECI) tienen un impacto negativo en las actividades cotidianas de los niños. Muchos niños faltan 
al colegio o actividades sociales debido a su TECI. Aunque el tratamiento está enfocado en reducir síntomas y discapacidad, no sabemos 
qué nivel de discapacidad es aceptable por las familias. Describir las ausencias escolares/actividades sociales de niños con TECI y re-
lacionar con la percepción de los padres.

Gastroenterólogos pediatras de 11 países Latinoamericanos preguntaron a los padres de niños con TECI, cuántos días durante el mes 
pasado sus hijos se ausentaron en el colegio/actividades sociales debido a su TECI y cuántos días consideran faltarían si se sintieran 
“un poco o mucho mejor”. Participaron 165 padres (89,1% femenino) de 166 niños (8,4+/-3,5 años, 51,2% femenino) con TECI (42,8% 
estreñimiento funcional, 33,7% dolor abdominal funcional, 12,1% síndrome de intestino irritable, 11,4% otro). Incluimos solo los niños que 
faltaron mínimo un día al colegio (53,3%) o actividad social (32,5%). En promedio, los padres consideraron “un poco mejor” a sus hijos 
cuando faltaron al colegio 3,30+/-3,30 días y “mucho mejor” 3,33+/-3,3 días (rango 1-20 días). Para las actividades sociales “un poco 
mejor” 2,47+/-2,60 días y 2,52+/-4,3 días para “mucho mejor” (rango 1-30 días). La mayoría de los padres indicaron que ellos considerarían 
una mejora si sus hijos se ausentaran 0 días. Los padres consideraron que su hijo estaba “un poco mejor” (79,5%) y “mucho mejor” 
(93,2%) cuando no faltó ningún día al colegio y “un poco mejor” (70,4%) y “mucho mejor” (88,9%) cuando no faltó a otras actividades.

Los padres consideraron una mejora en sus hijos cuando no faltaron ningún día al colegio/actividades sociales. El personal médico debe 
educar los padres acerca de la discapacidad y mejorar las ausencias escolares/sociales de los niños.

Relato de caso: esofagite cáustica associada a gastroenterite eosinofílica

Gabriel Cezar dos Santos, Elizete Aparecida Lomazi, Maria de Fátima Correa Pimenta Servidoni,  
Maria Angela Bellomo Brandão

UNICAMP

Entre as doenças eosinofílicas do trato gastrintestinal (TGI), a esofagite eosinofílica é a mais frequente, porém elas podem acometer 
qualquer segmento do TGI. Descrevemos o caso de um indivíduo com doença eosinofílica do TGI associada a esofagite cáustica prévia. 
DESCRIÇÃO DO CASO

Paciente previamente hígido, ingeriu soda cáustica aos 2 anos de idade. Foi submetido a tratamento conservador com dilatações 
endoscópicas seriadas até completar 10 anos de idade. Aos 14 anos, iniciou quadro de vômitos associados a dor abdominal contínua e 
difusa e perda ponderal. A endoscopia digestiva alta (EDA) evidenciou estenose sequelar em esôfago proximal e padrão endoscópico 
compatível com esofagite eosinofílica em esôfago médio e distal. A avaliação histopatológica corroborou tal diagnóstico, além de constatar 
um número de eosinófilos aumentado em lâmina própria de estômago e duodeno, caracterizando também o diagnóstico de gastroenterite 
eosinofílica associada.  Discussão: A literatura relata 2 casos de esofagite eosinofílica precedida de acidente cáustico, ambos com um 
intervalo de tempo entre o acidente e o diagnóstico de esofagite eosinofílica entre 6 meses e 1 ano. Eles não descrevem a investigação 
de doença eosinofílica nos demais seguimentos do TGI avaliados na EDA. Nosso relato observa a mesma associação entre os dois 
eventos (esofagite por ingesta de produto cáustico e doença eosinofílica do TGI), com um intervalo de tempo maior entre eles (cerca de 
10 anos) e com doença eosinofílica tanto em esôfago como em estômago e duodeno. Considerando que as 2 doenças associadas são 
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condições raras, é pouco provável que ambas se manifestem juntas no mesmo indivíduo sem que haja uma correlação entre elas. Embora 
haja conhecimento dos mecanismos imunes de resposta predominantemente Th2 com ativação proeminente de eosinófilos, não se con-
hece exatamente o que desencadeia essa manifestação em apenas alguns indivíduos. Nosso relato mostra que talvez a uma lesão de 
mucosa importante com a causada por cáusticos possa ser um desses gatilhos.

Crohn’s disease associated with chronic recurrent multifocal osteomyelitis: case report

Ana Carolina Gonçalves Galeano Arco, Marta Cristiane Felix Rodrigues, Flavio Roberto Sztajnbok, Mariana Tschoepke 
Aires, Paula Silva Ramos, Larissa Carvalhal dos Reis Lázaro, Laura Maia Guzowski, Carlos Enrique Crismatt Rodriguez, 
Ana Carla Laviano Agrelo, Ayla Moulin Avanci

IPPMG

There is an association of Chronic recurrent multifocal osteomyelitis (CRMO) with other auto-inflammatory diseases such as Crohn´s Di-
sease (CD) and psoriasis. CRMO is a bone rare autoinflammatory disease of unknown etiology primarily affecting children and adolescents 
in the absence of detectable infection. We aim to describe a pediatric case of CRMO associated with CD. A 12-year-old girl presented 
lower gastrointestinal bleeding since 1 month of life, not responding to cow milk diet exclusion. At age of 1 year, she underwent an upper 
digestive endoscopy and colonoscopy, consistent with CD. Corticosteroid therapy and Sulfasalazine were initiated with poor clinical and 
laboratory response, maintaining severe anemia requiring transfusions, low weight gain, short stature, and elevated inflammatory markers. 
She used Modulen for about 8 weeks, with Azathioprine and Infliximab associated, suspending corticosteroid. One year later she presented 
perianal fistula and intestinal obstruction, requiring resection of 20cm of the terminal ileum with preservation of the cecal ileum valve, 
ileostomy. Magnetic resonance imaging (MRI) of the abdomen and pelvis revealed 2 fistulas. Methotrexate and rectal mesalazine were 
associated and infliximab switched to adalimumab. At age 12 she maintained clinical remission using adalimumab and azathioprine, but 
presented right clavicle gradual onset pain. Computer tomography demonstrated a tumor in the proximal region of the right clavicle with a 
lytic aspect suggestive of CRMO, corroborated by full-body MRI. Treatment was started with methotrexate and prednisolone, associated 
with adalimumab. We present here a rare case of a girl with very early onset fistulizing Crohn disease complicated with intestinal obstruc-
tion, requiring surgical approach.

She presented CRMO 11 years after the initial diagnosis, 10 and 5 years after infliximab and adalimumab, respectively. There is strong 
association of CRMO with inflammatory disorders, such as CD and psoriasis (occurring in about 25% of CRMO patients), suggesting com-
mon autoimmune mechanisms and genetic susceptibility. Clavicule is a frequent foci of CRMO. As with this girl, the majority of patients 
with Inflammatory Bowel Disease-associated CRMO are found to have CD rather than ulcerative colitis.

Pediatric Gastroenterologists should be aware of the possibility of CRMO associated with CD when they encounter bone-related symp-
toms in CD patients.

Acidente por ingestão de cáusticos em pediatria: casuística de 10 anos e análise das 
complicações em hospital público de referência

Cristina Palmer Barros, Júlia de Melo Silva, Laura Paranhos Couto da Costa, Marcela Vaz Kruger

Universidade Federal de Uberlândia

Os acidentes cáusticos na infância ocorrem geralmente por ingestão de substâncias corrosivas. Representam importante problema de 
saúde pública e refletem a falta de segurança no controle da comercialização e armazenamento destas substâncias. O objetivo do estudo 
foi avaliar o perfil clínico epidemiológico do público acometido e das condições do acidente, além de buscar fatores preditivos para evo-
lução das estenoses cáusticas. A análise retrospectiva de prontuários médicos foi realizada em participantes de 0 a 13 anos, atendidos 
no setor de emergência de hospital público de referência, no período de janeiro de 2012 à dezembro 2021.Ocorreram 150 registros de 
acidentes cáusticos no período de estudado, 87 (58%) eram crianças do gênero masculino e 131 (87%) tinham menos de 4 anos de idade. 
O acidente ocorreu em sua maioria no domicilio com a presença da mãe. Vômitos após a ingestão ocorreu em 53 casos e 8 (15%) foram 
induzidos. Em 29% dos acidentes foi oferecido algum alimento logo após a ingestão do agente cáustico. O período de maior prevalência 
relativa foi o acometido pela Pandemia por SARS-COV2. Na avaliação inicial 36 (24%) das crianças eram assintomáticas, 57 (38%) apre-
sentavam lesões orais, 44 (29%) vômitos, 42 (28%) silorreia, 25 (23%) odinofagia e 11 (7%) dor abdominal. Cento e trinta e oito (92%) 
crianças foram encaminhadas para endoscopia digestiva alta após o acidente. Na avaliação da lesão esofágica 21 (14%) apresentavam 
classificação de Zargar 2B, 3A ou 3B. Onze (7,3%) crianças evoluíram com estenose esofágica sendo necessária a terapêutica em pro-
grama de dilatação. A mediana do número de dilatações foi de 14 procedimentos. A casuística demostra uma alta prevalência de acidentes 
cáusticos pediátricos na região estudada, e ressalta fatores clínico epidemiológicos relevantes que poderão contribuir no planejamento 
de ações de prevenção e tratamento mais adequadas.
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Reporte de caso: disfagia lusoria como causa de vómito en paciente con alergia 
alimentaria

Lizeth Karina Lozano Rivera, Michelle Melisa Higuera Carrillo, Juanita Higuera Carrillo

Universidad el Bosque

La arteria subclavia derecha aberrante (ASDA) es la anomalía congénita más común del arco aórtico. La disfagia lusoria (DL) es la aso-
ciación entre la disfagia y la presencia de ASDA retroesofágica. DL es infrecuente, en pediatría puede ocasionar síntomas respiratorios 
o digestivos por compresión del esófago. Requiere la evaluación con estudios como esofagograma con bario, angiografía por tomografía 
o resonancia magnética. La alergia alimentaria (AA) es una entidad que puede presentar síntomas esofágicos como disfagia y vómito. 
Describir el caso de un paciente con AA con DL confirmada por esofagograma con bario cuya manifestación clínica predominante fue 
vomito persistente. Femenina de 12 meses, desde el nacimiento curso con episodios eméticos e inadecuada ganancia en peso, presentó 
CIA y CIV restrictiva corregida quirúrgicamente, se sospechó AA, recibió formula extensamente hidrolizada, sin mejoría, posterior cambio 
a fórmula elemental, se asoció manejo farmacológico con proquinético, supresor de ácido, con respuesta parcial durante el seguimiento. 
En esofagograma con bario que mostró la presencia de ASDA con compresión esofágica sugestivo DL. Se considero dada edad y evo-
lución clínica manejo expectante, según evolución corrección quirúrgica. Esofagograma con bario con ASDA con compresión esofágica 
sugestivo DL. En pacientes con AA sin adecuada respuesta se debe considerar alteraciones anatómicas como diagnostico diferencial. La 
DL es muy poco común en niños, en la mayoría de casos su diagnóstico es un hallazgo incidental, sin embargo esta puede causar sín-
tomas como: disfagia, vómitos y desnutrición. El tratamiento se individualiza siendo expectante o quirúrgico. Es escasa la literatura de DL 
en paciente con AA en la literatura, siendo importante establecer el manejo idóneo en cada paciente.

Evaluación de la calidad de vida posterior al manejo con elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor  
en un centro integral de pacientes con fibrosis quística en Colombia

Lizeth Karina Lozano Rivera1, Michelle Melisa Higuera Carrillo2, Juanita Higuera Carrillo1

1Universidad el Bosque; 2Universidad el Bosque/Universidad Nacional de Colombia

La expectativa de vida en los pacientes con fibrosis quística (FQ) se ha prolongado debido al diagnóstico temprano y tratamiento. Al ser 
una condición crónica hay impacto en la calidad de vida (CV). Hay medicamentos específicos en la actualidad como Elexacaftor/Tezacaftor/
Ivacaftor (ETI) demostrando mejoría en la capacidad pulmonar, aspectos nutricionales, así como en la calidad de vida. Describir el resultado 
de la aplicación del cuestionario de calidad de vida Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised CFQ-R 3 meses posterior al manejo con ETI en 
un centro integral de pacientes con FQ en Colombia. Estudio descriptivo corte transversal, en pacientes con FQ en manejo con ETI, pos-
terior a 3 meses de inicio. Se aplicó y analizó los resultados con el cuestionario CFQ-R validado versión en español, Chile.8 pacientes, con 
edad media de 21,8 años (min 15-34, DE 6,72), más frecuente sexo masculino 62,5% (n 5), el 50% asistía a colegio o universidad. Las 
dimensiones que mostraron muy buena calidad de vida son: síntomas digestivos (25%), apariencia física (25%), percepción del peso (25%), 
en dimensiones: alimentación (63%), capacidad física (50%), síntomas respiratorios y digestivos (50%), percepción peso (38%), se encontró 
buena calidad de vida. Mala calidad de vida en la dimensión rol (50%) y apariencia física (25%). En zona de riesgo: salud (88%), vitalidad 
(63%), social y carga del tratamiento (50%).ETI pudiera mejora la calidad de vida en pacientes con FQ especialmente en síntomas respi-
ratorios, síntomas digestivos, alimentación, percepción peso y apariencia física, encontrándose zonas de riesgo en dimensiones salud, 
social, vitalidad y carga de tratamiento. Se debe continuar en el tiempo la evaluación de la calidad de vida en pacientes con ETI.

Manifestaciones extraintestinales en pacientes pediátricos con enfermedades inflamatorias 
intestinales (EII)

Gisela Soledad Gruber, Maria Patricia Gavaise, Gabriela Messere, Roxana Salcedo, Gonzalo Ortiz, Roman Bigliardi,  
Silvia Morise

Hospital Nacional Alejandro Posadas

Las EII son patologías crónicas de causa desconocida.
Alrededor del 50% de los pacientes presentan alguna manifestación extraintestinal (MEI). Pueden afectarse piel, ojos, hígado, vías 

biliares, páncreas, articulaciones y otras.
Las MEI pueden alterar la evolución de la enfermedad y la respuesta al tratamiento. Describir la casuística de pacientes pediátricos 

con EII asociadas a MEI.
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Estudio descriptivo, retrospectivo y observacional entre enero del 2018 y mayo del 2023.
Se incluyeron pacientes con EII menores de 15 años atendidos en un servicio de tercer nivel que presentaron alguna manifestación 

extraintestinal asociada.
Variables analizadas: Edad al diagnostico de la enfermedad (meses), sexo, tipo de EII (CU, EC, EII no clasificada), manifestaciones 

(articulares, hepatobiliares, dermatologicas, oculares, otras), inicio de la MEI (previo, concomitante o posterior). 
83 pacientes con EII, de los cuales 61 % fueron CU, 11% EC y 28 % EII no clasificada. 52 Varones. Edad media de diagnóstico de EII 

93.2 meses (22-288 meses). 32 pacientes tenían <6 años. 
De los 83 pacientes, 27 presentaron MEI (32.5%), 12 de los cuales eran <6 años. Las MEI observadas fueron: 16 Hepatobiliar 59% (13 

colangitis esclerosante, 2 hepatitis autoinmune, 3 colangitis esclerosante autoinmune), 6 articulares (pauciarticular), 1 dermatológica (eri-
tema nodoso), 2 pancreáticas (aguda idiopática), 1 ocular (uveítis anterior). Otras enfermedades asociadas no MEI: 4 enfermedad celíaca, 
2 compromiso inmunológico, 1 síndrome antifosfolipídico, 1 alteración metabólica.

Un tercio de los pacientes con MEI se asociaron con 2 o 3 compromisos.
Con respecto al tiempo del diagnóstico de la MEI: antes de los 12 meses (n3), entre 6-12 meses (n3), entre 3-6 meses(n3), concomi-

tante(n13), posterior (n7). Se observó mayor relación de las MEI en pacientes con CU 23/27 y dentro de ellas la hepatobiliar (p 0,5), EC 
2/27 y 2/27 con EII no clasificada.

Un tercio de los pacientes pediátricos con EII presentaron durante su evolución alguna MEI. La asociación más frecuente fue la hepa-
tobiliar y todos estos pacientes tenían CU, siendo estadísticamente significativo. Es necesario realizar un abordaje multidisciplinario para 
disminuir el retraso en el diagnóstico de estas enfermedades y ofrecer un tratamiento adecuado.

Colangiopancreatografía retrógrada endoscópica (CPRE) en pacientes menores de 16 años: 
una terapéutica prometedora con pocos riesgos en manos expertas. Nuestra experiencia

María Cristina Arregui1, Andrea Besga1, Carmen Otegui Banno1, Viviana Bernedo1, Pablo Cura2

1Hospital Sor María Ludovica; 2Hospital San Martín

La CPRE es un procedimiento endoscópico muy exigente a realizar en pediatría. Requiere de una larga curva de aprendizaje y destreza 
endoscopica. La utilidad y eficacia de este procedimiento ha sido cuestionada principalmente vinculada a su seguridad a nivel pediátrico, 
no obstante, con experiencia y conocimiento de la técnica y material a utilizar, resulta importante el beneficio que se obtiene de la misma, 
con pocas comorbilidades. Estudio retrospectivo, observacional y descriptivo de 53 CPRE realizadas en 51 pacientes con sospecha de 
patología biliopancreática desde el 2009 al 2019. El procedimiento fue realizado por médicos expertos, bajo anestesia general, utilizando 
material para procedimientos estándar de adultos. Los parámetros evaluados fueron: indicaciones, hallazgos, diagnósticos, intervenciones 
terapéuticas y complicaciones. Para la realización se utilizó un duodenoscopio Fujinon. Para la esfinterotomía se empleó papilótomo Wi-
lson Cook Medical Inc. Como guía se empleó 0,035” tipo Zebra Boston ScientificSe revisaron un total 53 registros de CPRE realizados a 
51 pacientes pediátricos con sospecha de afecciones del sistema biliopancreático. La edad media fue 11,18 años (rango, 2-15 años), 32 
(62.7%) del sexo femenino y 19 (37.25%) masculinos.

Las indicaciones visibles en Tabla I muestran causal más frecuente el síndrome coledociano por lito, seguido de pancreatitis aguda.
En la Tabla II se evidencian los procedimientos realizados, con éxito diagnóstico en 51 de 53 exploraciones (96.2%), con canulación y 

repleción del conducto deseado. El fracaso en las dos restantes (3.8%) fue por enfrentamiento anómalo de la región ampular y presencia 
de plastrón y proceso infeccioso adyacente a la papila. La exploración fue normal en 3 casos (6%). En la Tabla III se observan 3 compli-
caciones asociada a procedimiento. Hubo 2 casos de pancreatitis aguda leve y 1 grave. Todas evolucionaron de favorablemente con 
ayuno, fluidoterapia y analgesia. No hubo ningún caso de perforación ni hemorragia. Sin mortalidad vinculada a técnica (tabla III).La CPRE 
es un procedimiento que requiere de una técnica compleja, siendo imprescindible un adecuado entrenamiento y conocimiento. Su mor-
bilidad resulta baja en dicho contexto, probando ser un método seguro y eficaz tanto diagnóstico como terapéutico en patología biliopan-
creática en pediatria.

Síndrome de intestino corto y sangrado digestivo: ¿enfermedad de Crohn?  
A propósito de un caso

Lidia Patricia Valdivieso Falcón1, Diana Karim Angulo Valderrama1, Maria Delfina Cetraro Cardo1, Helen Cristina Bonilla 
Saavedra2, Gerald Anderson Rodriguez Guzman1

1Hospital Nacional Docente Madre Niño san Bartolome; 2Hospital Nacional Cayetano Heredia

El síndrome de intestino corto es la pérdida de la función intestinal, secundaria a resección intestinal por enterocolitis necrotizante, gas-
trosquisis, malrotación, atresia intestinal o aganglionosis, etc. La Enteroplastia transversal en serie (STEP) logra autonomía enteral en el 
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32,22% de pacientes. Se ha descrito hemorragia gastrointestinal posterior al procedimiento en pocos casos por múltiples etiologías, la 
más frecuente, úlceras de anastomosis. Paciente varón de 7 años con antecedente prenatal de gastrosquisis y atresia ileal, a quien se le 
realizó ileostomía con 55 cm de intestino delgado residual anastomosado a hemicolon, sin válvula ileocecal. Al año y 6 meses se le realizó 
elongación intestinal quedando 145 cm, logrando suspender nutrición parenteral (NP). A los 6 años de edad presentó hemorragia digestiva 
baja, anemia persistente, Calprotectina fecal 221Ug/g, se le realizó estudios endoscópicos evidenciándose 2 úlceras lineales a nivel de 
anastomosis con presencia de fibrina y bordes elevados eritematosos. Hallazgos histológicos compatibles con Enfermedad de Crohn. Se 
inició tratamiento con fórmula elemental y azatioprina. Evolución favorable, sin evidencia de sangrado y hemoglobina 13.6g/dL a las 12 
semanas de seguimiento. La disbiosis esta relacionado con la inflamación crónica intestinal, los pacientes con SIC presentan disbiosis 
importante. 

Es necesario mayor seguimiento para ver la eficacia del tratamiento actual.

Manometría esofágica de alta resolución más allá de la acalasia

Maria Daniela Neder, Maira Chazarreta Cifre, Ana Marcela Rocca

Hospital J.P. Garrahan

La manometría esofágica de Alta Resolución (MARe) es un estudio infrecuente en pediatría. Su principal indicación es la sospecha de 
acalasia esofágicaIdentificar diagnósticos manométricos de MARe en pediatría distintos a acalasia y describir a la población en estudio.

Estudio retrospectivo y observacional. Análisis de trazados de MARe con diagnósticos diferentes a acalasia realizados en un hospital 
pediátrico de alta complejidad entre 2018 y 2023. 

En el período de estudio realizaron 47 MARe, 24 no fueron acalasia (51%). La mediana de edad fue 14 años (rango 6 a 20 años). El 
58% sexo masculino. Patología de base : Enfermedad del tejido conectivo (8), enfermedad por reflujo gastroesofágico (3)atresia de esófago 
(2), asma (1), trasplante hepático y Linfoma no Hodgkin (1), patología eosinofílica (1), pseudobstrucción intestinal (PIPO) (1), sin patología 
de base (7). Los síntomas más frecuentes fueron: disfagia (13, 54%), pirosis (7) y regurgitación (6). Esofagograma previo sin estenosis en 
el 100% de los casos. VEDA en 21/24: esofagitis péptica (3), Esófago de Barrett (1), resto normal. En 3 niños con sospecha de rumiación, 
luego de completar MARe, se realizó test de sólidos y observación posterior en búsqueda de ondas R. Diagnóstico según Chicago V4: 
MEI (8- 33%), contractilidad ausente (5), normal (7). Un paciente con cirugía de Nissen y otro con vólvulo gástrico y PIPO mostraron pre-
sión de relajación integrada (IPR) elevada y esfínter esofágico inferior hipertensivo (Obstrucción del tracto de salida). En dos pacientes 
con disfagia en contexto de artropatía seronegativa en un caso y a miastenia gravis en otro, los hallazgos fueron sugestivos de compro-
miso del cricofaríngeo y músculo estriado. En los pacientes con sospecha de rumiación no se demostró la presencia de ondas R durante 
el período de observación. 

1) En nuestra casuística, el diagnóstico manométrico más frecuente luego del de acalasia fue MEI, seguida de contractilidad ausente. 
2) En dos casos con obstrucción del tracto de salida, ésta se debió a factores anatómicos como fundoplicatura de Nissen y vólvulo gás-
trico. 3)En dos casos, la MARe permitió sospechar afectación del músculo estriado y cricofaríngeo, compatibles con la patología de base. 
4) No pudo demostrarse la presencia de onda R en los pacientes con sospecha de rumiación lo qué puede sugerir la necesidad de un 
período de observación postprandial más prolongado.

La línea basal en pH-impedanciometría: ¿existen diferencias entre grupos etáreos 
pediátricos? Experiencia en nuestro centro

Paula Valeria García, Anabella Zosi, Cecilia Zubiri, Sandro Miculan, Luciana Guzman

Hiaep sor María Ludovica

Se ha demostrado en publicaciones, que determinar la línea basal (LB) en trazados de PH-impedanciometria (PH- IMP) podría reflejar el 
estado de la integridad de la mucosa esofágica. Sin embargo, aún no está aclarado si todos los grupos etáreos pediátricos, comparten el 
mismo rango de valores normales de línea basal de 24 hs (LB- 24) y nocturna (LBN).Describir valores normales de línea basal de trazados 
de PH-IMP en pacientes pediátricos según grupos de edad en un Centro de Gastroenterología Infantil. Estudio descriptivo, retrospectivo y 
observacional. Se seleccionaron trazados de PH- IMP realizados por sospecha de ERGE que resultaron normales en pacientes 0 y 16 años 
de febrero 2020 a enero 2023. Dado que no existe aún, total acuerdo, en los valores considerados normales para pediatría, los estudios se 
incluyeron bajo los siguientes criterios: 1) índices AGER < 3% niños > 12 meses y < 6% lactantes < 12 meses, 2) número de reflujo totales 
y proximales normales 3) no asociación sintomática positiva con RGE, 4) no recibian medicación antirreflujo, 5) duración estudio > 20 hs. 
Realizamos calculo automático de LB- 24 y manual de LBN. Total 100 pacientes, 50 de ellos < 23 meses y 29 días de edad (30 hombres, 
media 6 meses y mediana 3 meses) y 50 pacientes > 24 meses hasta 16 años de edad (25 hombres, media y mediana 6 años). La LB-24 
en pacientes < 23 meses y 29 días registro una mediana de 2002 Ohms. El rango intercuartílico 612 (P75 2318 - P25 1706) y la LBN presento 
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una mediana 1930 Ohms (2440 – 1558). A partir de los 24 meses de edad hasta los 10 años se observó un aumento progresivo en los va-
lores medianos de LB- 24 y LBN alcanzando 2650 Omhs (3210- 2151) y 2997, 5 Omhs (3410- 2400) respectivamente. Luego de dicha edad, 
los valores presentaron un patrón en descenso (LB- 24 mediana 1929, LBN mediana 1463) con respecto a grupos de pacientes más pequeños 
de edad. Partiendo de estudios de pH-impedanciometría considerados normales, encontramos que las medias basales son superiores a las 
informadas en otros estudios. No encontramos diferencias entre valores medianos obtenidos de ambas líneas por grupos de edad, desta-
cando que la LBN requiere una revisión manual cuidadosa, siendo operador dependiente. Se ha encontrado una tendencia a valores más 
bajos en pacientes más pequeños (< 24 meses). Encontrar valores normales nos permitirán una sospecha mas certera de una alteración de 
la integridad de la mucosa esofágica por medio de la pH-impedanciometría.

Evolución postquirúrgica a largo plazo en enfermedad de Hirschsprung

Maira Chazarreta Cifre, Maria Daniela Neder, Paula Roumieu, Victor di Benedetto, Silvia Takeda, Enrrique Paz, Juan Siffredi, 
Silvana Lavogna, Romina Lavaze, Ana Marcela Rocca

Hospital J.P. Garrahan

La evolución post quirúrgica de la Enfermedad de Hirschsprung (EH) se considera habitualmente exitosa a largo plazo. Sin embargo es 
conocido que un porcentaje significativo de pacientes experimentan alteraciones de la continencia o síntomas obstructivosConocer la 
evolución a largo plazo de los pacientes con EH, operados y seguidos en nuestro hospital. Objetivos específicos: Determinar la presencia 
de síntomas digestivos posquirúrgicos, caracterizar el hábito defecatorio, evaluar la presencia de factores de riesgo para el desarrollo de 
síntomas postquirúrgicos. Determinar qué tratamiento (si lo requieren) necesitan los pacientes para lograr una continencia adecuada. 
Estudio retrospectivo analitico transversal. Se incluyeron pacientes entre 6 y 17 años, operados en nuestro centro, desde 2012 al 2016, 
con al menos un año desde el cierre de ostomía. Se evaluó la presencia de síntomas postquirúrgicos y se aplicó un score de continencia 
previamente validado (score de Rintala).28 pacientes, mediana de edad 8 años (6-14) al momento de la última consulta. Sexo masculino 
67.8%. Extensión: 20 segmento corto, 1 extenso y 7 total. Técnica quirúrgica empleada:cirugía de Georgeson. Mediana de edad al des-
censo 20 meses (2-134). 53% requirieron colostomía previa. Mediana de edad de adquisición de continencia, 2.75 años y 3 años para 
aquellos con ostomía previa. Al momento de la última consulta, 17 pacientes se encontraban con síntomas postquirúrgicos(13 incontinentes, 
5 enterocolitis recurrente y 5 constipación). Siete pacientes referían más de 1 síntoma. 39% tenía incontinencia nocturna. Score de Rintala: 
16 pacientes (57%) normal (puntaje mayor o igual a 17), 9 aceptable (puntaje 12-16) y 3 resultado pobre (menor a 12). El 89% presenta 
score de Rintala mayor a 12. El 64% de éstos reciben dieta o ningún tratamiento. No se demostró asociación estadística entre edad al 
diagnóstico, edad al descenso, ostomía previa ni longitud del segmento aganglionar con la presencia de síntomas postoperatorios ni el 
score de continencia de los pacientesNo se demostró asociación significativa entre edad de diagnóstico, edad de descenso, presencia 
de ostomía previa ni longitud del segmento aganglionar con la presencia de síntomas postoperatorios ni con el score de continencia de 
los pacientes. Si bien el 61% de los pacientes estudiados presentaba síntomas postquirúrgicos, con el tratamiento individualizado el 89% 
logró Score de continencia normal o aceptable.

Abordaje clínico quirúrgico en una serie de pacientes con pseudoobstrucción intestinal 
pediátrica

Maria Daniela Neder, Maira Chazarreta Cifre, Victor di Benedetto, Carola Saure, Ana Marcela Rocca

Hospital J.P. Garrahan

La pseudoobstrucción Intestinal (PIPO) representa alrededor del 15% de fallas intestinales en pediatría. Las formas congénitas y primarias 
son las más frecuentes. El tratamiento es sintomático e individualizado. Presentar una serie de casos de PIPO con diverso abordaje clínico 
quirúrgicoAnálisis retrospectivo de serie de casos de PIPO seguidos en nuestro centro. Cinco pacientes. Tres sexo femenino. Uno de ellos 
inició síntomas en la adolescencia posterior a la finalización de tratamiento quimioterápico, en contexto de medicación antidepresiva, se 
asumió como PIPO secundaria. El resto inició síntomas en los primeros años de vida, (PIPO primaria) con patrón miopático, y un caso 
patrón mixto (mesenquimatico). Tres presentaron compromiso urológico. Todos los pacientes presentaron compromiso colónico asociado 
a intestino delgado y estomago en 2, y a esofago en uno. Ademas una paciente desarrolló vólvulo gástrico y 2, vólvulo colónico. Abordaje 
farmacológico: 4 pacientes recibieron domperidona, eritromicina y octreotide sin respuesta. Dos pacientes reciben piridostigmina con 
evolución favorable. Abordaje quirúrgico inicial: gastrostomía descompresiva 3 pacientes. Cecostomia 2, Ileostomía 3. Complicaciones: 
prolapso reiterado de la ileostomía en 2 casos. Manejo: reileostomía en un caso y cierre de ostomía y confección de cecostomía en otro. 
Abordaje nutricional: Todos requirieron nutrición parenteral al inicio del diagnóstico, sólo uno la necesita en la actualidad100% de los 
pacientes con PIPO primaria mostró un patrón miopático, combinado con patrón mesenquimático en uno de los casos. El compromiso 
urológico solo se presentó en pacientes con PIPO primaria. El 60% de los niños desarrolló vólvulo gastrointestinal. En dos casos la 
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piridostigmina permitió mejorar la tolerancia enteral. Todos los pacientes requirieron al menos una cirugía descompresiva. Al momento 4 
de 5 pacientes están libres de nutrición parenteral. Si bien el tamaño muestral de nuestra serie es pequeño, permite evidenciar el desafío 
que representa el diagnóstico y tratamiento de los pacientes con PIPO, precisando manejo individualizado.

Relato de caso: estenose de cólon ascendente, diagnóstico intraoperatório

Ana Carolina Morabito de Barros, Patricia Gomes de Almeida Lopes, Ana Isabel Zambrana Baldellon, Camila Ost, Heloise 
Modolo de Melo, Fabiana Massae Ianaguihara, Augusto Francesco Carlo Garofani, Marcelo de Oliveira Dreweck

Universidade Estadual de Ponta Grossa

A Estenose de cólon (EC) é uma condição rara. Incidência é de 1:40.000 nascidos vivos, sendo causa de obstrução intestinal. A maioria 
das alterações ocorre em cólon descendente e sigmoide, porém pode envolver múltiplos segmentos. Classifica-se em congênita ou ad-
quirida. A.L.F. 2 meses, feminina, prematura de 35 semanas, peso ao nascer 1700g, APGAR 8/9, internada em UTI neo por 35 dias, 
devido a sepse precoce.

Após 2 semanas de alta iniciou com quadro de distensão abdominal, piora dos vômitos após mamadas e evacuações em menor quan-
tidade por 5 dias. Em março de 2023 foi internada por suspeita de suboclusão intestinal. 

Ao exame físico P = 2230g, REG, hipocorada, desidratada, distensão abdominal importante, dor à palpação abdominal e presença de 
fezes em ampola retal. 

Rx de abdome demonstrava acentuada distensão difusa de alças intestinais, rarefação de ar no reto. 
Aventado como hipóteses diagnósticas: APLV e sepse. Realizada expansão volêmica, antibioticoterapia e dieta de exclusão materna 

com fórmula de aminoácido. Após alta, apresentou piora do quadro inicial, evoluindo com parada da eliminação de fezes. Avaliada pela 
equipe de cirurgia pediátrica, que realizou laparotomia exploradora diagnosticando EC ascendente.

A clínica da EC consiste na passagem de pouca quantidade de fezes pelo segmento estenosado, distensão abdominal, vômitos e difi-
culdade de ganho de peso. Os sintomas costumam iniciar no período neonatal ou na primeira infância. A idade em que os sintomas irão 
se manifestar depende da severidade da estenose, do comprimento do segmento acometido e do início da transição alimentar.

A EC pode ser congênita ou adquirida. A etiologia não é bem estabelecida, devido a sua raridade, os principais fatores de risco são: 
injúria vascular mesentérica, herniações intestinais, intussuscepção, volvo, infecções bacterianas, TORCH, drogadição materna e ECN.

A investigação diagnóstica consiste no exame clínico completo, rx simples de abdome, enema opaco e colonoscopia. Entretanto o 
diagnóstico intraoperatório permanece como um dos principais. Diagnósticos diferenciais contemplam doença de Hirschsprung e ECN.

O tratamento é cirúrgico. Opta-se pela ressecção do segmento estenosado, seguido de anastomose primária das alças intestinais 
adjacentes.

A EC ascendente é uma condição rara, com manifestação inespecífica e com potencial de letalidade. O diagnóstico precoce possibilita 
uma mudança na história natural da doença e na qualidade de vida dos pacientes.

TBC intestinal. Un desafío diagnóstico

Maria Florencia Recalde, Lorena Menendez, Paula Borobia, Anabella Zosi, Cecilia Zubiri, Sandro Miculan, Viviana Bernedo, 
Maximiliano Fernandez Rivas, Carmen Otegui Banno, Luciana Guzman

Hospital sor Maria Ludovica, La Plata, Argentina

La tuberculosis intestinal (TBI) resulta de la infección gastrointestinal por el complejo M. tuberculosis. Puede ser primaria o secundaria. 
Se observa en sólo el 0,3% de la tuberculosis pediátrica. El diagnóstico diferencial con la enfermedad inflamatoria intestinal puede ser 
difícil dado que los hallazgos clínicos y endoscópicos pueden ser idénticos. Su diagnóstico requiere de endoscópia, histopatología y cultivo 
de biopsias o PCR. Generalmente, afecta íleon distal y ciego. Los hallazgos sugestivos consisten en úlceras transversales, mucosa no-
dular friable, pseudopólipos, válvula ileocecal gravemente deformada y granulomas caseificantes en la histopatología. • Describir presen-
tación clínica de una enfermedad poco frecuente. • Visibilizar la similitud de presentación entre TB intestinal y enfermedad inflamatoria 
intestinal. • Jerarquizar la importancia de la búsqueda sistemática en mucosa intestinal en aquellos pacientes en los que se sospecha 
enfermedad inflamatoria intestinal en primer término. Se describen 6 casos de tuberculosis intestinal. 4 de ellos manifestaba dolor abdo-
minal crónico y 1 ingresa como abdomen agudo quirúrgico, 3 presentaban vómitos recurrentes, mientras que 5 de ellos además presen-
taban diarrea (solo uno tuvo vómitos como único síntoma), con sangre en dos de los casos. Uno solo presentaba afectación pulmonar 
concomitante. En la evaluación endoscópica, 2 pacientes presentaron áreas cubiertas por fibrina en duodeno, el resto normales. En la 
colonoscopia (que se pudo realizar completa en 5 de los 6 pacientes) se observó afectación de la válvula ileo-cecal en dos de ellos. En 
cuando a la mucosa colónica, 3 de ellos tuvieron afectación en mayor o menor medida, la restante tenia mucosa pancolónica normal. La 
anatomía patológica arrojó resultados inespecíficos en 3 de ellos, existiendo distorsión arquitectural en 2 pacientes. En ninguno se hallaron 
granulomas. Se obtuvo resultado definitivo en el cultivo de biopsias de válvula ileocecal (4), rectal (1), y pared intestinal y líquido peritoneal. 
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Se resalta la importancia de la búsqueda sistemática de tuberculosis, tanto en aquellos pacientes con síntomas y hallazgos sugestivos 
de enfermedad inflamatoria intestinal, como en aquellos con mucosa normal. De esta manera se evitan diagnósticos y tratamientos erró-
neos/tardíos. Además, observamos que la anatomía patológica puede no mostrar ningún signo sugestivo de esta enfermedad.

Síndrome de Peutz Jeghers: una complicación típica a muy temprana edad

Analía Linares, Claudio Iglesias

Hospital Pereira Rossell

El síndrome de Peutz Jeghers (SPJ) es un síndrome de poliposis intestinal de origen genético caracterizado por el desarrollo de pólipos hamar-
tomatosos gastrointestinales (GI), pigmentación mucocutánea y riesgo aumentado de neoplasias malignas. Los pólipos se encuentran mayor-
mente en intestino delgado y causan gran parte de la morbilidad. La mitad de los pacientes presenta síntomas abdominales antes de los 20 
años, secundarios a oclusión intestinal e invaginaciones.

Relatar un caso de SPJ que se presenta con complicaciones típicas a muy temprana edadSexo masculino. Sin antecedentes personales 
a destacar. Madre y hermano con SPJ. Presenta a partir de los 11 meses múltiples episodios de invaginación intestinal, siempre íleo-có-
lica. En la primera oportunidad se logra desinvaginación hidrostática. En segundo episodio (1 año y 4 meses) requiere desinvaginación 
quirúrgica para su resolución, no se palpan pólipos. Al mes reitera, se intenta desinvaginación hidrostática y neumática sin éxito. Se 
procede a desinvaginación quirúrgica. En ciego se palpa tumoración que se exterioriza. Aspecto de pólipo, polilobulado, surge de mucosa, 
base ancha, consistencia firme. Se reseca y se envía para estudio. No hay otras tumoraciones. Con 1 año y 6 meses ingresa para estudio. 
Endoscopía digestiva alta: estómago: en curvatura mayor pólipo pediculado de 7 mm, segunda porción de duodeno: pólipo sésil de 3-4 
mm, no se resecan. Endoscopía digestiva baja: no se observan pólipos. Enterorresonancia: no se observan pólipos en intestino delgado. 
Informe de anatomía patológica: pólipo hamartomatoso de Peutz Jeghers sin elementos de displasia. Actualmente 3 años y 4 meses. Ha 
permanecido asintomático. Agregó máculas pigmentadas peribucales.

El SPJ rara vez se diagnostica en la infancia. La mediana de edad de presentación con pólipos es 11-13 años. El paciente fue diag-
nosticado a los 18 meses (cualquier número de pólipos hamartomatosos + antecedentes familiares de SPJ), pero probablemente el primer 
episodio de invaginación haya estado vinculado al síndrome. 

Se recomienda en caso de invaginación sintomática que la reducción sea quirúrgica. En este paciente en múltiples ocasiones se intentó 
inicialmente desinvaginación hidrostática y neumática lo que probablemente haya retrasado el diagnóstico. 

Las pautas actuales sugieren empezar la vigilancia GI a los 8 años en pacientes asintomáticos. Podría ser necesaria una revisión de 
esas pautas con inicio a edades más tempranas.

Tuberculosis intestinal como enfermedad inflamatoria intestinal en paciente con error 
innato de la inmunidad

Karol Andrea Martínez Portilla, Sergio David Romero Arias, Diana Victoria Mora Quintero, Marco Suárez Urueña, Stephania 
Peña Hernández, Lina Baños Rocha, Luz Tovar, Natalia Vélez

Fundación Hospital la Misericordia

La tuberculosis intestinal (TBI) y la enfermedad inflamatoria intestinal tipo Crohn hacen parte de las enfermedades granulomatosas crónicas 
y son un reto diagnostico por presentar hallazgos clínicos, radiológicos y endoscópicos comunes, requiriendo una alta sospecha y evaluación 
complementaria para realizar su diagnóstico. La TBI es la sexta forma más frecuente de presentación principalmente en quienes tienen 
susceptibilidad mendeliana a micobacterias. Paciente femenina de 11 años con historia de diarrea crónica, sanguinolenta, intermitente, de 
inicio en etapa de lactante, con falla para crecer y anemia ferropénica con diagnóstico extrainstitucional de TBI por PCR positiva, tratada 
con Rifampicina e Isoniazida sin mejoría del cuadro por lo cual consideraron como diagnostico diferencial la enfermedad de Crohn, instau-
rando manejo por 2 años sin mejoría de los síntomas. Ingresa por dolor abdominal intenso, distensión abdominal, deposiciones sanguinolentas 
y deshidratación. Se realiza esofagogastroduodenoscopia y colonoscopia encontrando pseudopólipos duodenales y úlceras profundas en 
colon con pérdida del patrón vascular, hemorragia luminal en todo el trayecto explorado y estenosis del 90% de la luz en el ángulo hepático 
que posteriormente requeriría ileostomía derivativa. Cursó además con aspergilosis pulmonar y bacteriemia por Salmonella por lo cual se 
realizó panel de inmunodeficiencias identificando variante heterocigota del gen IL-12R120747,1 relacionada con susceptibilidad mendeliana 
a micobacterias y en las biopsias de colon se evidencia colitis granulomatosa crónica con PCR para Mycobacterium tuberculosis resistente 
a rifampicina indicando manejo con Levofloxacina, Linezolid, Bedaquilina y Clofazimina, con lo cual se logró recuperación nutricional, control 
de gasto fecal y deposiciones con sangre. Las enfermedades granulomatosas crónicas intestinales requieren ser abordadas con cautela al 
presentar manifestaciones comunes que de no ser diagnosticadas y tratadas de forma adecuada traerán consigo una alta morbimortalidad. 
La TBI requiere un tratamiento estricto y seguimiento estrecho, pero permite tener un buen pronóstico a largo plazo.
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Tricolomania: dificuldade diagnóstica e evolução para tricobezoar gastro-duodenal - relato 
de caso

Welliton Henrique Ribeiro Silva1, Paulo Henrique Tavares Cancian2, Ricardo Hendges2, Joana Maia de Mello Rosa1,  
Luana Siqueira Assis Gorayeb de Mello3, Cecilia Vizeu da Silva3, Ana Paula Ligoski Dal´Astra4, João Gabriel Gvozdanovic 
de Souza2, Leticia Victoria Dantas dos Reis2

1Hospital Infantil Cosme e Damião; 2Faculdade Metropolitana; 3Centro Universitario Fimca; 4Hecad

Os tricobezoares formados pelo acúmulo de fios de cabelo em região gástrica e intestinal, devido a tricofagia, mania de mastigar e engolir 
cabelos, quadro conhecido como tricotilomania. Raro, mais prevalente em crianças do sexo feminino associada a transtornos psiquiátri-
cosMFR, 4 anos, foi admitida no Hospital Infantil Cosme e Damião em Porto Velho – RO com dor abdominal recorrente há 4 semanas, 
parada de eliminação de fezes há 2 dias e flatos ausentes. Relatou recusa alimentar e perda de peso há 1 mês. Ultrassonografia abdo-
minal com adenite mesentérica e aerocolia intensa.

Exame físico, emagrecida, desidratada, hipoativa, chorosa, sinais vitais estáveis, abdome escavado, flácido,com ruídos hidroaéreos 
presentes e sons timpânicos, doloroso à palpação profunda em todo abdome, sem sinais de irritação peritoneal.

Nenhuma alteração psicológica foi observada na avaliação clinica inicial, todavia no segundo dia de internação, a mãe relatou tricofagia 
desde dois anos de idade. Alegou que a menor havia cessado com a prática. 

Solicitado endoscopia digestiva alta acusou presença de corpo estranho enovelado, compatível com bolo de cabelo (tricobezoar), em 
grande curvatura de corpo médio, se estendendo até o duodeno, que dificultou a passagem do aparelho pelo piloro. Tentativa de remoção 
do corpo estranho, sem sucesso. 

Foi submetida a uma laparotomia exploradora com retirada de volumoso tricobezoar.
Apresentou boa evolução clínica no PO. Avaliação psiquiátrica revelou procedimento de tricotilomania precoce na infância, sem causa 

definida, humor irritado, afeto apático, sem comunicação visual com examinador e com dificuldade de comunicação e interação social. 
Foi medicada com risperidona e sertralina e recebeu encaminhamento para o CAPS infantil pós-alta. Recebeu alta hospitalar no 5° P.O. 
A tricolomania é um transtorno de arrancar fios de cabelo e pode ocorrer de forma crônica. Pode estar associado a tricofagia, ato de 
engolir cabelo. Quando há acumulo dos fios no trato gastrointestinal, ocorre formação de tricobezoar e pode crescer gradualmente levando 
a obstrução da luz do órgão. O quadro clinico é viravel, podendo gerar dor abdominal, distensão, vômitos, anorexia, desnutrição. Os 
exames de imagem são importantes para realização do diagnóstico, sendo a endoscopia digestiva o padrão ouro, pela visualização direta 
do corpo estranho. O tratamento varia desde conservador a cirurgia. A cirurgia permite a abordagem rápida e direta.

Presentación temprana de la enfermedad inflamatoria intestinal en un hospital pediátrico 
de tercer nivel de atencion de la provincia de Buenos Aires, Argentina

Maria Florencia Recalde, Lorena Menendez, Paula Borobia, Luciana Guzman

Hospital sor Maria Ludovica, La Plata, Argentina

La enfermedad inflamatoria intestinal (EII) es un desorden inflamatorio crónico, autoinmune, de etiología multifactorial, con manifestaciones 
gastrointestinales y extraintestinales. Su inicio antes de los 6 años de vida se define como enfermedad de inicio muy temprano (VEO-IBD) 
y suele presentar compromiso extenso y mayor severidad en comparación con niños mayores y adultos. La temprana edad al debut y el 
fenotipo agresivo sugieren la importante contribución genética. Se han identificado defectos monogénicos, que a menudo involucran genes 
asociados a inmunodeficiencias primarias. Estos pacientes se caracterizan por presentar mayor morbi-mortalidad y requieren terapéuticas 
especificas diferentes al tratamiento estándar de la EII, siendo por esto fundamental el diagnóstico temprano. Describir las características 
de pacientes con diagnostico de VEO-IBD en seguimiento en nuestro centro, desde enero del 2010 a enero del 2023.Estudio descriptivo, 
observacional. Los datos se recolectaron a partir de revisión de historias clínicas. Se incluyeron todos los pacientes con diagnóstico de 
EII antes de los 6 años. Se analizó el perfil epidemiológico, presentación clínica y tratamientos instaurados. Se utilizó la clasificación de 
París para definir extensión y comportamiento. De 68 pacientes en seguimiento con EII, el 30,8% (21) se diagnosticó antes de los 6 años 
(VEO-IBD), siendo más frecuente en varones (11/21). Del total de las VEO-IBD, el 66% (14/21) fueron colitis ulcerosa, con afectación 
pancolónica en el 80%, y actividad severa en el 35%. El resto de los pacientes (33%-7/21) presentaron diagnóstico de enfermedad de 
Crohn, siendo el comportamiento inflamatorio (71%) y la localización colónica (42%), la presentación más frecuente. La afectación perianal 
se presentó en un único paciente. El 40% requirió terapia anti-TNF. En el 23% (5/21) se detectaron mutaciones genéticas responsables 
de su enfermedad: NOD2-NRLP3, DOCK8, NEMO, FOXP3, TTC7A. Un paciente falleció. El resto recibió tratamiento específico: dos de 
ellos trasplante de medula ósea y dos tratamiento farmacológico (canakinumab en combinación con vedolizumab en un paciente y leflu-
namide en otro). En nuestra experiencia la VEO-IBD se presenta de forma agresiva, con necesidad de tratamiento con terapias anti-TNF 
en casi la mitad de los pacientes. Es fundamental el estudio de mutaciones genéticas en este grupo de pacientes para poder realizar 
tratamientos dirigidos, permitiendo así mejorar la morbimortalidad.



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

38

Trastornos del sueño y del eje cerebro intestino en escolares y adolescentes con dolor 
abdominal

Daniela Velasco-Suárez1, Carlos Alberto Velasco-Benítez2, Miguel Saps3, Neha Santucci4

1Md. Estudiante de Epidemiología Universidad Libre Seccional Cali. Cali, Colombia. Grupo de Investigación Gastrohnup Univalle. Cali, 
Colombia; 2Departamento de Pediatría, Universidad del Valle. Cali, Colombia. Hospital Universitario del Valle “Evaristo García” Cali, Colombia; 
3Universidad de Miami. Miami, FL, Estados Unidos; 4Cincinnati Children´S Hospital. Ohio, Estados Unidos

Existe una relación entre sueño y dolor. Los trastornos del sueño (TS) aumentan el riesgo de dolor. Asimismo, el dolor puede alterar el 
sueño. Hay poca literatura sobre el impacto de TS en adolescentes con dolor abdominal (DA). Determinar las características del sueño en 
niños con Trastornos del Eje Cerebro Intestino (TECI) asociados a DA (TECI-DA) en comparación con pares sanos. Incluimos 120 niños 
entre 11-18 años. Respondieron el Cuestionario para Síntomas Digestivos Pediátricos Roma IV (QPGS-IV) para identificar TECI, la Escala 
abreviada de sueño y vigilia para adolescentes (ASWS), el Índice de gravedad del insomnio pediátrico, la Escala de somnolencia de Epworth, 
los PROMIS disturbios y deterioros del sueño, y los padres respondieron el Cuestionario inventario higiene del sueño. Los casos TECI-DA 
fueron emparejados 1:1 con los controles sanos. 60 casos y 60 controles de 13,9 ± 1,9 años. Los niños con TECI-DA tuvieron peor calidad 
de sueño. Requerían más de 30 minutos para quedarse dormidos (p = 0,047), mayor somnolencia diurna excesiva (SDE) (p = 0,002), más 
jadeo/resoplo/ahogo (p = 0,031) y pesadillas (p = 0,013) que los pares sanos. No hubo diferencia entre el total de horas de sueño, ronqui-
dos, pausas respiratorias, sonambulismo o movimiento de piernas entre los grupos. Similarmente, exceptuando niveles de estrés en los 
casos (p = 0,012), no difirieron en consumo de cafeína, tiempo transcurrido entre la cena y hora de dormir o actividades previas a dormir. 
Los niños con TECI-DA tuvieron menor puntaje en la encuesta ASWS (p = 0,0000) sugiriendo peor calidad de sueño, mayor severidad de 
insomnio (p = 0,0009), TS (p = 0,0000), deterioro relacionado con el sueño (p = 0,0001), SDE (p = 0,002) y mayor puntaje en la encuesta 
de higiene del sueño (p = 0,014).Los niños con TECI-DA tienen peor calidad de sueño, insomnio, SDE, TS y deterioro relacionado con el 
sueño comparado con los controles. Son necesarios estudios para correlacionar los síntomas gastrointestinales y los TS.

Desafío terapéutico en enfermedad inflamatoria intestinal de inicio precoz: a propósito  
de un caso

Maria Patricia Gavaise, Gabriela Messere, Silvia Morise, Gonzalo Ortiz, Pablo Lagrota, Claudia Merhar, Román Bigliardi

Hospital Nacional A. Posadas

La enfermedad inflamatoria intestinal de inicio precoz es una enfermedad que requiere abordaje multidisciplinario.
Caso clínico: Varón, a los 2 años, consulta por diarrea crónica con moco y sangre, (7-8/ día), algunas nocturnas, dolor abdominal, pujos, 

tenesmo y detención de la curva pondoestatural. Examen físico normal. Peso ZC - 0.7, talla ZC-1.30. Exámenes complementarios: hiperpla-
quetosis, eritrosedimentación elevada, ASCA / pANCA (-). Videoendoscopia alta (VEDA) normal y baja (VCC): edema, eritema, pérdida del 
patrón vascular hasta ángulo hepático. Enteroresonancia normal. Inicia meprednisona 1 mg/kg/día, Mesalazina 2 gr/día y azatioprina 50 mg/
día. Por falta de respuesta, a los 6 meses de tratamiento se repite VEDAVCC: EII, actividad leve, inicia Infliximab: 10 mg.kg.d dosis. A las 6 
semanas internación por vómitos, dolor abdominal, mialgias. Presenta bicitopenia (hto 26%, plaquetas 45000), hipertransaminasemia (TGO 
337, TGP 225) y eritrosedimentación elevada (38 mm), autoanticuerpos negativos. Ecografía abdominal normal. Se asume como toxicidad 
por drogas, se rota a Adalimumab 80/40/40. Evolucionó con múltiples episodios de hipertransaminasemia (normaliza en pocos días) y pan-
citopenia requiriendo TGR, resuelve recibiendo dosis elevadas de meprednisona. PAMO: celularidad aumentada, megacariocitos presentes, 
ausencia de células atípicas. Secuenciación de Exoma completo sin resultados compatibles y expresión de proteína XIAP normal. Se sus-
pende Adalimumab, se decide conjuntamente con inmunología y hematología tratamiento con Sirolimus, recibió por 3 meses con dosajes 
sistémicos aceptables. Presenta nueva aplasia medular, se reindica meprednisona por antecedente de buena respuesta, reasumiendo como 
pancitopenia respondedora a corticoterapia. Se realizó nueva valoración con hallazgos bioquímicos (Hto 30, plaquetas 90000 mm3, calpro-
tectina fecal 230), endoscópicos e histológicos (EII con actividad leve, Ileitis leve), similares a los previos. En ateneo interhospitalario multi-
disciplinario se planteó profundizar el exoma en búsqueda de XIAP, disqueratosis congénita y desregulación autoinmune. Actualmente persiste 
con meprednisona 30 mg/día y controles periódicos con inmunología y hematología.

Conclusión: La EII de inicio precoz constituye un desafío clínico, con escenarios complejos que alteran gravemente el estado clínico 
del paciente, requiriendo la participación de un equipo multidisciplinario donde cada área juega un rol fundamental.
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Duplicação no gene mycn associada a doença inflamatória intestinal de início muito 
precoce e neuroblastoma em criança - relato de caso

Natalia Lamounier dos Martires Guerra, Rebeca Fernandes Fonseca, Mariana Leitão de Faria, Camila Lohmann Menezes, 
Andressa Carolina de Oliveira Mundim, Victor Batitucci Ribeiro, Ricardo Katsuya Toma, Mariana Deboni Bibas

Instituto da Criança e do Adolescente - FMUSP

Doença inflamatória intestinal (DII) constitui grupo heterogêneo de doenças, incluindo doença de Crohn, retocolite ulcerativa e colite não 
classificada. Quanto mais cedo se inicia, maior a chance de doença monogênica. Nos casos de doença inflamatória de início muito precoce 
(VEO-IBD), a influência genética exerce papel ainda mais importante e a compreensão das bases genéticas pode contribuir de forma de-
cisiva no planejamento terapeutico, prognóstico e aconselhamento genético. I.A.L., 5 anos e 9 meses, iniciou diarreia sanguinolenta aos 4 
meses, com piora progressiva. Aos 2 anos foi encaminhado ao nosso serviço e, após investigação, realizado diagnóstico de VEO-IBD (colite 
não classificada). Iniciado tratamento com corticoide e mesalazina. No acompanhamento, houve dificuldade em suspensão de corticoide 
por piora do quadro. Devido às características epidemiológicas e clínicas submetido a sequenciamento de genoma. Em Abril/2022 foi diag-
nosticado com Neuroblastoma Metastáitco grau IV e resultado do genoma, com mutação região cromossômica 2p24.3. (genes MYCN e 
DDX1), classificada como VUS. Paciente iniciou quimioterapia e nefrectomia à esquerda (sem retirada total da massa). Manteve difícil con-
trole da doença, com múltiplas metástases. Em Maio/23, apresentou quadro de hipertensão intracraniana, com ressecção parcial de massa 
em sistema nervoso central, sem possibilidade de cura. Evoluiu a óbito em 18/06/23.É comum que a VEO-IBD seja confundida com outros 
diagnósticos. Além disso, muitas vezes, esse grupo de pacientes se apresenta com fenótipo distinto e com maior gravidade. Os genes 
relacionados à VEO-IBD com mais frequência incluem IL10RA/B, XIAP, CYBB, LRBA e TTC7A. No caso relatado, a mutação identificada 
não estava de acordo com essa estatística. A duplicação do gene MYCN foi descrita em paciente de 11 meses com neuroblastoma, asso-
ciado a outras malformações por Mater, et al., em que a presença de múltiplas comorbidades levantou suspeita de alteração genética 
subjacente. Entretanto, não foi feito diagnóstico de VEO-IBD. Apesar da associação de duplicação do MYCN e neuroblastoma ser bem 
descrita, até o momento, a inclusão de DII como parte do fenótipo ainda não foi estabelecida com precisão. 

A VEO-IBD é um desafio para gastroenterologistas pediátricos, desde seu diagnóstico, até o seu manejo. O conhecimento das bases 
genéticas associada a esses casos é de extrema importância, tanto para o tratamento da DII, quanto para suspeição de comorbidades 
associadas.

Evolución de estenosis cáustica en una población pediátrica

Gisela Soledad Gruber, Gabriela Mesere, Gonzalo Ortiz, Roman Bigliardi, Julian Fernandez, Georgia Silvestri, Lucas Ruiz, 
Ines Viale

Hospital Nacional Alejandro Posadas

En la población pediátrica la ingesta de productos cáusticos es un grave problema médico-social. Su prevención es esencial.
Describir la evolución de los pacientes con estenosis esofágicas (EE) secundaria a ingesta de sustancias cáusticas (ISC). 
Estudio descriptivo, retrospectivo de pacientes con estenosis esofágica por ISC entre 01-2014/6-2023 en un centro endoscópico pediá-

trico. Se realizó Videoendoscopia alta digestiva alta (VEDA) entre 12-48 hs postingesta y se repitió 21-30 días despues a los pacientes 
sintomáticos o que tenían Zargar (Z) 2a o >. Estenosis esofágica (EE) simple (< 5 cm) y compleja (> 5cm). Análisis estadístico segun Test 
exacto de Fisher.

N: 12 pacientes con EE de 236 con ISC. Masculino 58%/52%. Edad X 48.7m(13-168)/42.1 m (11-168). 8/12 pacientes con EE eran 
menores de 3 años. (66%) La edad no se relaciono con el riesgo de estenosis. (p 0.5). Tipo de sustancia caustica en pacientes con EE/
ISC: Alcalina 83%/66%, Ácida 16% /24,5%. 1/2 intento de suicidio, resto causa accidental. 

Hallazgos endoscópicos iniciales segun Zargar: Z0:74%, Z1:7%, Z2a:9%, Z2b7.5%, Z3:2.5%.
Ningún paciente con Z0-1 tuvo complicaciones. El 28% con Z2ao > progresó a EE entre 17-41 días post ingesta (3/12 simple y 9/12 

complejo (p: 0,0001).
Dilataciones esofágicas entre 28-83 días post ingesta (X:44 días), cada 2-3 semanas. De los 12 pacientes con EE, 3 con EES y 2/9 

con EEC requirieron < 5 dilataciones. Dos pacientes requirieron corticoides intralesionales, 3 mitomicina, 2 stent esofágico. 7/9 se reali-
zaron entre 9 - 45 dilataciones. 

5 presentaron perforación esofágica durante el tratamiento terapéutico (40%), la mayoría con Z inicial 3a, 1 falleció (tasa de mortalidad 
0.4%).

Actualmente: Los 3 pacientes con EES y 4 con EEC presentan evolución favorable. De los 5 restantes con EEC 1 falleció, 4 en plan 
de dilataciones hasta resolución quirúrgica por estenosis refractaria. El rango de seguimiento es de 24 a 113 meses.

La ISC tiene alto riesgo de estenosis esofágica y de morbimortalidad. El manejo de las complicaciones es complejo y requiere gran 
experiencia del equipo médico tratante.
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Neuroestimulación transcutánea interferencial en pacientes con mielomeningocele

Luis Eduardo Villa Nieto, Julián Fernández, Adriana Oviedo, Gonzalo Ortiz, Gabriela Messere, Román Bigliardi

Hospital Nacional Prof. Alejandro Posadas

Las terapias de estimulación eléctrica se han utilizado durante muchos años para la disfunción de la vejiga y el dolor. La estimulación 
interferencial es una forma de estimulación eléctrica administrada por aplicación transcutánea de corriente alterna de frecuencia media 
con forma de onda sinusoidal, ejerce sus efectos a través de células excitables estimuladas eléctricamente como las células intersticiales 
de cajal. En este estudio estamos evaluando la eficacia de la estimulación interferencial sobre los síntomas de constipación y/o inconti-
nencia fecal y la presencia de cambios en la manometría ano-rectal de perfusión. Determinar la respuesta de la terapia de estimulación 
eléctrica interferencial en pacientes con diagnóstico de mielomeningocele con incontinencia fecal y/o constipación. Estudio analítico, 
prospectivo, experimental. Se incluyen pacientes mayores de 6 años que asisten al consultorio multidisciplinario de MMC del Hospital, 
entre enero 2022 y septiembre 2024. Se realiza 1 sesión semanal de 30 min, hasta completar 16 sesiones totales, La frecuencia de es-
timulación que se aplica es de 25 Hz, una intensidad ajustable y un ancho de pulso de 200 us en modo continuo. 

Se evalúa en cada sesión el score de incontinencia de Wexner y la escala de Bristol para la consistencia de las heces. Con manometría 
anorrectal antes y después del tratamiento, previo consentimiento informado. 

Variables: Respuesta al tratamiento a la sem. 8 y 16 de acuerdo al número de deposiciones y consistencia utilizando la escala de Bristol 
y continencia fecal de acuerdo al score de Wexner. Se considera buena respuesta a la evacuación intestinal espontánea tres veces o 
más por semana, según escala de Bristol (3 a 5) y continencia aceptable con score de Wexner (0 a 2). Resultados parciales: En la actua-
lidad están realizando el tratamiento 14 pacientes, de los cuales 7 (50%) han completado las primeras 8 sesiones, 5 (70%) con buena 
respuesta clínica presentando evacuación intestinal espontánea tres veces o más por semana, disminuyendo el número de ensuciamientos 
por semana y mejorando la consistencia de la heces. Aún no contamos con resultados manométricos de control. Los pacientes MMC con 
problemas digestivos como Incontinencia fecal y/o constipación muestran resultados alentadores a la neuroestimulación transcutánea 
interferencial pero aún no concluyentes dado que no completaron el tratamiento y faltan incluir más pacientes.

Anticuerpos antitransglutaminasa tisular (ELISA) como predictores de enfermedad  
celíaca en niños. Un estudio multicéntrico

Gonzalo Ortiz1, Roman Bigliardi1, Mabel Mora2, Luciana Guzman3, Raquel Furnes4, Marta Wagener5, Rosana Solis Neffa2, 
Gustavo Aliberti6, Cinthia Bastianelli7, Liliana Trotta5, Lorena Menendez3, Veronica Kahene8, Mariana Torres9,  
Rosalina Vicetin5, Marina Orsi10, Maria del Carmen Toca1

1Htal Nacional A. Posadas; 2Htal Materno Infantil san Isidro; 3Htal de Niños Sor María Ludovica; 4Htal Privado de Cordoba; 5Htal Alassia Santa Fe; 
6Htal Vilela Rosario; 7Htal Materno Inafntil de Salt; 8Htal Español de Mendoza; 9Htal Notti de Mendoza; 10Htal Italiano de Buenos Aires

En la actualidad, se plantea en la literatura médica, la omisión de la biopsia intestinal en aquellos pacientes, sintomáticos o asintomaticos, 
con valores tTGA 8805,10 veces el valor normal más EMA positivo. (ESPGHAN 2020) Determinar la precisión del anticuerpo antitransglu-
taminasa IgA (atTG) ELISA con valores de corte 8805, 10 veces el valor normal (VN) en relación con los hallazgos histológicos de Enf. 
CeliacaRetrospectivo, descriptivo, observacional en niños de 1 a 16 años, a quienes se les realizó endoscopia entre 2019 y 2021 por 
sospecha de EC en ocho centros de Argentina. Los criterios de exclusión fueron: IgA total (8804,7 mg/dL), pacientes con dieta sin 
gluten.

Variables analizadas: edad, sexo, presentación clínica (clásico, no clásico, asintomático), antecedentes familiares, enfermedades autoin-
munes asociadas), determinación atTG y anticuerpos antiendomisio IgA (EMA). Los valores de corte fueron 20UI (Inova). Para la clasifi-
cación histopatológica se utilizó la clasificación de Marsh Oberhuber, considerando diagnóstico de E.C grados 2 y 3.Se incluyeron 346 
pacientes, la edad media de 85,58 meses (12m a 192m), 62,52% sexo femenino, 53,52% presentó síntomas clásicos, 28,73% no clásicos, 
17,75% fueron asintomáticos, 27,33% tenía antecedentes familiares de EC y el 10% enfermedades autoinmunes asociada.

Los pacientes con Diabetes tipo I (n = 8) fueron excluidos del análisis.
De los 335 pacientes restantes, 22,68% (n = 76) tuvo una biopsia normal (Marsh 0/1), 56 pac presentaron atTG IgA negativa (8804,20), 

20 pac tenían atTG IgA 8804,10 veces VN, de los cuales 2 tenían EMA positivo y 13 DPG IgA o IgG. Todos los pacientes que presentaron 
atTG IgA 8805, 10 veces VN (n = 153) presentaron biopsia Marsh patológica 2/3. La sensibilidad y especificidad fueron 89,92% y 62,07% 
respectivamente, con un Predictivo Positivo (VPP) 87%, Valor Predictivo Negativo (VPN) 68,35%, generando una precisión diagnóstica 
de 82,69%. Cuando el valor de corte se tomó como 10 veces VN, la especificidad y el VPP fueron del 100 % y con 8804, 10 veces la VN 
la especificidad fue del 64% con VPP del 90%.

En este estudio demostramos que método atTG IgA por ELISA cuando supera las 10 veces VN, presenta una buena correlación con 
hallazgos histológicos compatibles con EC. En consecuencia, la estrategia de evitar la biopsia podría ser aplicable a la población 
estudiada.
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TRI769, ADE auto-imune na CRIANC807, A: um caso raro de pancreatite autoimune, diabetes 
mellitus tipo 1 e DOENC807, A CELI769, ACA

Érica Rodrigues Mariano de Almeida Rezende, Ruan Barros de Oliviera

Universidade Federal de Uberlândia-Ufu-Minas Gerais-Brasil

Pancreatite é caracterizada por dor abdominal, alteração de enzimas e exames de imagem. Várias etiologias consideradas. 
Diabetes Mellitus tipo 1 (DM 1): doença multissistêmica e auto anticorpos anti ilhotas pancreáticas, anti-descarboxilase do ácido glu-

tâmico (anti GAD), anti transportador de zinco 8, anti insulina presentes. 
Doença celíaca (DC) é enteropatia que acomete indivíduos susceptíveis. Auto anticorpos glúten induzidos: antitransglutaminase tecidual 

IgA, gliadina deaminada, presentes. Sintomas: diarreia crônica, distensão abdominal, baixa estatura, anemia ferropriva, sarcopenia, 
infertilidade. 

Todas reconhecidas como doenças autoimunes e a possibilidade das associações múltiplas, grande desafio na prática pediátrica.
Sexo feminino, 8 anos, iniciou subitamente dor abdominal e vômitos. Elevação de enzimas pancreáticas e IgG4. Anticorpo contra a 

proteína ligadora do plasminogênio positivo. Diagnóstico de pancreatite auto imune. Evoluiu com melhora clínica após dieta, hidratação, 
analgesia. Três meses após, iniciou com polidipsia, poliúria, astenia, emagrecimento e alterações laboratoriais de DM1 e anti GAD forte-
mente positivo. Iniciado insulinoterapia, dietoterapia e seguimento especializado. Três meses após diagnóstico de DM 1, anticorpo anti-
transglutaminase tecidual IgA maior que 10 vezes valor de referência observado em rastreamento rotineiro. Sintomas gastrointestinais 
negados. Esofagogastroduodenoscopia realizada. Histologia: MARSH 0, considerado doença celíaca latente. Segue em acompanhamento 
interdisciplinar especializado. Rastreamento de outras doenças autoimunes considerado. Vigilância de alterações histológicas da DC em 
monitoramento.

Objetiva-se apresentar relato de caso da rara associação entre diagnósticos de pancreatite autoimune, DM tipo 1 e DC em uma criança 
realizados no período de 6 meses.

Relato caso. Relato caso. O caso relatado é desafiador e emblemático da necessidade de cuidadosa atenção no diagnóstico de doenças 
autoimunes na infância, particularmente daquelas com manifestações gastrointestinais. Mesmo na ausência de sintomas, busca ativa é 
recomendada.

É conhecida a associação dessas doenças, porém a presença das 3 condições em curto intervalo de tempo é rara e de difícil manejo, 
particularmente dietético e psicológico. Reconhecer a possibilidade de concomitância deve ser sempre considerado por pediatras e espe-
cialistas e o rastreamento, imperativo diante do diagnóstico dessas condições na infância.

Série de casos de pancreatite aguda recorrente em hospital pediátrico terciário

Rebeca Fernandes Fonseca, Mariana Leitão de Faria, Natália Lamounier Dos Martires Guerra, Camila Lohmann Menezes, 
Mariana Deboni, Ricardo Toma, Victor Batitucci

Instituto da Criança HCFMUSP

Descrever casos de pancreatite aguda recorrente (PAR) de pacientes de hospital pediátrico quanto aos aspectos epidemiológicos, formas 
de apresentação e métodos diagnósticos. Série de casos retrospectiva de sete pacientes com PAR acompanhados em ambulatório de 
gastroenterologia pediátrica de hospital pediátrico terciário no período de junho de 2018 a junho de 2023.Entre os sete casos avaliados, 
71,5% eram do sexo feminino. A mediana de idade atual dos pacientes é de 15 anos. No primeiro episódio de pancreatite aguda, tiveram 
mediana de idade de 8 anos, e todos apresentaram dor abdominal aguda e intensa, vômitos, além de valores de amilase elevados, sendo 
que três tinham nível sérico superior a 1000 U/L. A média de número de episódios de pancreatite aguda foi de seis episódios. Nenhuma 
delas apresentou alterações significativas nos exames de imagem. Três pacientes são classificados como obesos e possuem hipertrigli-
ceridemia. Um paciente apresentou mutação genética verificada em genoma. Apenas uma das crianças foi diagnosticada com pancreatite 
autoimune ao longo do acompanhamento. Nenhuma com relato familiar doenças autoimunes. A pancreatite é uma condição clínica grave 
e pode ser de difícil diagnóstico na infância e na adolescência, especialmente por cursar com sintomas inespecíficos. Dessa forma, so-
mam-se esses casos à literatura em construção, e destaca-se a importância do conhecimento sobre o tema por profissionais da saúde.
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Doença cutânea e intestinal tipo 2 – mutação no gene EGFR: UM relato de caso

Larissa Hitomi Matsuzaki, Amanda Lewandowski da Silva, Rodrigo Piantoni Gonçalves, Aparecida Dias de Souza Araujo, 
Ellen Unoki Santos, Danielle Reis Yamamoto, Mario Cesar Vieira, Luciana Bandeira Mendez Ribeiro, Giovana Stival da Silva, 
Sabine Kruger Truppel

Hospital Pequeno Príncipe

O receptor do fator de crescimento epidérmico (EGFR) e seus ligantes são moléculas de sinalização celular que estão envolvidas na 
proliferação celular, diferenciação, motilidade e sobrevivência celular. Quando acontece uma mutação que leva a perda de função do 
gene, pode ocorrer a doença cutânea e intestinal tipo 2, uma doença com poucos casos descritos na literatura. 

O objetivo deste artigo é descrever uma paciente com diagnóstico de doença cutânea e intestinal tipo 2. Paciente L.F.V.S, feminina, 2 
anos 11 meses, nascida com 39 semanas. Admitida em nosso serviço em outubro de 2020, com 2 meses de idade, com quadro de vômitos, 
déficit pôndero-estatural e lesões eczematosas em face, tronco, períneo e couro cabeludo com cabelos esparsos. Necessitou de várias 
internações devido à piora de lesões de pele, com infecção secundária associada. Foi descartado alergia à proteína do leite de vaca, erros 
inatos do metabolismo, imunodeficiências, histiocitose de células de Langerhans. Em exoma detectado mutação em homozigose no gene 
EGFR, confirmando o diagnóstico de doença cutânea e intestinal tipo 2. Paciente evoluiu com quadro de diarreia durante seguimento, rea-
lizado colonoscopia demonstrando colite a esclarecer e em biópsia: colite crônica discreta com sinais de atividade. Iniciado mesalazina com 
boa resposta dos sintomas do trato gastrointestinal. Paciente em acompanhamento conjunto com dermatologia em uso de ciclosporina, 
hidratação cutânea e anti-histamínicos. A doença cutânea e intestinal tipo 2 tem herança autossômica recessiva e é caracterizada por uma 
mutação no gene EGFR. A variante encontrada na paciente é a chr7:55.142.313 C > T que promove a substituição do aminoácido treonina 
no códon 39 por metionina, sendo potencialmente deletéria. Assim como descrito na literatura, nossa paciente apresentava lesões inflama-
tórias cutâneas, infecções cutâneas de repetição, cabelos esparsos, failure to thrive e diarreia. Outras características descritas são parto 
prematuro, restrição de crescimento intrauterino, cardiopatia, alterações renais. O sequenciamento completo do exoma foi fundamental para 
o correto diagnóstico dessa patologia. Ainda não há descrito terapia direcionada para essa condição clínica. 

Conclusão: A doença cutânea e intestinal tipo 2 é uma doença rara, que deve ser considerada em pacientes com acometimento de 
pele e do trato gastrointestinal, associado a déficit ponderoestatural e tem o diagnóstico estabelecida através do exoma.

Disponibilidad de herramientas diagnósticas y terapéuticas para el abordaje  
de la enfermedad inflamatoria intestinal pediátrica en Latinoamérica

Camille Aguiar1, Lorena Menendez2, Sofia Paz3, Maria Eugenia Micheletti4, Alejandra Sabillón Mendoza5,  
Alicia Olave Pichón6, Laura Delgado7, Silvia Maria Bravo8, Monica Contreras4

1Hospital Infantil Dr Jeser Amarante Faria - Joinville, Brasil; 2Hospital Sor María Ludovica de la Plata - la Plata, Argentina; 3Hospital Austral -  
Pilar, Argentina; 4Hospital Nacional de Pediatria J.P. Garrahan - Buenos Aires, Argentina; 5Instituto Hondureño de Seguridad Social - 
Tegucigalpa, Honduras; 6University of Rochester - Rochester, United States; 7Hospital de Niños Centro Hospitalario Pereira Rossel -  
Montevideo, Uruguay; 8Hospital de Niños VJ Vilela - Rosario, Argentina

En Latinoamérica los pacientes con Enfermedades Inflamatorias Intestinales (EII) experimentan dificultades en el acceso a la atención 
probablemente debido a la heterogeneidad y fragmentación del sistema de salud. El conocimiento de la realidad regional es esencial para 
promover mejoras en la atención del paciente con EII pediátrica (EIIp).

Conocer la disponibilidad de los recursos humanos, herramientas diagnósticas y terapéuticas en centros públicos y privados de 
Latinoamérica para el manejo de la EIIp e identificar limitaciones en la atención.

Estudio multicéntrico, observacional y descriptivo. Se diseñó una encuesta mediante GoogleForms enviada a pediatras gastroenteró-
logos latinoamericanos. Se preguntó acerca de la disponibilidad de recursos diagnósticos, terapéuticos y de atención en sus centros. Se 
recibieron 140 respuestas de 15 países que conforman la región. El 57% trabaja tanto en centros de atención pública como privado, y el 
18.3% solo en el ámbito público. Los de mayor participación fueron: Argentina 43, Brasil 37, Colombia 13, Chile 12, México 8 y 27 de otros 
países, el 48.6% tienen más de 10 años de experiencia en la especialidad. Más del 90% trabaja en centros de derivación, sólo el 5% en 
atención primaria. El 75.4% diagnostica menos de 10 pacientes con EII al año. Las serologías infecciosas están altamente disponibles. 
El 60% tienen acceso a calprotectina y marcadores serológicos (ASCA, ANCA) con mayor disponibilidad en el sector privado. El 64% de 
los centros de derivación no cuentan con estudio genético. Para los estudios endoscópicos utilizan el score de Mayo en el 88% y más de 
la mitad no utiliza scores (UCEIS o el SES-CD). Solo el 49% cuenta con cápsula endoscópica y el 75% con enteroresonancia. El 60% 
cuenta con equipo multidisciplinario, siendo nutrición y cirugía las especialidades más disponibles. Un tercio de los encuestados (27.5%) 
no cuenta con anatomopatólogo de experiencia en EII. Más de 90% utiliza antiTNF (Inflixi) y 38% no cuenta con drogas biosimilares, 73% 
cuenta con centros de infusión, el 34% con dosaje de anti-TNF y el 27% con TMPT. 38.7 % cuenta con equipo de transición. A pesar que 
la mayoría de los encuestados refieren pertenecer a centros de referencia encontramos limitaciones en los sistemas de salud en relación 
a recurso humano, herramientas diagnósticas y de tratamiento. El conocimiento de las características locales al acceso a la atención es 
esencial para la mejora continua de los pacientes con EIIp.
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Knowledge about functional gastrointestinal disorders among Brazilian pediatricians: 
results from a cross-sectional study

Janaína Mezzonato Machado, Thaís Moreno Tomé, Ana Beatriz Lima, Mariana Tschoepke Aires, Silvio da Rocha Carvalho, 
Marcia Angélica Bonilha Valladares, José César da Fonseca Junqueira

Instituto de Puericultura e Pediatria Martagão Gesteira da UFRJ

Functional gastrointestinal disorders (FGIDs), now called disorders of gut-brain interactions, are diagnosed, and classified using the Rome 
criteria. Pediatric FGIDs include a variable combination of chronic symptoms age-dependent, not explained by structural or biochemical 
abnormalities. FGIDs are the most common gastrointestinal complaints in children. Pediatricians should be aware of the criteria to make 
appropriate diagnosis and to avoid unnecessary tests and costs to health system. To describe the knowledge of pediatricians about Func-
tional Gastrointestinal Disorders (FGID) in Brazil. A cross-sectional survey was conducted among pediatricians affiliated to the Brazilian 
Pediatric Society in 2021. An electronic closed questionnaire developed on Google forms was used to collect data on socio- 
demographic characteristics and knowledge related to FGID and Rome Criteria. Descriptive statistics were expressed as frequency and 
percentage. The study was approved by the local Ethical Committee. 745 pediatricians completed the questionnaire, 78,6% female, 67% 
aged < 50 years, 54% working in the Brazilian Southeast Region, 49.7% working in primary care, 51.4% general paediatricians, 43.7% 
residency preceptors. Of the total, 83% have ever heard about criteria for FGID diagnosis and the Rome Criteria, but only 42.8% knew the 
Rome Criteria. 85.2% recognized that FGID are related to disorders of the brain-gut axis, 85% knew there is no biomarker for the diagno-
sis, 75.5% knew that the diagnosis relies on a clinical “positive” approach based on anamnesis and a complete physical exam., 78.5% 
were aware that therapeutic options include dietary changes, cognitive behavioral therapy and use of laxatives or neuromodulators when 
necessary, 58% didn´t know the alarm signs and symptoms suggestive of organic disease, 9.1% believed thar fecal incontinence is an 
alarm sign, 69% were not aware of functional diarrhea criteria. 99% knew functional constipation criteria, but 38% didn´t recognize the 
Stool Bristol Scale. Brazilian Pediatricians in general have moderate levels of FGID knowledge regarding its diagnosis, specially functional 
constipation. However, only about 40% know Rome Criteria and more than half didn´t recognize the alarm features. Targeted interventions 
focused on Rome Criteria and alarm signs are necessary to improve their knowledge of FGID and consequently the approach.

Practice and attitudes of Brazilian pediatricians concerning childhood functional 
gastrointestinal disorders: results from a cross-sectional study

Janaína Mezzonato Machado, Thaís Moreno Tomé, Ana Beatriz Lima, Silvio da Rocha Carvalho, Mariana Tschoepke Aires, 
Marcia Angélica Bonilha Valladares, José César da Fonseca Junqueira

Instituto de Puericultura e Pediatria Martagão Gesteira da UFRJ

Pediatric Functional gastrointestinal disorder (FGID) are diagnosed based on criteria defined by consensus. They are the most common 
cause of consultation to pediatric gastroenterology, associated to low quality of life, school absenteeism and psychological distress. The 
approach involves an effective physician–patient relationship, education of the patient, a cost-efficient investigation, reassurance and diet 
and medication when necessary. To assess the practice and attitudes of pediatricians concerning FGID in Brazil. A cross-sectional survey 
was conducted among pediatricians affiliated to the Brazilian Pediatric Society in 2021. An electronic closed questionnaire developed on 
Google forms was used to collect data on socio-demographic characteristics and practice and attitudes related to FGID based on fictional 
clinical cases of functional constipation (FC), functional diarrhea (FD) and infantile colic (IC). Descriptive statistics were expressed as fre-
quency and percentage using excel. The study was approved by the local Ethical Committee. 745 pediatricians completed the questionnaire, 
78,6% female, 67% aged < 50 years, 54% working in the Brazilian Southeast Region, 49.7% working in primary care, 51.4% general pe-
diatricians (53.5%), 43.7% residency preceptors, 67% graduated from 1991 to 2020. 91.4% of the sample recognized IC and 93% managed 
it adequately, but 6.5% believed the symptoms could be attributed do gastroesophageal reflux and only 2.5% would ask for additional tests 
to investigate it. 99 % correctly diagnosed and treated FC, but 9% reported that would ask for complementary tests. 77.2% recognized FD, 
and 86.2% would manage it adequately, introducing dietary modifications, parent reassurance and frequent reevaluations. Pediatricians in 
general have good practice regarding IC and FC but moderate regarding FD. Even though the pediatricians had difficulty on recognizing 
functional diarrhea, the majority conduced it correctly. To the best of our knowledge, there are very few studies that could serve for com-
parison in this respect. Concerning laboratory and imaging tests, more information is necessary to avoid costs and family stress, as FGID 
diagnosis is based on clinical evaluation.
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Compromiso gastrointestinal en histiocitosis de células de Langerhans (HCL)

Roxana Salcedo, Gabriela Messere, Jader Perdomo, Josefina Sala, Mercedes Morisi, Gonzalo Ortiz,  
Roman Bigliardi

Hospital Nacional Profesor Alejandro Posadas

La HCL es una patología infrecuente, causa desconocida. Incidencia 4-9niños/millón. Compromiso gastrointestinal es raro(1-5%).Describir 
el compromiso gastrointestinal de un paciente pediátrico con HCL.

Masculino 15a. Consulta: lesión impetiginizada región mentoniana sin respuesta a antibióticos, astenia, descenso de peso, deposiciones 
sanguinolentas hace 8m. EF: Adelgazado, tumoración mentoniana 4x4cm impetiginizada, mucositis oral, uñas en astilla, adenopatías 
submaxilar, cervical e inguinal, lesiones en periné y en zona perianal dolorosas, úlceradas, irregulares, con restos hemáticos, secreción 
purulenta y fistulas aisladas. Exámenes complementarios: leucocitosis, anemia, PCR, Serologías Virales, Ziehl Neelsen negativas. 
TACCráneo/cuello: Región mastoidea derecha signos inflamatorios/infecciosos. Maxilar inferior derecho Imágenes redondeadas(53x24mm), 
aumento densidad partes blandas. EnteroTC: perianal y perineal cambios en densidad grasa adyacente, colecciones, ganglios retroperi-
toneales. Centellograma normal. VEDA: esofago áreas sobreelevadas palidas. Antro y cuerpo: úlceras con fibrina, sin sangrado. VCC: 
Recto hasta colon transverso pérdida de patrón vascular parcheada, úlceras aftoides, con fibrina. Biopsia piel región mandibular. Anatomía 
Patológica(AP): HCL, cd1a positivo en piel, estómago y duodeno. Esofagitis linfocitaria. Ileítis, colitis,rectitis crónica leve/moderada acti-
vidad. Inicia Vinblastina/Corticoides. Posterior a inducción VEDA: Antro y cuerpo áreas tipo empedrado. VCC: región perineal lesiones 
ulcerativas, secreción mucopurulenta. Región perianal erosiones, lesiones cicatrízales, recto pérdida de patrón vascular. AP: Leve colitis 
linfoplasmocitaria inespecífica inactiva, sin infiltración HCL. Durante fase de mantenimiento empeoramiento de lesiones en región perianal 
y mandibular. Biopsia adenopatía cervical:HCL. Intensifica tratamiento. VEDA: Antro y cuerpo pálido empedrado. Rectoscopia lesion ulce-
rativa profunda compromete musculo, desde esfinter anal hasta gluteos (3cm de ancho), tejido friable, parches de fibrina, ampolla rectal 
impactacion fecal. Por falta de respuesta al tratamiento, colostomía para desfuncionalizar región anorrectal, escala tratamiento segunda 
linea con talidomida. La HCL con compromiso gastrointestinal es inusual, debe ser considerada como diagnóstico diferencial, requiere un 
abordaje multidisciplinario. El compromiso multisistémico de HCL tiene peor pronóstico y resistencia al tratamiento convencional.

Colitis ulcerosa relacionada con síndrome hipereosinofílico: probable asociación del gen 
TNFRSF13b con falla terapéutica

José Luis Flores Castillo, Edy Catherine Pineda Cely, José Rafael Palma Baquedano, María José López Zabaleta,  
Mariana de Los Ángeles Zubieta Burgos, Luis Emilio Álvarez Valencia, Rodrigo Vázquez Frías

Hospital Infantil de México Federico Gómez

La colitis ulcerosa (CU) es el subtipo más frecuente de enfermedad inflamatoria intestinal (EII). Se caracteriza por inflamación crónica y 
recurrente de la capa epitelial y en menor grado la submucosa del colon y recto, su etiología exacta se desconoce, pero existen factores 
ambientales, infecciosos y genéticos. Algunas causas monogénicas asociadas con inmunodeficiencias pueden presentarse como fenotipo 
de EII. Femenino, sin antecedentes de importancia, inició cuadro clínico a los 7 años con diarrea sanguinolenta (4-5 evacuaciones noc-
turnas), dolor abdominal y pérdida de peso. Exploración física sin fascies características, sin visceromegalias, anemia e hipereosinofilia 
(44,810/microL), se descarta etiología infecciosa. Panendoscopia con esofagitis, gastritis y duodenitis crónica leve, colonoscopia con íleon 
sin alteraciones, pancolitis ulcerosa con actividad moderada. Histología con distorsión de la arquitectura, integrando CU. Inició manejo 
con esteroide y azatioprina. Tras 7 meses de tratamiento, persistió con actividad moderada de CU, recibió manejo con antiTNF. Simultá-
neamente, presentó síndrome hipereosinofílico. Se descartó compromiso de órgano blanco y causas secundarias, incluyendo parasitarias. 
Por hipereosinofilia persistente se realizó estudio genético encontrando variante patogénica del gen TNFRSF13B. La CU tiene una etiología 
desconocida, no obstante, existen factores ambientales, infecciosos y genéticos relacionados. Requiere manejo nutricional y farmacoló-
gico, incluyendo corticosteroides, inmunomoduladores, antibióticos, y agentes biológicos. Se presentó caso de una paciente con fenotipo 
de CU de aparente causa monogénica relacionada con el gen TNFRSF13 (Tumor Necrosis Factor Receptor Superfamily Member 13B), 
asociado con inmunodeficiencia común variable (IDCV), autoinmunidad y mala respuesta al tratamiento. Con diagnóstico secundario de 
síndrome hipereosinofílico, no se ha documentado asociación con esta variante. El gen TNFRSF13B sintetiza un receptor de linfocito B 
(TACI) perteneciente a la superfamilia de receptores de TNF que regula y limita la respuesta humoral. Esta mutación puede estar rela-
cionada con la falla al tratamiento. Hasta nuestro conocimiento este es el primer caso descrito de asociación entre síndrome hipereosin-
ofilico y manifestaciones fenotípicas de EII con una mutación en el gen TNFRSF13B. Previamente, ya existe reporte de algunos casos de 
asociación entre EII y este gen.
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Perfil clínico de crianças de ambulatório especializado com sobrecrescimento bacteriano 
no intestino delgado (SBID) e má absorção de lactose

Marcela Duarte Sillos, Soraia Tahan, Ricardo Palmero Oliveira, Bruno Paganotti, Mauro Batista de Morais

UNIFESP

O teste do hidrogênio (H2) no ar expirado é importante ferramenta no diagnóstico de SBID e má absorção de carboidratosAvaliar perfil 
clínico de crianças de ambulatório especializado que apresentaram teste do H2 no ar expirado positivo para SBID e má absorção de 
lactoseEstudo retrospectivo com seleção dos pacientes que realizaram teste de H2 no ar expirado para pesquisa de SBID e má absorção 
de lactose, período de 2016 a 2023. De 270 pacientes totais, selecionados 54 produtores de H2 que realizaram ambos testes e eram 
acompanhados no serviço especializado, totalizando 108 exames. Excluídos 6 pacientes sem produção de H2 e 6 pacientes externos. 
Todos os testes foram realizados com o equipamento portátil Easy H2® (Dynamed, Brasil), protocolo institucional, intervalo de uma semana 
entre os dois testes. O teste para pesquisa de SBID com lactulose foi realizado na primeira semana e, se paciente era produtor de H2 
(H2 > 10ppm em qualquer momento do exame), o teste para má absorção de lactose era realizado na próxima semana. As coletas de ar 
expirado foram realizadas no tempo 0 (basal, jejum 8 horas), e a cada 15 minutos na primeira hora e 30 minutos nas 2 horas subsequentes 
após ingestão do carboidrato, totalizando 180 minutos. Quando o valor basal do H2 foi superior a 10ppm, o exame não foi prosseguido 
(preparo inadequado). As doses utilizadas dos carboidratos foram: 10 g de lactulose e 2g/kg de lactose (máximo 50 g). Considerou-se 
teste positivo para má absorção a lactose: aumento de H2 8805, 20 ppm (partes por milhão) do valor basal em qualquer momento do 
exame. Teste positivo para SBID foi considerado quando ocorreu H2 8805, 20 ppm do valor basal até 90 minutos do exame. O diagnóstico 
dos pacientes foi obtido mediante avaliação do prontuárioForam encontrados os diagnósticos: doenças gastrointestinais funcionais 22 
(40,7%), 12 constipação funcional (22,2%), 5 (9,3%) dor abdominal funcional e 5 (9,3%) síndrome do intestino irritável, 11(20,4%) intolerân-
cia à lactose, 8 (14,8,%) doenças sistêmicas- imunodeficiências, síndromes genéticas, malignidades, hepatopatias, e 7 (13,0%) doenças 
diversas- diarreia persistente, ingestão caustica, hematoquezia, megacólon congênito, e 6 (11,1%) doença celíacaCrianças com distúrbios 
gastrointestinais funcionais formaram o grupo de maior frequência de SBID e má absorção de lactose, achado em acordo com a literatura. 
O papel do SBID no favorecimento de má absorção de lactose deve ser avaliado em estudos futuros.

Características clínicas y nutricionales de los niños con alergia alimentaria y con 
dificultades alimentarias en un centro especializado de São Paulo

Nathalia Gioia de Paula, Luana Nogueira Romão, Raquel Ricci, Karina Sella, Camila Fussi, Priscila Maximino,  
Mauro Fisberg

Instituto Pensi

Las dificultades alimentarias (DA) se definen como cualquier problema que afecte negativamente al proceso de proporcionar alimentos 
y/o nutrición al niño. Las DA son más frecuentes en niños con alergias alimentarias (AA) que en niños sanos, aun después de una prueba 
de reto oral que comprueba la tolerancia. Al igual que otras enfermedades orgánicas, las AA interfieren en la alimentación del niño por 
medio de mecanismos biológicos, nutricionales y psicosociales. El reconocimiento precoz de las características asociadas a la DA permite 
adecuar el tratamiento de los niños con AA. Identificar los factores epidemiológicos y nutricionales más frecuentes en niños con diagnós-
tico de AA y quejas de DA. Estudio observacional transversal con niños de un centro especializado en DA. Datos recogidos de la revisión 
de las fichas médicas. La muestra incluyó a todos los niños de 0-18 años que tuvieron 1 o más visitas entre agosto/2014 y mayo/2022 
por quejas de DA y que tenían un diagnóstico autodeclarado de AA (actual o pasado) en el momento de la consulta inicial. Se incluyeron 
28 niños. Edad media: 33 meses (SD ± 24), el 57% eran varones. Dos tercios tenían AA en el momento de la 1ª consulta, el 75% tenía 
otras comorbilidades. El tiempo medio de lactancia exclusiva fue de 13 semanas (SD ± 10), la fórmula infantil se inició a los 2 meses de 
media (SD ± 3). La mayoría presentaron dificultades en la fase de lactancia (57%) y de alimentación complementaria (60%). Diagnósticos 
de DA más frecuentes: selectividad alimentaria (60%) y apetito limitado (40%). Principal queja: problemas con la consistencia/las texturas 
de los alimentos. El 25% tenía queja de baja ganancia de peso. Las reacciones no mediadas por IgE fueron las más frecuentes (64%), el 
40% presentaron más de 1 tipo de reacción. El alérgeno más frecuente fue la proteína de la leche de vaca (n = 27). Las reacciones cu-
táneas (dermatitis atópica, urticaria) y gastrointestinales (vómitos, diarrea con o sin sangrado intestinal) fueron las más frecuentes. El peso 
medio era de 13,7 kg (SD ± 5). Media de la puntuación z de talla/edad: -0,75 (SD ± 0,97), el 17% tenían talla baja. Media de la puntuación 
z de IMC/edad : –0,47 (SD ± 1,08), hube 2 casos de emaciación. Los problemas en etapas tempranas de la alimentación, la seletividade 
alimentaria y los déficits de crecimiento fueron frecuentes. Además de las reacciones gastrointestinales no mediadas por IgE, la presencia 
de reacciones cutâneas y de otras comorbilidades fue significativa.
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Características de la dieta de eliminación por sospecha de alergia alimentaria en niños  
con dificultades alimentarias en un centro especializado de São Paulo

Nathalia Gioia de Paula, Luana Nogueira Romão, Raquel Ricci, Karina Sella, Camila Fussi, Priscila Maximino,  
Mauro Fisberg

Instituto Pensi

La leche de vaca (LV) es el principal alimento relacionado con la alergia alimentaria (AA) en la infancia. El tratamiento de la alergia a las 
proteínas de la LV requiere la eliminación de un grupo importante de alimentos de la alimentación infantil en una etapa crítica para el 
crecimiento, el desarrollo y el establecimiento de hábitos alimentarios. La dificultad alimentaria (DA) se define como cualquier problema 
que afecte negativamente al proceso de proporcionar alimentos y/o nutrición al niño. Es una queja frecuente de los padres de niños con 
sospecha o confirmación de AA. Los niños que siguen una dieta de eliminación presentan puntuaciones más altas de DA que los que 
siguen una dieta sin restricciones. Identificar y describir las características de la dieta de eliminación más frecuentes en niños con AA 
(actual o pasada) y DA. Studio observacional transversal con pacientes de un centro especializado en DA. Los datos se recogieron a 
partir de la revisión de las fichas médicas. Se incluyeron todos los pacientes de 0 a 18 años que pasaron 1 o más consultas en el centro 
entre agosto de 2014 y mayo de 2022 por queja de DA y que realizaban dieta de eliminación de al menos un alimento por sospecha de 
AA en el momento de la evaluación inicial o que habían realizado dieta en un momento previo a la evaluación inicial. La sospecha médica 
de AA fue autoinformada. Se incluyeron 28 niños. Todos fueron diagnosticados de DA. La edad media era de 33 meses (SD ± 24) y el 
57% eran varones. La dieta de eliminación se inició antes de los 4 meses de vida en el 46% de los casos. Sólo en 1 caso no se excluyó 
la LV. La mitad de los pacientes excluyeron más de 1 alimento de la dieta, y 1/4 excluyeron 3 o más. LV y huevo fue la restricción com-
binada más frecuente (25%). La fórmula sustitutiva más utilizada fue la de aminoácidos libres. La duración media de la dieta de eliminación 
fue de 17 meses (SD ± 13) y el 50% mantuvo la restricción durante 12 meses o más. En el momento de la evaluación inicial, el 64% de 
los pacientes realizaba la dieta de restricción frente al 36% que consumía una dieta sin restricciones. La mitad de los pacientes no realizó 
la prueba de reto oral para la evaluación de la tolerancia. La restricción de alimentos en etapas tempranas de la vida, la eliminación de 
la LV, la eliminación simultánea de 2 o más alimentos y la duración prolongada de la restricción alimentaria caracterizaron la dieta de 
exclusión por sospecha de AA en niños con DA.

Hallazgos endoscópicos y aplicación de índices de actividad endoscópica para  
pacientes pediátricos en México con enfermedad inflamatoria intestinal y correlación  
con actividad clínica

Stefanie Arantxa Leal Cortés, Rodrigo Vázquez Frías, Alez Norberto Elizarrarás Ortega, María Linda Sánchez Díaz,  
José Rafael Palma Baquedano, Mónica Orozco González

Hospital Infantil de México Federico Gómez

Existe poca información sobre la correlación entre los hallazgos clínicos, bioquímicos y endoscópicos de los pacientes pediátricos con 
enfermedad inflamatoria intestinal (EII, además, se desconoce la validez en población pediátricaNuestro objetivo principal fue comparar 
los índices de actividad clínica PUCAI y wPCDAI y los índices de actividad endoscópica UCEIS y SES-CD, así como los parámetros bio-
químicos en pacientes pediátricos con EII en cualquier momento de la evolución de la enfermedadEstudio multicéntrico en diferentes 
países de Latinoamérica, de corte transversal, comparativo, prolectivo. Se incluyeron pacientes de 0 a < 18 años, con diagnóstico de 
EIISe analizaron 33 procedimientos en pacientes con sospecha y/o diagnóstico de EII, de 2019-2023, correspondiendo 81.8% al fenotipo 
colitis ulcerosa (CU) y 18.1% a enfermedad de Crohn (EC), con razón de 4.5:1.

Correlación wPCDAI-SESCD: r = 0.871 (p0.024). No se pudo correlacionar wPCDAI con CDEIS. Correlación bioquímica-wPCDAI:  
Hb r = –0.808 (p0.052), albúmina r = –0.927 (p0.008) y calprotectina r = 0.930 (p0.022). Con SES-CD: Hb r = –0.845 (p0.034) y con albú-
mina r = –0.845 (p0.34) 

Correlación PUCAI-UCEIS r = 0.648 (p0.000), PUCAI-Mayo r = 0.534 (p0.004). Al comparar ambas escalas endoscópicas encontramos 
r = 0.864 (p0.000). Correlación bioquímica-PUCAI: Hb r = –0.572 (p0.002), albúmina r = –0.441 (p 0.021), plaquetas r = 0.468 (p0.014). 
Con UCEIS: Hb r = –0.387 (p0.051). La escala Mayo no correlaciona con estosLos marcadores indirectos de inflamación presentan una 
correlación estadísticamente significativa con ambas escalas clínicas, siendo una parte fundamental dentro del seguimiento. La calpro-
tectina es el único marcador inflamatorio que muestra correlación con el índice clínico en EC, a diferencia de lo descrito en la literatura. 
No se encontró correlación con la CU. No se encontró correlación entre la VSG y las escalas, debería replantearse su uso en el segui-
miento. A diferencia de lo descrito en los pacientes con EC el índice clínico tuvo correlación estadísticamente significativa con la escala 
endoscópica. Concordando con la literatura, en los pacientes con colitis ulcerosa, el índice clínico tiene correlación con el score endos-
cópico. Se observó también este tipo de correlación con el score endoscópico de Mayo. 

Al encontrar que estas relaciones son estadísticamente significativas, se podrían reducir los procedimientos endoscópicos utilizados 
en el seguimiento de los pacientes con EII.
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Enteritis lúpica. A propósito de un caso

Yanina Sperati, Magdalena Houssay, Rosario D´Hers, María Florencia Verdi, Andrés Ditaranto, Vanesa Cervetto,  
Hugo Galvez, Lucila Fernie

Hospital Británico de Buenos Aires

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune, multisistémica y crónica.
Las manifestaciones digestivas como síntoma inicial son infrecuentes (18%), como por ejemplo la enteritis lúpica.
Presentar un caso clínico de enteritis lúpica, como forma infrecuente de presentación en pediatríaNiña de 14 años, con sospecha de 

enfermedad inflamatoria intestinal, tratada con corticoides y mesalazina. Diarrea, tenesmo, vómitos y descenso de 20 kg de peso. Derivada 
para valoración multidisciplinaria. Estudios previos: calprotectina 938, complemento bajo, FAN, Anti RNP y Smith negativos, FR, Anti RO 
y LA positivos, proteinuria en rango nefrótico. VEDA: esofagitis los Angeles A, gastropatía congestiva (gastritis crónica moderada activi-
dad). VCC: pérdida de patrón vascular, edema y eritema colónico (colitis crónica inespecífica). Al ingreso, 8 deposiciones diarias bristol 
1-3, con sangre y moco. Vómitos. Polaquiuria y nicturia. Regular estado general, pálida, alopecia difusa, telangiectasias en mejillas y 
región interescapular, edema en miembros inferiores.

Ecografía renal: aumento difuso de ecogenicidad cortical, dilatación ureteropielocalicial bilateral, orina de 24 horas: proteinuria rango 
nefrótico, ecocardiograma, ecografía pleural y fondo de ojo normales. 

Perfil tiroideo y celíaco normales, coprocultivo, virológico de materia fecal y PPD negativos. Frotis de sangre periférica normal. 
VEDA: normal. VCC: friabilidad mucosa en ciego y recto, edema colon descendente y sigma. Anatomía patológica: colitis leve 

inespecífica. 
FAN 1/360, Anti Ro, LA y RNP positivos, complemento bajo. Entero-TAC: engrosamiento parietal de colon ascendente, sector proximal 

de colon descendente y colon transverso, a expensas de capa muscular. Biopsia renal: nefritis lúpica proliferativa clase III. Inició trata-
miento con solumedrol y ciclofosfamida con buena respuesta clínica. Posterior recaída (sindrome nefrótico), inicia rituximab. La enteritis 
lúpica es una entidad infrecuente en el debut de LES en pediatría, sin embargo en pacientes con síntomas gastrointestinales persistentes, 
como dolor abdominal, diarrea crónica y pérdida de peso, al descartar otras causas es importante tener en cuenta este diagnóstico ya 
que puede no estar asociado a otras manifestaciones sistémicas al inicio.

Características clínicas de síndrome de enterocolitis inducida por proteínas alimentarias 
(SEIPA) en pacientes pediátricos de Guayaquil – Ecuador

William Zurita Yong1, Eloisa Garcia1, Guillermina Yong Jaramillo1, Andrea Orellana2

1Hospital Clínica Kennedy Samborondon; 2Universidad Catolica de Guayaquil

El SEIPA es un síndrome gastrointestinal de hipersensibilidad alimentaria de tipo no IgE mediada. Se describen como desencadenantes 
alimentarios más comunes a la leche de vaca y soja. En Ecuador no se han realizado este tipo de estudios epidemiológicos para determinar 
esta condición. Describir las características clínicas de los pacientes diagnosticados con SEIPA en nuestro servicio de Gastroenterología 
Pediátrica. Estudio cohorte retrospectivo, observacional, analítico. Muestra consecutiva de 32 pct. con diagnóstico de SEIPA atendidos por 
el Grupo de Trabajo de Gastroenterología y Nutrición Pediátrica Hospital-Clínica Kennedy Samborondón durante enero 2020 – diciembre 
2022. Se analizaron las variables: sexo, edad, alimento desencadenante, síntomas, antecedentes patológicos. Diagnosticados 32 pcts. 65% 
masculino y 35% femenino. La edad media fue 1,3 años. El 15,6% presento antecedente personales dermatitis atópica. Los principales 
alimentos desencadenantes: leche de vaca (46,9%), huevo (18,8%), camarón (9,4%), cangrejo (9,4%). El 84,4% presentaron vómitos, con 
una media de 2,59 horas de latencia, diarreas en un 65,6% con una media de 8,29 horas, letargia 28,1% con una media 6,33 horas, palidez 
34,4% de los casos con media de 4,3 horas de latencia. Se determina con diferencia estadística significativa (p < 0,01) (X2 Pearson) la 
relación de los antecedentes personales patológicos e hipersensibilidad alimentaria. Existe asociación estadística significativa entre ante-
cedentes y el tipo de alimento (p < 0.01). El alimento desencadenante más frecuente fue leche de vaca. Se requiere realizar un estudio 
prospectivo nacional para establecer mayor impacto estadístico y epidemiológico.
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Infiltración eosinofílica en trastornos funcionales gastrointestinales

Maria Linda Sanchez Diaz, Sean Trauernicht, Alez Norberto Elizarraras Ortega, Stefanie Arantxa Leal Cortes,  
Jose Rafael Palma Baquedano, Monica Orozco Gonzalez

Hospital Infantil de Mexico Federico Gomez

Los trastornos gastrointestinales funcionales son conocidos como trastornos crónicos que se consideraban no tener una afeccion organica 
aparente. Actualmente se han identificado alteraciones que incluyen disrupción del eje cerebro intestino, conocer la relación que tiene 
cada una de estas alteraciones nos permitirá tener nuevos objetivos de tratamiento y mejorar la calidad de vida de los pacientes. Se ha 
demostrado que la infiltración de células inflamatorias en intestino delgado pueden tener asociación con cambios en la motilidad, proceso 
fundamental en síntomas asociados a dispepsia funcional. La importancia de entender mejor estos trastornos se encuentra en la impor-
tante baja calidad de vida relacionada a la salud en estos trastornos. Analizar si existe relación entre trastornos funcionales y el número 
de eosinófilos infiltrados en mucosa gastrointestinal. Se realizó un estudio retrospectivo, observacional, transversal, del 2015 al 2023 
donde se seleccionaron biopsias de pacientes pediátricos que se clasificaran como trastornos funcionales gastrointestinales y presentaran 
infiltración eosinofílica duodenal y gástrica. Se analizó su relación con las distintas variables. De los 29 pacientes que cumplieron con los 
criterios de inclusión se encontraron los siguientes datos. En cuanto a la evolución del padecimiento en meses previo a la realización de 
endoscopia se obtuvo una media de 4.5 meses y un valor de P de 0.016 para mayor infiltración en estómago. Para el número de síntomas 
asociados se encontraron diferencias significativas con un valor de p de 0.002 a mayor infiltrado de eosinófilos duodenales. La investiga-
ción realizada determina que un paciente con trastorno gastrointestinal funcional que presenta un mayor número de eosinófilos gastroin-
testinales ósea mayor asociación a micro inflamación presenta una mayor cantidad de síntomas asociados. La infiltración de eosinófilos 
en duodeno tuvo un papel importante ya que a partir de más de 10 eosinófilos por campo tuvieron mayor número de síntomas en un 
mismo paciente, esto puede influir en una menor calidad de vida y un impacto significativo en otras áreas. El trastorno que presenta una 
mayor tendencial a relacionarse con la micro inflamación es el síndrome de intestino irritable, no se puede decir que fue estadísticamente 
significativa por el tamaño de muestra.

Estudio descriptivo de una población pedíátrica con sospecha de enfermedad celíaca. 
Capacidad diagnóstica de los marcadores serológicos y genéticos

Silvia Maria Bravo1, Gustavo Hector Aliverti1, Luciano Manassero1, Eleonora Pezzarini2, Stella Zerpa1,  
Laura Piskulic3, Julia Fernandez, Sandra Arriaga3, Cecilia Basiglio2, Malen Hernandez2, Roxana Alvarez1, Fabian Pelusa2

1Hospital de Niños Victor J. Vilela Rosario, Argentina; 2Laboratorio Mixto en Enfermedad Celíaca, Facultad de Cs. Bioquímicas-Unr, Rosario, 
Argentina; 3Área Estadística, Facultad de Cs. Bioquímicas-Unr, Rosario, Argentina

Según las normativas vigentes en Argentina, la biopsia duodenal es el patrón de oro para confirmar Enfermedad Celíaca (EC). Algunas 
variables tienen impacto sobre microbiota intestinal (tipo de parto, lactancia materna, uso de antibióticos en gestación y primer año de 
vida y prematurez) y pueden asociarse a mayor incidencia de EC. Los anticuerpos antitransglutaminasa tisular en IgA (TGt-A) y antipép-
tidos deaminados de gliadinas en IgG (DGP-G) constituyen el primer escalón de estudio. La positividad del HLA DQ2/DQ8 no es suficiente 
para confirmar el diagnóstico. Evaluar relación entre antecedentes familiares y perinatales, HLA y capacidad diagnóstica de los anticuerpos 
DGP-G y TGt-A frente a la biopsia duodenal. Estudio descriptivo. Se analizaron 30 pacientes entre 1 y 14 años del Hospital de Niños 
“V.J.Vilela” con sospecha de EC, dividiendo la muestra en Grupo de Estudio (GE) y Grupo Control (GC), según positividad/negatividad de 
biopsias, respectivamente.7 histología negativa para EC (GC), 23 histología positiva (GE). Rango etario GE: 1-14 años, promedio GE: 7,52 ± 
4,09 años, mujeres: 17 (74%). HLA: en el GE: DQ2: 9 (39%), DQ2.5: 11 (48%), DQ8: 2 (9%) y DQ2/DQ8: 1 (4%), en el GC: DQ2.5: 2 (29%), 
DQ8: 1 (14%) y DQ2/DQ8 (-): 4 (57%). Se encontraron diferencias estadísticamente significativas entre GE y GC respecto al HLA, pero 
no entre las variables analizadas sobre antecedentes familiares ni perinatales. Sensibilidad (S) y especificidad (E) DGP-G y TGt-A, 91 y 
78% y 43 y 57%, respectivamente, DGP-G: VPP: 84% y VPN 60%, TGt-A: VPP: 86% y VPN 44%. Análisis multivariado por regresión lo-
gística, variables predictoras: DGP-G, TGt-A y HLA (+ ó -) y variable respuesta: pertenencia a GE o GC, muestra para DGP-G y HLA 
dicotomizada, S y E 100% y 57% respectivamente, VPP 88% y VPN 100%. Para TGt-A y HLA dicotomizada S y E 87 y 71% respectiva-
mente, VPP 91% y VPN 63%. Probabilidad de pertenecer a GE para DGP-G+HLA y para TGt-A + HLA: valor de corte 8805,0,77 y 0,83 
respectivamente. la combinación “DGP-G + HLA” sería una herramienta de gran utilidad y poco invasiva en la selección de niños con 
sospecha de EC para la realización de biopsias. Las variables de impacto sobre microbiota intestinal no presentaron asociación con el 
desarrollo de EC en la muestra analizada.
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Utilidade dos exames de imagem do intestino delgado na doença de crohn pediátrica

Aldo de Andrade Dias Rodrigues, Lívia Batista Chaves, M. Cassone Buozo, Letícia Helena Caldas Lopes,  
Juliana Tiemi Saito Komati, Maissara Obara Venturieri, Vera Lucia Sdepanian

Disciplina de Gastroenterologia Pediátrica da Escola Paulista de Medicina-UNIFESP

A doença de Crohn (DC) pode acometer o intestino delgado, órgão de difícil avaliação, seja por sua extensão como pelo seu acesso. 
Métodos de imagem que avaliam o intestino delgado são úteis no diagnóstico como no acompanhamento desses pacientes. Avaliar a 
utilidade da enterografia por tomografia computadorizada (ETC) ou por ressonância magnética (ERM) no diagnóstico e acompanhamento 
de pacientes pediátricos com doença de Crohn de intestino delgado. Incluiu-se no estudo pacientes pediátricos acompanhados em serviço 
especializado com idade até 18 anos que realizaram endoscopia digestiva alta (EDA), colonoscopia e exames de imagem para avaliar o 
intestino delgado (ETC e/ou ERM) em um mesmo período, seja no momento do diagnostico ou durante o acompanhamento. Considerou-se 
que a enterografia foi útil quando identificou alterações no intestino delgado não observadas pela endoscopia digestiva alta nem pela 
colonoscopia, como também quando não visualizou alterações no intestino delgado quando a colonoscopia não alcançou o íleo terminal, 
seja por tecido friável, seja por mal preparo do colón. Participaram do estudo 23 pacientes. A média de idade (desvio padrão) dos pacien-
tes no momento dos exames foi 11,6 (4,4) anos, 16 (70%) meninos. Todas as EDA apresentaram duodeno normal. Das 23 colonoscopias, 
em 10 (43,5%) não foi possível alcançar o íleo, em 6 (26%) o íleo estava normal e em 7 (30,4%) alterado. Quanto às enterografias,  
5 pacientes realizaram ambos os exames (ETC e ERM) que foram alterados em 3 e normais em 2, dos demais 18 pacientes, 4 realizaram 
ETC e 14 ERM. Com respeito ao resultado dos exames de enterografia, 14 (60,8%) pacientes tiveram exames normais e 9 (39,1%) alte-
rados. Três (13%) tinham duodeno, íleo e enterografia normais, 3 (13%) duodeno e íleo normais com enterografia alterada, 3 (13%) duodeno 
normal, íleo alterado e enterografia normal, 4 (17,4%) duodeno normal, íleo alterado e enterografia alterada, 6 (26,2%) duodeno normal, 
colonoscopia não alcançou o íleo e enterografia normal e 4 (17,4%) duodeno normal, colonoscopia não alcançou o ileo e enterografia 
alterada. Portanto, a enterografia foi útil para 56,5% (13/23) dos pacientes: em 7 (53,8%) para demostrar alteração no intestino delgado 
e em 6 (46,2%) para excluir esta alteração. A enterografia tanto por tomografia computadorizada quanto por ressonância magnética foi 
útil no diagnóstico ou acompanhamento da maioria dos pacientes pediátricos com doença de Crohn.

Cow’s milk-related symptom score (CoMiSS) em lactentes brasileiros saudáveis

Nienke Knockaert1, Yvan Vandenplas1, Victor Ravel Santos Macedo2, Jackeline Motta Franco2, Sarah Cristina Fontes Vieira2

1Vrije Universitiet Brussel (VUB) - Kidz Health Castle; 2Universidade Federal de Sergipe / HU-UFS

O Cow’s Milk-Related Symptom Score (CoMiSS) foi desenvolvido para aumentar o reconhecimento de sintomas de alergia às proteínas 
do leite de vaca (APLV). Lactentes com maior probabilidade de APLV apresentariam um escore no CoMISS 8805, 12. Em lactentes euro-
peus saudáveis, foi observada mediana geral de CoMISS de 3,0, média (DP) de 3,7 (2,9) e percentil 95 de 9. Identificar valores de CoMISS 
em lactentes brasileiros saudáveis. Um estudo transversal foi conduzido em ambiente ambulatorial no Nordeste do Brasil. O CoMiSS foi 
avaliado por dois pediatras durante consultas regulares de acompanhamento. As análises estatísticas foram realizadas usando SPSS 
24.Foram coletados dados de 101 lactentes, 60,4% do sexo masculino. A mediana (Q1,Q3) de idade foi de 3,4 (1,8,7,6) meses, 37,6% 
encontravam-se em aleitamento materno exclusivo (sem diferença significativa quanto ao sexo: p = 0,389). A alimentação complementar 
já havia sido iniciada em 32,7% dos lactentes, não havendo diferença estatisticamente significativa quanto ao sexo (p = 0,204). A mediana 
(Q1,Q3) do escore CoMiSS observada foi de 4 (4,6) e a média (DP) de 5,24 (2,2) com percentil 95 de 10,9. Não houve diferença signifi-
cativa no CoMiSS segundo sexo (p = 0,579), aleitamento materno exclusivo (p = 0,164) ou alimentação complementar (p = 0,116). Para o 
subescore choro, a categoria predominante foi ´choro 8804,1 hora/dia´ (88,1%), nenhum lactente chorou mais de 5 horas por dia. Para o 
escore de regurgitação, o escore mais relatado foi ´0-2 episódios/dia´ (75,2%), quatro lactentes apresentaram regurgitação de pelo menos 
metade do volume ingerido em metade das mamadas. Quanto às características das fezes, a maioria dos lactentes apresentou fezes 
amolecidas (89,1%), fezes endurecidas foram observadas em 5,9% dos lactentes, fezes aquosas em 3% e fezes formadas em 2% com 
base no BITSS. Duas crianças tiveram urticária ou angioedema. O subescore cutâneo mais frequente relatado foi 0/6 (93,1%), dois lac-
tentes tiveram o subescore máximo relatado de 6/6. Em termos de sintomas respiratórios, a maioria dos lactentes (75,2%) não apresentou 
problemas respiratórios, apenas um lactente pontuou ´sintomas respiratórios graves .́Para lactentes brasileiros saudáveis, a mediana geral 
e média (DP) do CoMiSS foram, respectivamente, 4 e 5,24 (2,1). A pontuação do percentil 95 foi 10,9. Não houve diferença no CoMiSS 
relacionado à idade, amamentação exclusiva ou alimentação complementar.
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Como é feito o teste de desencadeamento oral em lactentes com sintomas 
gastrointestinais de alergia ao leite de vaca na prática assistencial do Brasil?

Vanessa Castro Rodrigues, Marcelo Machado Fonseca, Dirceu Solé, Mauro Batista Morais

Escola Paulista de Medicina, Universidade Federal de São Paulo

O teste de desencadeamento oral (“oral challenge test”: OCT) é fundamental na avaliação do lactente com alergia às proteínas do leite 
de vaca com manifestações clínicas gastrointestinais (APLV-GI-não-IgE), tanto no diagnóstico (OCT-D) como na pesquisa de desenvolvi-
mento de tolerância (OCT-T). OCT é um ato médico que envolve questões clínicas, emocionais e de interpretação, o que destaca a im-
portância da supervisão médica direta. Avaliar como o OCT é realizado em lactentes com APLV-GI-não-IgE. Estudo transversal com re-
crutamento e coleta online usando questionário validado sobre 2 casos clínicos de APLV-GI-não-IgE (sem possibilidade de aleitamento 
natural). As perguntas exploravam as práticas para OCT-D e OCT-T. Foram incluídos 447 médicos que atendem pelo menos 1 lactente 
com APLV por mês. 

OCT-D é indicado por 55% dos médicos no caso leve/moderado e 43% no caso grave. Dos médicos que não realizam OCT-D, > 90% 
afirmaram que o diagnóstico é confirmado pela resposta clínica positiva à dieta. 

OCT-D sob supervisão médica direta (hospital ou ambulatório) é indicado por 34% dos médicos no caso leve/moderado e por 70% no 
caso grave. O OCT-D é realizado com fórmula com proteínas do leite de vaca (PLV) com lactose (78% e 67%, respectivamente para os 
casos leve e grave), sem lactose (16% e 20%) ou alimentos assados com PLV (3% e 10%). Área de atuação em Gastroenterologia Pediátrica 
e menos de 20 anos de atuação profissional associaram-se (regressão logística múltipla) com maior chance de realizar OCT-D tanto para 
o caso leve/moderado (OR = 6,7, p < 0,001, OR = 1,6, p = 0,019) como para o grave (OR = 3,0, p < 0,001, OR = 1,6, p = 0,031).

Por sua vez, OCT-T é realizado por 92% dos médicos, em geral após 6 meses de dieta e/ou 12 meses de idade. Entretanto, apenas 
37% dos médicos realizam o OCT-T sob supervisão direta para o caso leve/moderado e 64% para o grave. Foi mencionado OCT-T com 
fórmula com PLV com lactose (46% e 34%, respectivamente para os casos leve e grave), sem lactose (17% e 16%) ou alimentos assados 
com PLV (35% e 44%). Constatou-se associação entre utilização de alimentos assados com PLV para pesquisa de tolerância e não realizar 
previamente OCT-D para o caso leve/moderado (OR = 2,2, p < 0,001) e grave (OR = 2,7, p < 0,001).Apenas metade dos médicos indicam 
OCT-D enquanto OCT-T é indicado por mais de 90%. É frequente que o OCT-D e OCT-T sejam realizados sem supervisão médica direta. 
Assim, nossos resultados mostraram a necessidade de revisão das práticas de realização do OCT.

Prática médica para diagnóstico e tratamento de lactentes com sintomas gastrointestinais 
de alergia ao leite de vaca no Brasil

Vanessa Castro Rodrigues, Marcelo Machado Fonseca, Dirceu Solé, Mauro Batista Morais

Escola Paulista de Medicina, Universidade Federal de São Paulo

O tratamento da alergia às proteínas do leite de vaca não mediada por IgE com manifestações clínicas gastrointestinais (APLV-GI-não-
IgE) em lactentes é feito com dieta de eliminação e a confirmação diagnóstica pelo teste de desencadeamento oral (“oral challenge test”: 
OCT).Avaliar as práticas de médicos brasileiros no manejo diagnóstico e terapêutico de lactentes com APLV-GI-não-IgE. Estudo transversal 
com médicos do Brasil. Foi usado questionário online validado em estudo piloto sobre 2 casos de APLV-GI-não-IgE (um leve/moderado 
e outro grave). Sem possibilidade de reiniciar aleitamento natural. Dos 447 médicos incluídos, 51 eram gastroenterologistas pediátricos 
(GEP), 24 alergistas, 12 nutrólogos, 346 pediatras com ou sem outras áreas de atuação e 14 de outras categorias. Metade dos entrevis-
tados tinham 20 anos ou mais de experiência profissional, 59% trabalhavam em serviços públicos e 41% atendiam 4 ou mais lactentes 
com APLV por mês.

No caso de APLV-GI-não-IgE leve/moderada, apenas 4% dos médicos encaminham o paciente para outro especialista e 95% prescre-
vem dieta de eliminação das proteínas do leite de vaca [81% fórmula com proteína extensamente hidrolisada (FEH), 14% fórmula de 
aminoácidos (FAA) e 4% fórmula de soja ou parcialmente hidrolisada]. No caso grave foi referido 15% de encaminhamentos e 85% de 
prescrição de dieta com fórmula substitutiva (FEH = 33%, FAA = 65%, soja = 2%). Dos encaminhamentos, 90% são para GEP.

Para os dois casos clínicos, os médicos aguardam cerca de 2 semanas para modificar a fórmula inicialmente prescrita, quando não há 
resposta clínica positiva à dieta.

OCT para confirmação diagnóstica é indicado por 55% dos médicos no caso leve/moderado e 43% no grave. A duração da dieta de 
eliminação antes do OCT é menor no caso leve/moderado (47 dias) do que no grave (59 dias, p < 0,001).

Por sua vez, OCT para verificação do desenvolvimento de tolerância é realizado por 92% dos médicos nos dois casos. Segundo os 
entrevistados, 90% dos pacientes recebem a fórmula substitutiva do sistema público de saúde, no entanto, 76% dessas famílias neces-
sitam custear o período inicial de uso das fórmulas. Em geral, observou-se obediência às diretrizes para indicação de FEH e FAA respei-
tando a gravidade do quadro clínico do paciente. OCT para confirmar o diagnóstico é indicado por apenas metade dos médicos, enquanto 
que para pesquisa de tolerância oral é recomendado por 92% dos entrevistados. Estas práticas podem ter impacto em termos de saúde 
pública.



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

51

Íleo meconial complexo: o desafio do diagnóstico precoce e manejo da fibrose cística  
no recém nascido!

Érica Rodrigues Mariano de Almeida Rezende, Luiz Fernando Mariano Rezende, Ana Luiza Pessoa Reis, Heloísio Reis

Universidade Federal de Uberlândia-UFU-Minas Gerais-Brasil

Fibrose cística (FC), doença genética autossômica recessiva e multissistêmica. O íleo meconial (IM) figura como a manifestação mais 
precoce sendo de difícil manejo. A expectativa de vida aumentou nos últimos anos particularmente pelo diagnóstico precoce, possibilitando 
intervenções médicas e nutricionais, aumentando sobrevida e qualidade de vida. RN, sexo feminino, primeira gestação, pais não cons-
aguíneos, parto cesáreo (pélvico), 36 semanas de idade gestacional e peso: 2590 gramas. Vômitos e distensão abdominal importante nas 
primeiras 24 horas de vida. Exame de imagem sugeriu abdome agudo obstrutivo. Laparotomia exploratória confirma IM com microcólon. 
Realizada enterectomia de 12 cm e ileostomia 2 bocas. Tratamento imediato: N acetil cisteína 120mg/dose de 8/8h até 280mg/dose, com 
funcionamento da colostomia após enema de acetil cisteína retrógrado com 5 dias de vida. Suporte ventilatório por 26 dias: pneumotórax 
e complicação infecciosa. Dosagem sérica de tripsina imunorreativa (TIR):454 ng/mL (VR < 70). Elastase fecal: < 2 mcg/g (VR > 200). 
Iniciado dieta enteral trófica e reposição de enzimas pancreáticas (2000 UI/120ml de dieta) com 17 dias. Na impossibilidade do cloro no 
suor, exame de sequenciamento genético realizado com diagnóstico de FC. Alta com 40 dias de vida para serviço referenciado. Relato 
casoRelato casoO IM deve ser obrigatoriamente considerado como manifestação precoce da FC em RN, independente da presença do 
exame de cloro no suor confirmatório, indisponível em algumas unidades neonatais. 

A condução geralmente é desafiadora e dependente de equipe interdisciplinar treinada, com necessidade de abordagem cirúrgica 
precoce como no caso descrito. A presença de microcólon indicou a necessidade de ileostomia e a célere condução medicamentosa 
permitiu o rápido trânsito intestinal. O rastreamento IRT é sugestivo mas a confirmação diagnóstica é pelo exame do suor, porém na 
indisponibilidade, realizou-se sequenciamento genético com diagnóstico de FC. A presença de elastase fecal baixa sugere insuficiência 
pancreática, sendo iniciado reposição enzimática precoce. 

O caso ilustra a rápida evolução da FC no neonato com IM complexo como primeira manifestação clínica da doença. O conhecimento 
da forte correlação do IM e FC no neonato é fundamental para diagnóstico precoce e manejo apropriado. É necessário assistência inter-
disciplinar ao paciente.

Esofagitis eosinofílica de inicio pediátrico, estudio descriptivo serie de 18 pacientes

Eduardo Maurelia1, Monica Gonzalez2, Laura Chuecas1

1Universidad de Chile; 2Hospital Roberto del Rio

La esofagitis eosinofílica (EEo) es una enfermedad crónica inmunomediada. Clínicamente, se caracteriza por síntomas asociados con 
disfunción esofágica e histológicamente por un infiltrado inflamatorio predominante de eosinófilosDescribir las características clínicas, 
endoscópicas e histológicas de niños y adolescentes con diagnóstico de EEo en un Hospital Pediátrico de la Ciudad de Santiago de Chile 
durante el periodo 2015-2023Estudio descriptivo retrospectivo que incluyó a pacientes menores de 15 años con diagnóstico histopatológico 
de EEo. Se excluyó a un paciente que presentaba infiltrado de eosinófilos en la mucosa gástricaTotal de 18 pacientes, 13 de sexo mas-
culino, edad promedio de 8,8 años (rango 1 a 15 años). El 50% de los pacientes estaban eutróficos, el 22% presentaba riesgo de desnu-
trición y el 11% desnutrición. El 34% tenía antecedentes de atopia, y el 11% antecedente de atresia esofágica. El síntoma más frecuente 
fue la disfagia en un 55%, seguido del dolor abdominal en 44%, pirosis, reflujo y vómitos en un 22%, e impactación en 11%. El hallazgo 
endoscópico más común fue la presencia de anillos concéntricos o aspecto traquealizado en 50% de los casos, seguido de exudados 
blanquecinos y surcos longitudinales en un 27%. 27% de los pacientes presentaba un esófago descrito como normal. En la histología, el 
89% de los pacientes presentaba infiltrado de eosinofilos en esófago proximal y 83% en esófago distal. El 100% de los pacientes recibió 
tratamiento inicial con inhibidores de bomba de protones, el 50% combinado con corticoides tópicos, el 22% combinado con dieta de 
exclusión, y el 17% recibió las tres medidas inicialmente. En esta serie, el síntoma más frecuente fue la disfagia, similar a lo descrito en 
adultos. Se encontró que el 33% de los pacientes presentaba malnutrición por déficit, un porcentaje mucho mayor que en la población 
general en el mismo rango de edad. No se encontró una correlación entre las variables clínicas y la presencia de alteraciones endoscó-
picas. Sin embargo, se destaca que en los pacientes con endoscopia normal, el 80% presentaba dolor abdominal como síntoma. Esto 
recalca la importancia de realizar biopsias de esófago incluso en pacientes con endoscopia normal.
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Gastritis colágena: presentación de un caso clínico

Clara Eugenia Plata Garcia1, Ana María Rojas Velasquez1, Sandra Huertas Pacheco2,  
Maria Alexandra Torres Guerra3

1Hospital Universitario San Ignacio; 2Clínica Reina Sofía; 3Hospital Militar Central

La gastritis colágena (GC) es una enfermedad poco frecuente que, en la mayoría de los casos, se manifiesta con anemia severa por de-
ficiencia de hierro y/o dolor abdominal recurrente. Se caracteriza por el aumento de colágeno en la mucosa a nivel subepitelial, asociado 
a infiltrado inflamatorio en la lámina propia. En la enterocolitis colágena, se pueden encontrar hallazgos histológicos similares. La fisio-
patología y el pronóstico de la enfermedad aún no están completamente esclarecidos. La presentación clínica puede variar según el grupo 
etarioEn este informe, se presenta el caso de una paciente femenina de 15 años remitida por hematología para estudio de anemia crónica, 
asociada a astenia, adinamia, pica y dolor abdominal. Durante la esofagogastroduodenoscopia, se observó una severa alteración en la 
mucosa del cuerpo gástrico, y una revisión minuciosa de la patología reveló el diagnóstico de gastritis colágena. Se realizó endoscopia 
digestiva alta (EVDA) e ileocolonoscopia total, encontrando como hallazgo importante mucosa del cuerpo gástrico de aspecto empedrado 
con pliegues severamente engrosados y mucosa del antro respetada y de aspecto usual. Los demás segmentos (Esófago, duodeno, íleon 
y colon) también tenían aspecto normal. Por elevación significativa de calprotectina (798 956,g/g), se solicitó entero resonancia la cual 
fue normal. Las biopsias de la mucosa gástrica en el reporte inicial informaron gastritis crónica moderada difusa no activa, no atrófica, 
con ausencia de Helicobacter pylori. Ante la severa alteración observada en la endoscopia y lo extraño del compromiso exclusivo del 
cuerpo sin hallazgos en el antro, se solicitó una segunda revisión histológica donde se realizan coloraciones especiales, reportando a 
nivel de cuerpo incremento de infiltrado inflamatorio crónico en la lámina propia y engrosamiento en parches de colágeno subepitelial con 
atrapamiento de linfocitos, hallazgos compatibles con GC. Los depósitos de colágeno descritos a nivel histológico pueden estar relacio-
nados con una enfermedad generalizada que afecta diferentes áreas del tracto gastrointestinal. En este contexto, se llevó a cabo una 
revisión de la literatura disponible, con respeto al l presente caso.

Experiencia colombiana en manometría colónica en pediatría

Melquicedec Vargas Sandoval, Yeison Hernando Vila Diaz, Yina Paola González

Gastrokids - Universidad el Bosque

La manometría colónica comprende un estudio de motilidad a nivel de intestino grueso, requiere la colocación de un catéter con sensores 
mediante apoyo de una colonoscopia, favoreciendo el estudio de contractilidad de la mucosa colónica en un periodo de aproximadamente 
6 horas, permitiendo evaluar cambios esperados durante ayuno y periodo posprandial, tránsito intestinal y reflejo gastrocólico. Está indi-
cada en pacientes con sospecha de dismotilidad colónica, estreñimiento refractario, persistencia sintomática posterior a corrección de 
Hirschsprung, entre otras. Describir el papel de la manometría colónica para aclarar la fisiopatología de los trastornos defecatorios infan-
tiles y evaluar su impacto en el manejo en un centro de referencia de tercer nivel en el eje cafetero Colombiano. Realizamos una revisión 
retrospectiva de las historias clínicas de niños remitidos para someterse a manometría colónica en un Centro de Motilidad de atención 
terciaria entre 2020-2023. Equipo de manometria de alta resolución Sandhill, Cateter de estado solido, Diametro externo 4.2 mm con 36 
sensores circunferenciales intervalo de 1 cm. Colocación Retrograda con colonoscopio pediatrico (Fujinon EC-760ZP-VM/VL). El protocolo 
consistio en 2 horas de Ayuno, 2 hs postprandial (Comida 20 kcal/kg) y 2 hs post bisacodilo rectal (0.2mg/k). Se realizaron un total de 14 
manometrías colónicas en 14 niños (7,50% varones, Edad Media 9.1 años). La indicación de manometría colónica para esclarecer la fi-
siopatología de los síntomas del GI inferiores estreñimiento cronico refractario 64.2%, como parte del estudio diagnóstico de pseudoobs-
trucción intestinal crónica en el 21.4 %, decidir sobre reanastomosis de colon desviado en 7.1%, y para aclarar la fisiopatología de los 
síntomas persistentes después de la cirugía para la enfermedad de Hirschsprung en el 7.1%. Se encontró motilidad normal en todo el 
colon en el 28.5% de los niños(4). En el 35%(5), había motilidad normal en el colon proximal con anormalidad limitada al colon distal di-
latado. Se encontró motilidad anormal en el 71.4% de los niños. 2 niños con ausencia de actividad motora (Inercia Colonica) a quien se 
realizaron ileostomia. 3 patron de miopatia y 5 patron de neuropatia. Después de la manometría colónica, se recomendaron cambios de 
tratamiento en el 92% de los pacientes. La manometría colónica puede proporcionar información útil para orientar la terapia en un sub-
grupo de pacientes con trastornos defecatorios severos.
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Perfil de pacientes com doença inflamatória intestinal de início muito precoce 
acompanhados em centro de referência na geração do diagnóstico molecular

Andressa Carolina de Oliveira Mundim, Ana Paula Cataldi de Lima E. Souza, Karen Tie Kobashikawa,  
Renata Gil Fernandes, Jéssica Lopes Mendonça de Freitas, Rafaella Karen Sousa Monterlei, Marcos Jiro Ozaki,  
Ricardo Katsuya Toma, Mariana Deboni Bibas

Instituto da Criança e do Adolescente - ICR HCFMUSP

Avaliar o perfil epidemiológico, sinais e sintomas iniciais e diagnóstico molecular dos pacientes com doença inflamatória intestinal de início 
muito precoce (VEOIBD), acompanhados em um centro de referência. Estudo retrospectivo, baseado em análise dos prontuários de pa-
cientes com diagnóstico de VEOIBD, atendidos no período de janeiro de 2016 a junho 2023, em ambulatório de gastroenterologia pediátrica 
de serviço terciário. O diagnóstico de VEOIBD foi definido de acordo com os Critérios de Porto Revisados e o teste molecular, quando 
presente, foi realizado por painel genético, sequenciamento de exoma ou genoma. Foram incluídos 72 pacientes, dos quais 9,7% (n = 7) 
possuíam VEOIBD com início neonatal e 50% (n = 36) com início infantil ou lactente. Em relação ao sexo, 45,8% (n = 33) eram do sexo 
feminino e 54,2% (n = 39) do masculino. Quanto ao fenótipo, 55% (n = 40) dos pacientes foram classificados como Doença de Crohn, 
34,7% (n = 25) como Retocolite Ulcerativa e 9,8% (n = 7) permaneceram como Colite não classificada. A maior parte da amostra (93%, 
n = 67) apresentou diarreia como sintoma inicial da doença, seguida da presença de sangue nas fezes (77,8%), dor abdominal (26,4%), 
perda de peso (16,7%) e febre (15,2%). Ademais, 37,5% (n = 27) apresentavam baixa estatura (Zscore E/I < –2) ao diagnóstico e 23,6% 
(n = 17) desnutrição (Zscore IMC/I < –2). As manifestações extraintestinais estavam presentes em 34,7% (n = 25) dos pacientes, sendo 
as alterações hepatobiliares as mais frequentes (19%, n = 14). Devido à associação de VEOIBD com doenças genéticas, 24 (33,3%) pa-
cientes foram submetidos ao teste molecular, sendo que 18 (25%) apresentaram alterações no exame. As variantes patogênicas mais 
prevalentes foram XIAP (4,2%), Doença granulomatosa crônica (2,8%), Deficiência de IL10 (2,8%) e Deficiência de LRBA (2,8%). Na 
amostra, 27 pacientes (37,5%) utilizaram imunobiológicos no tratamento. As VEOIBD estão associadas a elevada morbidade, com grande 
impacto na qualidade de vida dos pacientes. É nítido o aumento no número de casos de VEOIBD, conforme apontado em séries históricas 
em diversos países, sendo de suma importância o reconhecimento da doença e diagnóstico precoce. Embora exista contribuição genética 
em todas as idades, as causas monogênicas são mais prevalentes nas VEOIBD e o diagnóstico genético favorece o tratamento adequado 
e o aconselhamento genético.

Sobrecrecimiento bacteriano en el intestino delgado ‘un caso desafiante para el clínico’

José Hermann Avendaño Caraballo, Nataly Patricia Suaznabar Veliz, Gina Melisa Urquiza Morales

Hospital de Niños Mario Ortiz Suárez

SIBO corresponde a una entidad clínica en la que hay colonización por bacterias anormales. Esto se debe a alteraciones en los meca-
nismos preventivos gastrointestinales, que provocan malabsorción, flatulencia, esteatorrea y pérdida de peso, como consecuencia de un 
aumento en la producción de gas, alteración de las sales biliares u osmolaridad del intestino delgado.

Se desconoce la prevalencia global de SIBO porque frecuentemente es subdiagnosticada. Paciente de sexo masculino de 10 años de 
edad sin antecedentes relevantes perinatales. A los 6 meses inicio alimentación complementaria con papillas con lo cual se asocia inicio de 
episodios de distensión abdominal, a los 14 meses inicia leche de formula de soya con mejoría de síntomas gastrointestinales. Desde los 5 
años de edad padres refieren que paciente presenta síntomas gastrointestinales flatulencias no controlables y distensión abdominal, por lo 
cual excluyen lácteos de la dieta con mejoría leve de los síntomas, adaptandose a la condición de gases. Hace 6 meses acuden por primera 
vez a consulta con gastroenterólogo de adultos le realizan tomografía abdominal, con hipótesis diagnostica enfermedad de Hirschsprung y 
megacolon. Posteriormente empeoramiento de síntomas con deposiciones diarreicas frecuentes 4-5 veces al día, revalorado por rayos x de 
dolicomegacolón indicado cirugía. Realizó una segunda opinión médica, siendo evaluado por gastroenterología pediátrica por distensión 
abdominal nauseas, diarrea, flatulencias, estado diaforético. Al examen físico paciente con tos seca bruxismo, mala postura con distensión 
abdominal perímetro abdominal 71 centímetros. Se realizó test de sobrecarga a lactosa, lactulosa y sorbitol y se concluyó el diagnostico de: 
sobrecrecimiento bacteriano del intestino delgado, el cual se inicia terapia con antibióticos: metronidazol, rifaximina, eritromicina, dieta 
FODMAPS con mejoría de los síntomas. Presenta signos de alarma para la pesquisa de SIBO (dolores incapacitantes, síndrome gaseoso, 
diarrea crónica), se confirmó el diagnóstico con test de sobrecarga a lactosa, lactulosa y sorbitol. El sobrecrecimiento bacteriano del intestino 
delgado es una entidad clínica que afecta de manera importante la calidad de vida de quienes lo padecen, sin embargo, su diagnóstico en 
ocasiones puede significar un reto debido a la inespecificidad de sus síntomas, lo cual puede generar complicaciones a largo plazo para el 
paciente, tanto nutricionales como psicológicas.



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

54

Trastornos eosinofílicos gastrointestinales en pediatría a propósito de una serie de casos

Clara Eugenia Plata Garcia1, Julie Sanchez Cardenas2

1Pontificia Universidad Javeriana -Hospital Universitario San Ignacio; 2Hospital Universitario San Ignacio

Los trastornos eosinofilicos gastrointestinales (TEGI) son un grupo de patologías infrecuentes pero con mayor visibilidad en pediatria en los 
últimos años. Se caracterizan por infiltracion anormal de eosinofilos en las diferentes capas del intestino. Estos TEGI representan un desafio 
clinico debido a su presentacion variada y a veces confusa. Describir la clínica y paraclinicos de los pacientes pediátricos con diagnóstico 
(TEGI) en un cuarto nivel de atención en los últimos 7 años. Estudio descriptivo, retrospectivo de una corte transversal de pacientes pediátricos 
con TEGI en el Hospital Universitario San Ignacio entre los años 2016 al 2023. Se obtuvo un total de 10 pacientes con diagnostico de TEGI, 
se excluyeron 3 por ausencia del conteo exacto de eosinófilos en biopsias. Prevalencia del 0,006%, predominio en edad escolar 9 años (RI 
2,5 – 14,5), sexo masculino en el 54%. Tiempo de evolución promedio de 12 meses. Principales manifestaciones fueron el dolor abdominal, 
alternancia en diarrea y estreñimiento, deposiciones con moco. El 76,9% tenían antecedente de atopia personal y 61,5% de atopia familiar de 
primer grado. La mayoría de nuestros pacientes presento alteración antropométrica, correlacionado con falla de medro como presentación 
clínica. Se obtuvo un conteo promedio de 445.000 eosinófilos en sangre, el 31% recuento mayor a 500.000 células. Solo el 15,4% presentó 
ileocolonoscopia macroscópicamente anormal. El promedio de eosinófilos en colon derecho fue de 59,8 y para izquierdo de 56,8 por campo.  
El principal tratamiento fue restricción alimentaria y ciclo de esteroide sistémico con respuesta favorable. solo el 38%  
(n = 5))continuó seguimiento posterior al diagnostico e inicio de tratamiento. Dos casos, recibieron manejo de erradicación para H. pylori y 
proceso infeccioso respiratorio, sin uso de restricción alimentaria o ciclo largo de esteroide sistémico con posterior mejoría histológica de 
colitis, lo cual propone resolución de trastorno eosinofílico cuando es causas infecciosas subyacentes son tratadas. Los TEGI en nuestra 
institución requrieron, de alta sospecha clinica en pacientes con sintomatologia gastrointestinal persistente y antecedente de atopia personal 
y familar. La normalidad macroscopica no descarta su presencia, y el estudio histopatologico requiere del conteo exacto de eosinofilos por 
segmento deL intestino comprometido, por lo cual se debe realizar un manejo interdisciplinario estricto en conjunto con patologia.

Experiencia colombiana en manometría antroduodenal

Melquiecedec Vargas, Yeison Vila, Yina Gonzalez

Gastrokids

La manometría antroduodenal de alta resolución(MAD-AR) es un estudio que permite evaluar la motilidad a nivel de cámara gástrica e 
intestino proximal, mediante la colocación de un catéter hasta el yeyuno (distal al ángulo de Treitz o tras 20 cm de longitud del yeyuno) 
por esofagogastroduodenoscopia, tiempo promedio 8 horas, 4 de ayuno, 2 posprandiales y 2hs post administración de medicamentos-
Describir la experiencia de nuestro centro de fisiología gastrointestinal (Gastrokids) en la evaluación de la función motora de la porción 
proximal del intestino delgado, registrando cambios de presión intraluminal mediante (MAD-AR). 

Estudio descriptivo retrospectivo, en el que se revisaron los reportes de 22 estudios de 2020 a 2023, tras la colocación de sondas de 
manometría de alta resolución de estado solido (Sand-Hill de 32 sensores de presión y 16 canales de impedancia) mediante estudio 
endoscópico pediatrico EG-600WR hasta la tercera porción del duodeno, con corroboración radiológica. Se obtuvo una población de 22 
pacientes pediátricos, 81,8% (18) femenino, con edad promedio de 12,2 años (5-16 años). Dentro de las indicaciones para la estudio el 
45,4% presentó sospecha de Pseudoobstrucción intestinal, 18,1% Estudio de Vomito y Rumiación, 18,1% Gastroparesia y Nausea, 18,1% 
con Intolerancia a nutricion enteral (Gastrosquisis-Malrotacion etc).Se encontro motilidad normal en 4 (18%).Se confirmo PIPO en 8/10 de 
los enviado para su estudio y en 2/4 con intolerancia a enteral 8 con patron neuropatía y 2 de miopatia (a quienes realizamos gastrojeju-
nostomia).Se confirmo Rumiacion en 4/4 remitidos por Nausea y ERGE refractario. Después de (MAD-AR), se recomendaron cambios de 
tratamiento en el 91% de los pacientes. Entre los padres, el 91% creía que las sugerencias dadas después de la (MAD-AR)habían sido 
útiles para mejorar la salud de sus hijos. Dos pacientes recibieron dosis de Toxina botulínica en píloro al evidenciar espasmo esofagico 
en el grupo de gastroparesia 2/4 uno de estos fue finalmente llevado por nuestro grupo a G-POEM. La tolerancia al estudio fue del 100%, 
sin complicaciones durante o posteriores al procedimiento. 

La manometría antroduodenal permite aclarar el diagnóstico de pseudoobstrucción intestinal cronica en pediatria (PIPO), Rumiación y 
permite definir el compromiso motor del intestino en Gastroparesia e intolerancia a la nutricion enteral es estudio util bien tolerado por la 
población pediátrica con baja tasa de complicaciones reportadas.
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Dupilumab en esofagitis eosinofílica refractaria al manejo convencional en pediatría: 
reporte de dos casos

Angie Vanessa Vergara Espitia1, Lina María Castaño Jaramillo2, Diana Victoria Mora Quintero2, Ana Maria Rojas Velásquez3, 
Natalia Veléz Tirado2

1Universidad el Bosque; 2Fundación Hospital Pediátrico la Misericordia Homi; 3Gutmédica - Centro de Enfermedad Digestivas, Hospital San 
Ignacio

El dupilumab es un anticuerpo monoclonal que inhibe la cadena alfa del receptor de la interleucina-4 e interleucina-13, interleucinas in-
volucradas en la respuesta inflamatoria Th-2.

El potencial rol terapéutico de este medicamento biológico se ha demostrado en ensayos clínicos en pediatría en otras patologías 
alérgicas como la dermatitis atópica y el asma, mostrando un adecuado perfil de seguridad y efectividad en pediatríaEl objetivo de esta 
publicación es mostrar la respuesta clínica, endoscópica e histológica de dos pacientes pediátricos que recibieron dupilumab como estra-
tegia de manejo para esofagitis eosinofílicaReporte de dos casosCasos clínicos: Se trata de dos niños de 6 y 8 años de edad con ante-
cedente personales de atopia, rinitis alérgica, asma, dermatitis atópica y alergia alimentaria, que inician con síntomas gastrointestinales 
que conducen a confirmar el diagnóstico de esofagitis eosinofílica, en quienes a pesar de las diferentes estrategias de manejo no se logra 
adecuado control de la enfermedad, considerando se benefician del manejo con dupilumab por la evolución de la enfermedad así como 
la coexistencia de dermatitis atópica no controlada. En los últimos años, se han publicado diferentes estrategias de manejo en pediatría, 
entre los que se destaca el uso de inhibidores de la bomba de protones a dosis altas, corticoides tópicos y las dietas de exclusión, sin 
embargo, a pesar de estas estrategias al menos un tercio de los pacientes pueden fallar en lograr la remisión con el manejo inicial, con-
virtiendo a esta entidad en un reto terapéutico para el gastroenterólogo y el alergólogo pediatra. 

Nuestros pacientes recibieron la dosis recomendada para su peso y edad aprobada en asma y dermatitis atópica, logrando remisión 
clínica e histológica. La mejoría de los síntomas gastrointestinales se acompañó de un mejor control del asma, la rinitis y la dermatitis. 
Ninguno de los pacientes tuvo efectos adversos al medicamento.

Perfil das crianças com constipação crônica funcional atendidas em ambulatório  
de gastroenterologia pediátrica de sorocaba e região

Tatiana Shiratsu, Daniele Raguza

PUC-SP

A constipação intestinal crônica está associada a hábitos alimentares, fatores genéticos, hábitos alimentares. A procura para o tratamento 
costuma ser tardia e envolve complicações. Apresenta causas orgânicas e funcionais e somente em alguns casos, há necessidade de 
exames complementares. O tratamento é prolongado e envolve alteração na dinâmica alimentar e funcional. Avaliar prevalência, qualidade 
de vida e perfil de crianças e adolescentes com constipação crônica funcional, atendidas em Ambulatório de Gastroenterologia Pediátrica. 
Foram avaliados 510 prontuários de pacientes atendidos em Ambulatório de Gastroenterologia Pediátrica de Sorocaba e região durante 
o período de janeiro de 2014 até junho de 2023. As informações obtidas foram planilhadas via Google Forms e Microsoft Excel, onde se 
produziu análise exploratória de dados, utilizando estatística descritiva: frequência simples e relativa, medidas de tendência central – mé-
dia, desvio padrão e mediana – valor máximo e mínimo e intervalo interquartílico. Dos 510 prontuários analisados, 222 pacientes apre-
sentavam Constipação Crônica Funcional (43,5%). Dentre estes, 109 (49%) eram do sexo masculino e 111 (50%) do sexo feminino. A faixa 
etária mais frequente foi de pré-escolares 156/222 pacientes (70,2%), os outros 66 (29,7%) eram escolares e adolescentes. A Entre os 
222 pacientes, 44 (19,8%) receberam aleitamento materno até 6 meses, 16 (7,2%) até os 2 anos e 8 (3,6%) pacientes não receberam, 
38/222 (17,1%) pacientes receberam fórmula e 22 (9,9%) não. 126/222 (56,8%) pacientes ingeriam leguminosas e hortaliças. Os sintomas 
mais frequentes foram: Dor para evacuar em 157 (70,7%) pacientes, 74 (33,3%) sangramento em fezes, 51 (22,9%) incontinência fecal. O 
Polietilenoglicol foi utilizada em 184/222 (82,9%) dos pacientes, seguido da Lactulona em 58/222 (26,1%) e óleo mineral em 11/222 (4,9%). 
Foi necessário a utilização de fleetenema ou enteroclisma em 47/222 (21,2%) dos pacientes. A constipação crônica funcional foi um diag-
nóstico frequente entre as crianças atendidas. Observou-se uma maior frequência de início dos sintomas na faixa etária de lactentes e 
que, entre esses, houve um predomínio de interrupção do aleitamento materno de forma precoce. Os sintomas mais prevalentes, como 
dor ao evacuar, sangramento e incontinência fecal, mostraram a necessidade de diagnóstico e tratamento precoces para evitar o prejuízo 
emocional, social e na qualidade de vida dessas crianças e adolescentes e dos familiares.
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Evaluación del desempeño de los scores clínicos respecto a los endoscópicos y valor de 
calprotectina para categorizar a los pacientes pediátricos con enfermedad inflamatoria 
intestinal: estudio multicéntrico latinoamericano. Grupo de trabajo enfermedad IN

Claudia Rojo1, Angie Vergara2, Mariela Antoniska3, María del Pilar Gomez3, María Soledad Arcucci4, María Julieta Gallo4, 
Lorena Menendez5, Luciana Guzmán5, María Cecilia Riutort6, Melquicedec Vargas7, Rodrigo Vasquez8, Miguel Gallardo9, 
Marianela Rojas10, Fernando Caceres11, Arantxa Leal8, Marina Orsi4

1Hospital Regional de Antofagasta, Chile; 2Universidad El Bosque, Bogotá, Colombia; 3Hospital Juan P. Garrahan; 4Hospital Italiano de Buenos 
Aires; 5Hospital sor María Ludovica de la Plata; 6Hospital Clínica Dra Eloísa Díaz la Florida; 7Gastrokids Pereira, Colombia; 8Instituto Nacional 
de Salud Hospital Infantil de Mexico Federico Gomez; 9Centro Medico Nacional 20 de Noviembre Issste; 10Hospital Roberto del Rio;  
11Hospital Castro Dr. Augusto Riffart

La enfermedad inflamatoria intestinal (EII), es una entidad heterogénea cuyo diagnóstico se basa en criterios clínicos, endoscópicos e 
histológicos. Para facilitar su monitoreo se han creado distintos scores clínicos y endoscópicos. En la actualidad la calprotectina fecal 
(CF) ha mostrado ser un marcador no invasivo de inflamación intestinal. Evaluar la correlación de los scores clínicos (PUCAI-PCDAI) 
respecto a los endoscópicos (UCEIS/ SES-CD) y el valor de calprotectina para categorizar nivel de gravedad de pacientes con enfermedad 
inflamatoria intestinal pediátrica (EIIP) en distintos momentos de la enfermedad. Estudio descriptivo, transversal y multicéntrico, en pa-
cientes con EIIP atendidos en 12 centros de 7 países. Se evaluaron variables demográficas, clínicas, endoscópicas y bioquímicas,8239,para 
la correlación entre las variables cuantitativas se usó el coeficiente de correlación de Spearman y el coeficiente gamma de Goodman and 
Kruskal para las variables categóricas con significación estadística P < 0.05. Se categorizan según gravedad en leve, moderada y severa. 
249 pacientes, edad media: 11.3 años (SD 4.4 años), 137 mujeres (55%), 50% colitis ulcerosa (CU) y 50% Enfermedad de Crohn (EC). La 
correlación entre los score clínico y endoscópico fue moderada tanto para CU (PUCAI vs UCEIS 0.59,P < 0.005) especialmente para casos 
de compromiso leve, en EC (PCDAI vs SES-CD 0.48,P < 0.005) también hay concordancia moderada para diferenciar compromiso leve 
de severo. Todos los pacientes contaban con medición de CF con valor promedio de 1000ug/g (min 9, máx 5123, SD 823), el 84% con 
niveles de CF > 300 ug/g y 56% niveles > 1000ug/g. 

La relación la CF y los scores endoscópicos arrojo una correlación estadísticamente significativa para el SES-CD (P < 0.001) en 
actividad leve de la enfermedad, pero no se evidenció diferencia para el score endoscópico UCEIS (P > 0.2).

En esta cohorte pediátrica latinoamericana con EII se observó una correlación moderada entre los scores clínicos endoscópicos para 
CU y EC. Hay concordancia moderada entre PUCAI y UCEIS solo en casos leves, sin embargo, PCDAI y SES-CD permite diferenciar los 
casos leves de severos. Niveles de calprotectina tienen correlación significativa solo para SES-CD.

Gastrite eosinofílica um diagnóstico raro – relato de caso

Jaqueline Cavalcanti de Albuquerque Ratier1, Bruno Carminatti da Silva1, Monica Lisboa Chang Wayhs1,  
Camila Marques de Valois Lanzarin2, Renata Meirelles Gaspar Coelho Tomazzoni1

1Universidade Federal de Santa Catarina; 2Hospital Universitário

A prevalência de gastrite eosinofílica na população pediátrica está estimada em 4,4/100.000. Os processos fisiopatológicos envolvem me-
canismos que se situam entre uma resposta mediada por imunoglobulina E e outra do tipo T helper 2 tardia. JPSS, masculino, escolar, 9 
anos, asmático. Compareceu à consulta em ambulatório pediátrico no dia 07/10/2021, queixava-se de dor em região epigástrica e torácica 
do tipo pontada associada a mau hálito e despertar noturno pela dor há 2 meses, com piora no último mês. Estava em uso de omeprazol 
20 mg há 15 dias. Como mantinha sintomas dispépticos, foi solicitado uma endoscopia digestiva alta (EDA) e suspenso o omeprazol. A EDA 
realizada em 13/10/2021 evidenciou gastrite endoscópica com erosões planas do antro moderada, H. pylori negativo. Em 28/10/2021 foi 
considerado o diagnóstico de gastrite eosinofílica baseado no resultado das biópsias ,onde fragmentos gástricos revelaram invasão eosin-
ofílica com mais de 30 eosinófilos por campo de grande aumento, enquanto o número de eosinófilos no esôfago e duodeno eram normais. 
A investigação complementar demonstrou imunoglobulina E (IgE) total aumentada, enquanto as IgE específicas eram normais. Em 03/11/2021 
houve piora importante da pirose e da epigastralgia. Foi, então, suspenso o pantoprazol 40 mg ao dia e iniciado prednisolona 1,3 mg/kg por 
14 dias. No dia 18/11/2021 iniciou esomeprazol 40mg duas vezes ao dia, devido a piora dos sintomas dispépiticos. Interrompeu uso de pred-
nisolona no dia 30/11/2021. Em 23/12/2021 apresentava melhora da epigastralgia e da dor torácica. Em janeiro de 2022 estava assintomático 
e em uso de 20mg de esomeprazol. Em fevereiro de 2022 mantinha-se assintomático com EDA e biópsias do dia 15/02/22 normais. Nossa 
impressão é de que o uso de esomeprazol na dose de 1,3 mg/kg por dose duas vezes ao dia contribuiu de forma significativa para a melhora 
clínica e histológica. Os sintomas mais frequentes são dor abdominal, dor torácica, náuseas, vômitos e diarreia. Os testes de alergia alimentar 
são pouco eficazes na identificação dos alérgenos relacionados a gastrite eosinofílica. Os corticoides constituem a base do tratamento e a 
prednisona é a primeira escolha. Os inibidores de bomba de prótons atuam diminuindo a expressão de eotaxina-3 (quimioatraente de eosi-
nófilos) estimulada por interleucina-4 e interleucina-13. O uso de esomeprazol em dose dobrada é capaz de induzir a remissão clínica e 
histológica em crianças com esofagite eosinofílica.
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Relato de caso: espiroquetose intestinal em criança

Lucélia Schmidt, Isabelle Gomes Dias, Rodrigo Máximo Silveira, Bruno Ricardo Pereira

Universidade Federal de Juiz de Fora

A espiroquetose intestinal humana (EI) é causada por um grupo de bactérias aderidas à membrana celular apical do epitélio colorretal. A 
apresentação mais comum envolve dor abdominal, hematoquezia e/ou diarreia crônica, e até 50% dos pacientes têm um exame endos-
cópico normal. Menino, escolar de 7 anos, apresenta quadro de dor abdominal difusa de forte intensidade associada a hematoquezia de 
1 mês de evolução com necessidade de internação hospitalar e hemotransfusão. Exames endoscópicos previamente realizados apontavam 
colite crônica e inespecífica: iniciado tratamento para colite ulcerativa com Prednisolona e Mesalazina por cerca de 6 meses, e novos 
exames de controle excluíram a hipótese de doença inflamatória intestinal. Após 2 anos, comparece com quadro de dor abdominal em 
aperto associado a náuseas com 1 mês de evolução. Neste período, apresentou dois episódios de enterorragia e um episódio de hema-
têmese que o levou à nova internação hospitalar. Ileocolonoscopia realizada evidenciou hiperplasia nodular linfóide em íleo terminal e 
esofagogastroduodenoscopia com gastrite erosiva plana de antro com pesquisa de H. pylori negativa. Fez uso de Omeprazol por 4 meses 
com controle do quadro. Após um ano apresentou quadro semelhante aos anteriores. Não havia relato de febre, vômitos, emagrecimento 
ou inapetência. Estava em acompanhamento psicológico e psiquiátrico por compulsão alimentar. Exames endoscópicos mantinham os 
achados anteriores, mas as biópsias de cólons mostravam atapetamento da superfície intestinal por estruturas filamentosas basofílicas 
com aspecto de franja, sugerindo EI. Tratado com Metronidazol por 10 dias e mantido controle ambulatorial do paciente que se encontra 
assintomático há quase 2 anos. Discussão: Há poucos casos pediátricos relatados de EI e, em sua maioria, os pacientes apresentavam 
sintomas típicos, sendo tratados com metronidazol. É comum que ocorra uma discrepância entre a história clínica e os achados endos-
cópicos, já que muitos casos são caracterizados por nenhuma ou mínima inflamação na lâmina própria. Assim, deve-se levantar a suspeita 
de EI, na qual o diagnóstico pode ser concluído pela disposição dos organismos em forma de borda de escova espessa nas lâminas.  
Conclusão: O diagnóstico de EI em crianças requer um alto grau de suspeita, especialmente nos casos em que apresentam os sintomas 
típicos acompanhados de um exame endoscópico normal. O diagnóstico requer uma ileocolonoscopia com múltiplas biópsias ao longo 
do cólon.

Enteropatía autoinmune asociada con inmunodeficiencia. Primer reporte descrito  
en gemelas monocigóticas

Edy Catherine Pineda Cely, José Luis Flores Castillo, César Ulises Amaro Reynoso, Mariana de Los Ángeles Zubieta 
Burgos, Montserrat Isabel Santana Román, José Rafael Palma Baquedano, Rodrigo Moreno Salgado,  
Rodrigo Vázquez Frías

Hospital Infantil de México Federico Gómez

La enteropatía autoinmune (EA) es una enfermedad rara, caracterizada por diarrea crónica de inicio temprano, falla de respuesta a dieta 
de exclusión y evidencia de autoinmunidad. Frecuentemente se relaciona con inmunodeficiencias primarias (IDP) y su identificación re-
presenta un reto diagnóstico por la variabilidad clínica, No existe reportes de esta asociación en gemelos. Se presentan gemelas mono-
cigóticas, con padres no consanguíneos.

Gemela 1: Bajo peso al nacer e infecciones a repetición, inició a los 3 años con diarrea acuosa, desnutrición y talla baja, sin facies 
características. Al abordaje con malabsorción de carbohidratos y lípidos, sin patología infecciosa, alérgica o celiaquía. Endoscopia: duo-
deno liso, friable y erosionado, histopatología duodenal con infiltrado linfoplasmocitario en lámina propia, microabscesos e hiperplasia de 
criptas compatibles con EA. Manejo nutricional sin respuesta. Se integró inmunodeficiencia común variable (IDCV) con IgG e IgM dismi-
nuidas y pobre respuesta post-vacunal de antígenos proteicos y polisacáridos, recibe inmunoglobulina humana con respuesta parcial.

Gemela 2: Peso adecuado al nacer, debut a los 3 años, con diarrea acuosa, pero con talla baja sin infecciones recurrentes, disminución 
selectiva de inmunoglobulina A (IgA) e insuficiencia pancreática exocrina, sin malabsorción de carbohidratos. Actualmente manejada con 
enzimas pancreáticas.

Se realizó estudio genético por secuenciación GRCh37 con mutación tipo VUS del gen FAS: c.715G > T (p.Val239Phe).La EA es un grupo 
de enfermedades con afectación gastrointestinal inmunomediada con gran involucro de la función duodenal y manifestaciones diversas. Se 
presenta el caso de gemelas monocigóticas con EA asociada a inmunodeficiencia y manifestaciones gastrointestinales con respuesta parcial 
al tratamiento. Se documentó IDCV en gemela 1 e inmunodeficiencia selectiva de IgA en gemela 2. Esta última, se ha descrito de inicio 
asintomático y posteriormente puede desarrollar IDCV. Identificamos al gen FAS, responsable del síndrome linfoproliferativo autoinmune, 
patología que conlleva autoinflamación y linfoproliferación, lo que obliga al estudio multisistémico. La EA deberá sospecharse en diarrea 
crónica, desnutrición y mala respuesta a intervenciones nutricionales convencionales. El caso descrito puede tener correlación clínica con 
el gen FAS con variabilidad de afección clínica, este hallazgo servirá para ofrecer un tratamiento multidisciplinario.



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

58

Efecto de la pandemia por COVID-19 en la adherencia a dieta libre de gluten en niños  
con enfermedad celíaca

Zoe Perez Amador, Christian Boggio Marzet

Hospital Pirovano

Durante la pandemia ocasionada por el Sas-Cov-2, nuestras vidas sufrieron un impacto en varios aspectos, desde el cierre de escuelas, 
hasta restricciones de movilidad, implementadas como estrategias para frenar la propagación del virus. Uno de los grupos que más se 
vio afectado fue el de los niños con EC, una condición crónica que se caracteriza por una intolerancia permanente y de por vida a las 
proteínas del gluten. En individuos genéticamente predispuestos. Esta condición provoca una atrofia severa de la mucosa del intestino 
delgado llevando a una disfunción en la absorción de nutrientes, que mejora con la dieta sin TACC y recae con la introducción. 

Reconocer la importancia y poder comprender y abordar el impacto del confinamiento en los niños con EC nos permitió proporcionarles 
el apoyo necesario para mantener una dieta libre de gluten y garantizar su salud en medio de estos desafiantes escenarios.

Conocer el impacto percibido tras el confinamiento por COVID-19 en pacientes pediátricos con EC. Se implemento un cuestionario 
estructurado cerrado por la plataforma de SurveyMonkey en una cohorte de padres con niños con EC. De 87 encuestas realizadas 78 
concluyeron la misma. Tasa de respuesta 93%. 62.8% sexo femenino. 88.4% con diagnostico antes del 2020. 72.6% con buena adhe-
rencia, sin hacer transgresiones. De los diagnosticados en pandemia 50% recibieron su diagnóstico mediante panel de anticuerpos 
más estudio genético. El 67% no presento dificultades para obtener los productos sin gluten. 53.2% probo recetas caseras naturales 
muy frecuentemente. 68.1% manifestó que no comió fuera de casa lo que mejoro la adherencia a la dieta. El 53.8% utilizo la herramienta 
de telemedicina para realizar controles. 57.4% lo hizo a través de plataformas digitales destinadas para tal fin (zoom, Google meet). 
65.1% se sintió conforme con las consultas realizadas. 66.2% se pudo realizar los controles de laboratorios estipulados para el segui-
miento de la enfermedad. El 88.3% no sintió que su hijo fuera mas vulnerable al COVID-19 debido a la EC. El impacto del confinamiento 
por COVID-19 genero un desafío para toda la población, que llevo a realizar cambios obligatorios en el estilo de vida sobre todo en los 
pacientes con EC. Sin embargo, más de la mitad de la población encuestada utilizó herramientas digitales para seguir en contacto con 
su profesional tratante, adhiriendo a la dieta libre de gluten más del 70% con pocas dificultades para conseguir productos aptos.

Identificação de fatores de proteção e de risco para esofagite eosinofílica  
em pacientes pediátricos

Sabine Kruger Truppel1, Luciana Bandeira Mendez Ribeiro1, Mário César Vieira1, Nelson Augusto Rosário Filho2,  
Solena Ziemer Kusma Fidalski2

1Hospital Pequeno Príncipe; 2Hospital de Clínicas - UFPR

A esofagite eosinofílica (EoE) é uma doença inflamatória crônica do esôfago caracterizada por sintomas de disfunção esofagiana e 
infiltração eosinofílica na mucosa esofágica com presença de 15 ou mais eosinófilos por campo de grande aumento. Analisar as ca-
racterísticas clínicas, endoscópicas e histológicas de pacientes pediátricos com diagnóstico de EoE e comparar tais características 
entre pacientes responsivos ao tratamento com inibidor de bomba de próton (IBP), pacientes não responsivos a IBP e com grupo con-
trole. Realizou-se estudo caso-controle, retrospectivo e observacional, pela análise de prontuários de pacientes pediátricos com diag-
nóstico de EoE e de grupo controle atendidos no período compreendido entre janeiro de 2016 e dezembro de 2021. Características 
clínicas, fatores de risco ao início da vida, associação com doenças alérgicas, dados endoscópicos e histológicos foram avaliados nos 
dois grupos. Foram incluídos dados de 116 pacientes com EoE e 72 pacientes do grupo controle. O grupo de pacientes com EoE foi 
dividido em 2 subgrupos segundo a resposta ao tratamento com IBP: EoE responsiva a IBP (n = 45) e EoE não responsiva a IBP (n = 
71). Foram considerados fatores protetores para EoE: o fato de ter animais de estimação (OR,0,35, 95% IC, 0,19-0,66) e aleitamento 
materno exclusivo até 6 meses de vida (OR,0,45, 95% IC, 0,24-0,82). Foram considerados fatores de risco para desenvolvimento de 
EoE: presença de doenças alérgicas (OR,5,09, 95% IC, 2,67-9,70), alergia alimentar (OR,5,78, 95% IC, 2,30-14,51), dermatite atópica 
(OR,3,68, 95% IC, 1,03-13,11), asma (OR,3,15, 95% IC, 1,41-7,02), admissão em UTI neonatal (OR,3,23, 95% IC, 1,33-7,83), prematuri-
dade (OR,4,40, 95% IC, 1,47-13,37) e uso de medicações no primeiro ano de vida como antagonistas de receptor da histamina (OR,2,18, 
95% IC,1,08-4,38), IBP (OR,6,01, 95% IC, 1,34-26,8) e antibióticos (OR,2,33, 95% IC, 1,27-4,25). Alergia alimentar (OR, 3,79, 95% IC, 
1,54-9,29) foi mais prevalente em pacientes com EoE não responsiva a IBP e este grupo de pacientes apresentou maior pontuação 
média de EREFS (p = 0,012) e presença de exsudatos brancos em esôfago (p = 0,006).Fatores de início de vida e presença de doenças 
alérgicas foram associados ao maior risco de desenvolvimento de EoE. Pacientes com diagnóstico de alergia alimentar, com maior 
pontuação média de EREFS e presença de exsudatos brancos em esôfago apresentaram maior razão de chance de não responder ao 
tratamento com IBP.
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Hemorragia digestiva en pacientes pediátricos con síndrome de intestino corto secundario 
a úlceras anastomóticas. Una complicación sub-reportada

Busoni Veronica, Manzur Fernando, Ursino Florencia, Lobos Pablo, Frangi Fernando, Izquierdo Carina,  
Sanchez Claria Rodrigo

Hospital Italiano de Buenos Aires

Las úlceras anastomóticas o úlceras en línea de sutura mecánica, son una complicación seria que se da en pacientes con síndrome de 
intestino corto (SIC) post cirugía de elongación intestinal, de presentación tardía y subdiagnosticada. La hemorragia digestiva (HD) puede 
ser evidente u oculta y el diagnóstico suele confirmarse luego de varios meses o años de anemia crónica refractaria. Describir la frecuen-
cia, presentación clínica, diagnóstico y tratamiento de pacientes con SIC y HD por úlceras anastomóticasEstudio descriptivo, retrospectivo. 
Período analizado: julio de 2018 a junio de 2023. Se incluyeron pacientes < 18 años con diagnóstico de SIC y HD aguda o crónicaDe 154 
pacientes en seguimiento con falla intestinal, 125 (81,16%) corresponden a SIC. 6/125 pacientes (4,8%) presentaron hemorragia digestiva 
(5 melena/hematoquezia, 1 anemia crónica), 67% mujeres, 67% rehabilitados, edad mediana: 3,3 años (r 0,9-9,3). Todos habían sido 
sometidos a una cirugía de alargamiento y modelaje intestinal consistente en enteroplastia serial transversa (STEP), 4 con reSTEP, con 
una mediana de intervalo entre la cirugía y el primer episodio de HD de 2,1 años. La causa del SIC fue gastrosquisis en el 83% de los 
casos (5/6). En todos los casos se realizó VEDA y VCC sin hallazgos patológicos excepto en 1 paciente con STEP duodenal en que la 
VEDA detectó úlceras y estenosis a nivel duodenal. En 5 pacientes se realizó cápsula endoscópica detectando en todos ellos úlceras 
cubiertas con fibrina sin sangrado activo en intestino medio, en relación con líneas de sutura. Todos los pacientes recibieron transfusión 
de glóbulos rojos, hierro endovenoso, antibióticos/probióticos, mesalazina y esteroides. Un paciente requirió enterectomía de las áreas 
ulceradas, con recurrencia de la HD a los 2 meses postquirúrgico y luego recibió terapia biológica siendo refractaria a dicho tratamiento 
Las úlceras perianastomóticas a nivel del intestino medio, deben considerarse como diagnóstico diferencial en la HD oculta o evidente, 
en pacientes con SIC y antecedentes de cirugías de elongación intestinal, más aún si presentan gastrosquisis como causa de su SIC. El 
uso de cápsula endoscópica podría ser útil para identificar el sitio de sangrado. Aún es necesario comprender la patogénesis de estas 
lesiones para poder definir el tratamiento exitoso.

Teste de desencadeamento oral em pré-escolares com alergia à proteína do leite  
de vaca sob a perspectiva parental

Vanessa Castro Rodrigues, Tatiane Silva Florêncio, Mauro Batista Morais

Escola Paulista de Medicina, Universidade Federal de São Paulo (UNIFESP)

Os sintomas de alergia às proteínas do leite de vaca (APLV) são inespecíficos, sendo recomendado o teste de desencadeamento oral 
(“oral challenge test”, OCT) para confirmação diagnóstica. Avaliar a frequência e fatores associados com a realização do OCT em pré- 
escolares em dieta de eliminação por suspeita ou diagnóstico de APLV. Estudo transversal com pais de 145 pré-escolares (idade mediana =  
3,1 anos) que eram alimentados com dieta de eliminação das proteínas do leite de vaca. O recrutamento e coleta foram realizados online. 
Projeto aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa da UNIFESP. Dos 145 pré-escolares incluídos, apenas 53 (37%) haviam realizado pelo 
menos um OCT (91% foram positivos). A mediana da idade no momento do OCT foi 24 meses. A mediana da duração da dieta de eliminação 
antes do OCT foi 15 meses, sendo que apenas 3 foram realizados nos primeiros 2 meses da dieta de eliminação. Histórico de exposição ao 
leite de vaca não programada pelo médico, nos 6 meses anteriores, ocorreu em 62% dos pacientes que realizaram OCT e em 63% dos que 
não realizaram OCT. Destas exposições, 82% e 86%, respectivamente, foram sucedidas por reações adversas.

As principais razões mencionadas pelos pais para não realização do OCT foram: falta de recomendação médica (n = 67), IgE específica 
para o leite de vaca elevada (n = 7), recusa dos pais (n = 4) e indisponibilidade de local ou profissional (n = 4).

Na comparação das crianças submetidas ao OCT com as que nunca realizaram OCT, não foi encontrada associação com a idade, 
sexo, nascimento prematuro, peso de nascimento, duração do aleitamento materno exclusivo, escores-z de peso e estatura, condição 
socioeconômica, frequência em creche, número de alimentos eliminados da dieta, presença de sintomas prévios cutâneos e respiratórios e 
ocorrência de reação em contato com leite de vaca nos 6 meses anteriores (todos p > 0,2). Por outro lado, pacientes que realizaram OCT 
apresentaram início dos sintomas em idade mais precoce (1 vs. 4 meses), maior número de manifestações clínicas (9 vs. 7), maior duração 
da dieta de eliminação (32 vs. 26 meses), maior proporção de parto cesáreo (94% vs. 80%) e maior frequência de sintomas gastrointestinais 
prévios (96% vs. 82%) (todos p < 0,05).A maioria dos pré-escolares em dieta de eliminação nunca foram submetidos a um OCT para con-
firmar o diagnóstico de APLV. Quase todos OCTs foram realizados na fase de pesquisa de desenvolvimento de tolerância oral.
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Doença inflamatória intestinal (DII) de início muito precoce: associações clínicas  
e possíveis relações

Sarah Baltasar Ribeiro Nogueira1, Hildenia Baltasar Ribeiro Nogueira2, Amalia Maria Porto Lustosa3,  
Julie de Souza Barreto3, Gisella Del Aguila Sánchez3, Francisco Roberto Oliveira Cavalcante Júnior2, Rian Vilar Lima2, 
Maria Christina Mendes da Fonseca3, Nara Ohana Beserra Rodrigues3, Marina Coelho Feitosa2

1Escola de Saúde Pública Do Ceará; 2Universidade de Fortaleza; 3Hospital Infantil Albert Sabin

Demonstrar dados epidemiológicos, aspectos clínicos, idade de início, condições associadas, achados de colonoscopia e correlações 
estatísticas e familiares de pacientes com DII de início muito precoce. Estudo transversal realizado através de dados de 21 prontuários 
médicos em Fortaleza – CE – Brasil, no período de janeiro a junho de 2023. Levantamento de dados de crianças, de ambos os sexos, 
atendidas no ambulatório especializado em DII em hospital terciário, incluídos pacientes com idade variando de 0 a 6 anos no momento 
do diagnóstico. O estudo teve a aprovação do Conselho de Ética e Pesquisa (CEP). Das 21 crianças, 54,5% eram do sexo masculino, 
81,0% procedentes do interior do estado, sendo que 47,6% eram portadoras de Colite ulcerativa (CU), 38,1% Doença de Crohn(DC) e 
14,3% colite inespecífica ou eosinofílica. A média de idade do início dos sintomas variou de 2 a 31 meses e os principais sintomas asso-
ciados foram hematoquezia e diarreia, sendo que 19,0% tinham baixa estatura, 47,6% perda de peso e 42,9% dor abdominal. Das 21 
crianças 23,8% apresentavam fístula perianal e somente 19% tinham alteração articular. Com relação à história familiar, 10% tinha algum 
parente com DII e dos pacientes com DC 62,5% apresentavam Transtorno do Espectro Autista (TEA), confirmado por neuropediatra, es-
timando-se que pacientes com TEA tem 16 vezes mais chance de apresentarem DC (p = 0,031). Os achados de colonoscopia demons-
traram que 35,3% dos pacientes apresentavam alterações no íleo terminal, o cólon direito (70,6%) e o esquerdo (76,5%) foram afetados 
de maneira semelhante e 70,6% dos pacientes tinham alterações no reto, cuja maioria foi de portadores de colite ulcerativa. No histopa-
tológico 31,2% dos pacientes tiveram criptite, 25,0% abscesso de criptas e em 6,2% foi encontrado granuloma não caseoso. O entendi-
mento da doença inflamatória intestinal de início muito precoce tem se tornado um desafio a cada dia. Esse trabalho, demonstrou as 
relações clínicas e epidemiológicas da DII na faixa etária de 0 a 6 anos, que pode ser o primeiro passo para compreender as peculiari-
dades dessa doença em um ambulatório especializado de um hospital terciário.

Deficiência de XIAP em criança com doença inflamatória intestinal de início muito precoce

Gabriela Oliveira Piantino1, Regina Sawamura1, Maria Inez Machado Fernandes1, Pérsio Roxo Júnior1,  
Robertta Kelly Marques Ferreira1, Mateus Andrade1, Patricia Oliveira Benetolo1, Soraya Regina Abu Jamra1,  
Grupo Projeto Genomas Raros Grupo Projeto Genomas Raros2, Jessica Melchior1

1USP RP; 2Grupo Projeto Genomas Raros

A deficiência de inibidor de apoptose ligado ao X (XIAP) é um erro inato da imunidade raro e de difícil diagnóstico, sendo caracterizada 
pela tríade: suscetibilidade para desenvolver linfohistiocitose hemofagocítica, esplenomegalia recorrente e Doença Inflamatória Intestinal 
(DII) com características clínicas de Doença de Crohn. Tem herança recessiva ligado ao X. Criança, sexo masculino, 4 anos, evoluiu com 
diarreia crônica sanguinolenta desde 4 meses de vida, que persistiu mesmo com exclusão da proteína do leite de vaca. Aos 10 meses, 
apresentou quadro de vômitos, associado a febre intermitente, crise convulsiva, anasarca e anemia severa, realizado antibioticoterapia, 
infusão de albumina e transfusão sanguínea. Ao exame clínico, presença de fístula anal. Nos exames laboratoriais, presença de anemia 
ferropriva persistente, hipoalbuminemia e provas de atividade inflamatória elevadas, além de baixa contagem de linfócitos T (sugestivas 
de deficiência de XIAP) e colonoscopia com granulomas não caseosos em todo cólon e reto. Sequenciamento completo de genoma com 
mutação gene XIAP variante c.562G > A p.(Gly188Arg) confirmando tal deficiência, sendo iniciado corticoterapia e imunobiológico (an-
ti-TNF), com resposta parcial ao imunobiológico mesmo em dose otimizada, sendo indicado transplante de medula óssea (TMO).A defi-
ciência de XIAP é um raro erro inato da imunidade causado por mutações no gene XIAP/BIRC4, sendo que até o presente momento, mais 
de 90 mutações foram descritas. Colite de início precoce, fístula perianais graves, granulomas epitelióides são alguns achados da DII, 
como ilustra o relato de caso acima, sendo essas manifestações clínicas e histopatológicas não respondedoras a terapêutica convencio-
nal. O tratamento consiste em imunossupressão (anti TNF) e corticoterapia, sendo o TMO curativo, apesar das complicações graves.

Trata-se de uma criança com doença inflamatória intestinal de início muito precoce com etiologia monogênica adjacente, a deficiência 
de inibidor de apoptose ligado ao X (XIAP), uma imunodeficiência primária. O exame genético é o teste padrão ouro para a confirmação 
diagnóstica, sendo necessário que se faça precocemente, para evitar possíveis complicações e indicar o melhor momento a ser realizado 
o TMO, já que é o tratamento curativo, apesar das complicações graves.
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Esofagite eosinofílica e transtorno do espectro autista: uma relação a ser considerada

Sarah Baltasar Ribeiro Nogueira1, Hildenia Baltasar Ribeiro Nogueira2, Amalia Maria Porto Lustosa3, Janaira Fernandes 
Severo Ferreira3, Rian Vilar Lima2, Maria Christina Mendes da Fonseca3, Francisco Roberto Oliveira Cavalcante Junior2, 
Rayani Oliveira Maciel Lima3, Maylla Moura Araújo3, Marina Coelho Feitosa2

1Escola de Saúde Pública do Ceará; 2Universidade de Fortaleza; 3Hospital Infantil Albert Sabin

Avaliar o perfil e a evolução clínica e endoscópica de pacientes com esofagite eosinofílica (EoE) e transtorno do espectro autista (TEA).
Trata-se de uma coorte baseada em dados de prontuários de pacientes de um ambulatório especializado em esofagite eosinofílica 

situado em um hospital terciário de referência. Incluíram-se pacientes de 0 a 18 anos incompletos de ambos os sexos com diagnóstico 
de EoE confirmado por endoscopia com biópsia demonstrando número 8805,15 eosinófilos por campo de grande aumento (CGA) em pelo 
menos uma amostra de tecido esofágico e diagnóstico de TEA anterior confirmado por neuropediatra. Considerou-se resposta ao trata-
mento como nova biópsia com 8804, 15 eosinófilos por CGA após intervenção. Foram incluídos no estudo um total de 19 pacientes. 
Observou-se uma idade média ao diagnóstico de 4,78 anos, predominância do sexo masculino 83,3%. Observou-se que 68,4% (13) dos 
pacientes já estavam realizando restrição de algum alimento na dieta, no momento do diagnóstico. Na primeira endoscopia foram encon-
tradas estrias longitudinais em 36,8% (7) dos casos, porém 52,6% dos pacientes não possuía achados macroscópicos alterados, já 
microscopicamente houve uma média de 52,9 (16 - 220) eosinófilos por CGA. Com o início do tratamento, em 21% (4) dos casos houve 
resposta a terapia conjunta de dieta e IBP, porém durante o seguimento 31,6% (6) não responderam a qualquer alternativa terapêutica. 
Durante o acompanhamento, mesmo com as intervenções terapêuticas, a média de eosinófilos do grupo nunca atingiu um patamar 8804, 
15, houve tendência de crescimento da média do número de eosinófilos a cada biópsia (R^2 = 0,292). Dos 27 episódios de aumentos no 
número de eosinófilos no intervalo entre biópsias em 63% (17) dos casos houveram escapes confirmados ou presumíveis, ou adesão 
parcial a terapia medicamentosa. Este estudo apresenta o perfil demográfico, clínico e endoscópico de pacientes com EoE e TEA, des-
tacando a singularidade e especial dificuldade no controle da doença neste grupo. Ressalta-se a necessidade de acompanhamento 
multidisciplinar para melhores resultados e recomendam-se mais estudos sobre a relação entre EoE e TEA.

Relato de caso: complicações extra-intestinais da doença de crohn em paciente 
adolescente

Daniele Raguza, Tatiana Rodrigues Shiratsu

PUC-SP

Doenças Inflamatórias Intestinais compreendem a Doença de Crohn, Retocolite Ulcerativa Inespecífica e a Colite Indeterminada. Patolo-
gias crônicas, autoimunes, com períodos de exacerbação e remissão, início insidioso e posterior agravamento. Etiologia não completamente 
elucidada, fatores genéticos, imunológicos, microbiota intestinal e ambientais. Incidência varia com a área e nível socioeconômico. O 
diagnóstico diferencial é importante para uma avaliação precoce e terapêutica adequada, reduzindo complicações. 

A. P. R., 12 anos, de Itapetininga-SP, perda de 30kg em 6 meses, episódios de vômitos e diarreia, sem sangue, muco ou pus. Inapetência 
e febre intermitente. Em investigação, realizado Tomografia de tórax com derrame pleural laminar e opacidades com aspecto vidro fosco 
e Tomografia de abdome com esteatose hepática, espessamento de intestino delgado e cólon, com ingurgitamento vascular e linfonodos 
pericólicos. Endoscopia digestiva alta com Esofagite Erosiva (Los Angeles B), H. pylori negativo e microscopia de duodeno com relação 
vilo cripta de 3:1, 5 linfócitos em 100 enterócitos, Colonoscopia com mucosas de ceco, cólon descendente, transverso enantemáticas, 
friáveis e sangrantes ao toque, múltiplas úlceras, microscopia com infiltrado linfoplasmocitário e exocitose de neutrófilo em cólon direito 
e transverso. Exames laboratoriais, com PCR 13,5 e VHS 24, p-Anca, c-Anca e anca-atípico negativos, anemia (Hb 10,5), hipoalbuminemia 
(2,1), sorologias infecciosas e protoparasitológico de fezes negativos. Iniciado Metronidazol, Ciprofloxacino, Prednisolona, Mesalazina, 
Vitamina D, Pantoprazol. Recebeu alta após 12 dias. Avaliação oftalmológica normal. Devido derrame pleural, realizou broncoscopia, com 
bacterioscopia com Streptoccocus pneumoniae (100.000UFC/ml), sensível à Vancomicina. Durante tratamento, apresentou Tinea Capis 
Pedis, Onicomicose e Depressão. Evoluiu, após 4 meses, com evacuações normais em consistência e frequência. Apresentação da 
Doença de Crohn é variável e 36,6% apresentam manifestações extraintestinais. A desnutrição durante os períodos de exacerbação da 
doença pode predispor a complicações. É de grande importância de diagnóstico precoce e recuperação nutricional. A terapêutica é longa 
e muitas vezes sem tempo determinado, o que aumenta a baixa adesão dos pacientes e familiares. A terapia visa a remissão da doença, 
reduzir as exacerbações e evitar complicações. A prevenção precoce pode modular o curso da doença.



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

62

Síndrome de Wiskott-Aldrich manifestando como doença inflamatória intestinal  
de início muito precoce

Gabriela Oliveira Paintino, Regina Sawamura, Maria Inez Machado Fernandes, Robertta Kelly Marques Ferreira,  
Mateus Andrade, Pérsio Roxo Junior, Priscilla Rezende de Abreu Ferreira, Patricia Schiavotello Stefanelli,  
Rosa Helena Monteiro Bigelli, Caroline Geraldo

USP RP

A Síndrome de Wiskott-Aldrich é uma doença rara, com herança ligada ao X, caracterizada por defeito molecular no gene que codifica a 
proteína Wiskott-Aldrich, envolvida no rearranjo do citoesqueleto celular e na geração de plaquetas. A tríade clássica é eczema, trombo-
citopenia e infecções recorrentes. Paciente, masculino, com plaquetopenia e linfopenia desde o nascimento, com anemia importante 
necessitando de transfusão em vigência de infecção por citomegalovírus aos 3 meses de vida. Aos 4 meses, evoluiu com hepatomegalia 
e hipertransaminemia. Aos 7 meses apresentou enterorragia, associado a anemia sintomática, necessitando nova transfusão. Colonos-
copia: estenose de colón ascendente, colite ulcerada de colón descendente, sigmoide e reto. Microscopia: criptite exudativa e microabs-
cessos, pesquisa para CMV negativa. Evoluiu com colites infecciosas de repetições e fístula anal aos 10 meses, sendo iniciado profilaxia 
intercalada de antibioticoterapia. Realizado diagnóstico por DNA western blotting - expressão de proteína WASP de Síndrome de Wisko-
tt-Aldrich e feito transplante de medula óssea. A Síndrome de Wiskott-Aldrich é uma imunodeficiência primária causada por mutação no 
gene codificador da proteína, desencadeando função defeituosa das células T devido à reorganização anormal do citoesqueleto, com 
desarranjo na homeostase das células B. As manifestações clínicas são variáveis, como trombocitopenia, infecções recorrentes e colite 
ulcerativa, como exemplificado no relato de caso acima. O tratamento consiste desde a forma conservadora como reposição de gamag-
lobulina, antibioticoterapia terapêutica/profilática, e transplante curativo de medula óssea. O diagnóstico precoce e o tratamento curativo 
previne complicações relacionadas a doença de base, como sequelas pulmonares pelas infecções graves, desfechos desfavoráveis de 
infecções, manifestações autoimunes, e neoplasias (ex. linfoma).

Trata-se de uma criança com doença inflamatória intestinal de início muito precoce com etiologia monogênica adjacente, a Síndrome 
de Wiskott-Aldrich, uma imunodeficiência primária. Como descrito acima, trombocitopenia é um achado clínico característico que pode 
conduzir ao diagnóstico da Síndrome de Wiskott-Aldrich, assim como infecções recorrentes, eczema e outras manifestações clínicas como 
colite ulcerativa. É imprescindível pensar no diagnóstico, pois o tratamento com TMO é curativo, prevenindo complicações e impactando 
diretamente no prognóstico.

Avaliar o perfil clínico e demográfico dos pacientes com esofagite eosinofílica (EoE),  
no momento do diagnóstico

Hildenia Baltasar Ribeiro Nogueira1, Sarah Baltasar Ribeiro Nogueira2, Amalia Maria Porto Lustosa3, Janaira Fernandes 
Severo Ferreira3, Rian Vilar Lima1, Maria Christina Mendes da Fonseca3, Francisco Roberto Oliveira Cavalcante Junior1, 
Rayani Oliveira Maciel Lima3, Maylla Moura Araújo3, Marina Coelho Feitosa1

1Universidade de Fortaleza; 2Escola de Saúde Pública Do Ceará; 3Hospital Infantil Albert Sabin

Avaliar o perfil clínico e demográfico dos pacientes com esofagite eosinofílica (EoE), no momento do diagnósticoTrata-se de um estudo 
transversal baseado em prontuários de pacientes de um ambulatório especializado em EoE situado em um hospital terciário, tendo sido 
analisados os registros anteriores ao momento do diagnóstico. Incluíram-se pacientes de 0 a 18 anos incompletos de ambos os sexos 
com diagnóstico de EoE confirmado por endoscopia com biópsia demonstrando número 8805,15 eosinófilos por campo de grande aumento 
(CGA) em pelo menos uma amostra de tecido esofágicoObservou-se uma idade média ao diagnóstico de 6,07 anos, predominância do 
sexo masculino 68,3% (112), procedência majoritariamente da capital de 72,4% (110) e de zonas urbanas de 67,8% (99), com pacientes 
advindos do interior do estado tendo uma média de idade ao diagnóstico significativamente maior (p = 0,003) do que os demais. Quanto 
aos parâmetros antropométricos 83,6% (133) apresentaram o escore Z de peso, adequado para a idade, com 8,2% (13) dos pacientes 
estando na faixa de peso elevado e 8,2% (13) se enquadrando nas categorias baixo ou muito baixo peso. Os sintomas iniciais mais co-
muns foram dor abdominal 67,1% (110), vômitos 47,9% (78), náuseas 25% (41), engasgo 24,4%(40) disfagia 23,2% (38), refeição demorada 
20,1%(33) e tosse 22,6% (37). A história de anafilaxia a alimentos, estava presente em 22% (28) dos casos, tendo sido verificado que 
essa resposta é 6,8 vezes mais comum em pacientes com EoE e APLV (OR: 6,831, CI: 1,520-30,689, p = 0,005). A maior parte dos pa-
cientes possuíam alguns fatores associados à EoE: rinite alérgica em 79,2% (114), APLV prévia em 72,1% (106), asma em 37,4% (55) e 
dermatite atópica em 34% (49). Dentre as demais condições associadas mais frequentes se destacam as doenças neurológicas, onde 
11,9% (19) eram portadoras de transtorno do espectro autista, tendo sido encontrada associação entre presença de doenças neurológicas 
e menores Z escores de peso ao diagnóstico (p = 0,027) Este estudo apresenta o perfil clínico e demográfico de pacientes com EoE no 
momento do diagnóstico, o que pode ser de grande valia para ajudar a identificar pacientes com a condição. Os achados referentes à 
relação entre EoE e história de atopia sugerem importância da colaboração multidisciplinar na prática clínica e necessidade de mais es-
tudos prospectivos sobre o tema.
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Utilidad de la video-pH-impedanciometría esofágica en estudio de tos crónica en población 
pediátrica colombiana

Melquicedec Vargas Sandoval1, Yeison Hernando Vila Diaz1, Gina Paola Gonzalez Infante1, Angie Vanessa Vergara Espitia2, 
Michelle Higuera2

1Centro de Fisiología Gastrointestinal Gastrokids Sas, Colombia; 2Universidad el Bosque

La pH impedancia intraluminal multicanal esofágica (PH-IME) representa el estándar de oro para el diagnóstico de reflujo gastroesofágico 
(RGE) mediante la cuantificación y caracterización de los eventos y su relación sintomática. El registro en video gráfico(VG) durante el 
estudio permite la apreciación objetiva de la presencia de síntomas como tos, ayudando a determinar su asociación del reflujo con la tos. 
Determinar los indices de relación sintomática, entre la tos y episodios de RGE por medio de PH-IME asociada a VG y PH-IME con sín-
tomas registrados por los padres (ISP) Estudio prospectivo, pacientes de 2 a 18 años con tos crónica (>4 semanas) con nasolaringoscopia 
y Endoscopia digestiva alta normal entre Mayo 2022 y Mayo 2023 en Gastrokids, Colombia. Se realizó PH-IME con VG y PH-IME con 
síntomas registrados por los padres (ISP), describiendo el Índice de Tos (IT), definido como el porcentaje de episodios de tos asociados 
con RGE. Se incluyeron variables sociodemográficas. Se analizó con Stata con umbral de positividad de 50% para IT y 95% para la Pro-
babilidad de asociación sintomática (SAP), mediante prueba exacta de McNemar30 pacientes, con edad media de 5,2 años (2-15), 17 
(56.6%) masculinos, 10(33.3%) pacientes positivo según en PH-IME conISP, 26 (86,6%) por PH-IME asociada a VG, se encuentra una 
correlación positiva fuerte entre SI y SI por vídeo (sperman 0.77,p < 0.0001), así mismo la correlación entre SAP y SAP por video es mo-
derada a debil (sperman 0.41, p = 0.02), indicando que los dos métodos no son significativamente diferentes.

Al usar un umbral de positividad de 50% para SI y 95% para SAP, se generan variables dicotómicas y se aplican prueba exacta de 
McNemar. Al realizar el estudio con video hay una tendencia significativa a detectar más casos por encima del umbral tanto para SI como 
para SAP, estas diferencias son estadísticamente significativas por McNeamar (SI vs SI video p < 0.0001, SAP vs SAP video p = 0.0003) 
Al realizar el estudio con PH-IME asociada a VG hay una tendencia significativa a detectar más casos por encima del umbral tanto para 
IT como para SAP, estas diferencias son estadísticamente significativas, la correlación entre los dos métodos es moderada a débil indi-
cando que los dos métodos no son significativamente diferentes. Adicionar la grabación durante el estudio ayuda a detectar más episodios 
de RGE asociados a tos.

Síndrome de enterocolite induzida por proteína alimentar grave, crônica, de início muito 
precoce em lactente em aleitamento materno exclusivo: relato de caso

Jose Vicente Noronha Spolidoro, Débora da Rosa Götze, Verônica Indicatti Fiamenghi, João Ronaldo Mafalda Krauzer, 
Nicole Zanardo Tagliari, Rodrigo Dalcanalle Garcia

Hospital Moinhos de Vento

Síndrome de enterocolite induzida por proteína alimentar (Food Protein-Induced Enterocolitis Syndrome - FPIES) é uma forma grave de 
alergia alimentar não IgE mediada. Não há descrição concisa de dados epidemiológicos da doença. Relato de casoRelato de casoFemi-
nina, 2 meses, hígida, em aleitamento materno exclusivo. Apresentando vômitos maciços e evacuações com muco/sangue, associado a 
hipoatividade e parada de ganho ponderal. Suspeita-se de alergia a proteína do leite de vaca e iniciado dieta materna de exclusão. Sem 
melhora clínica, lactante mantém aleitamento com dieta de exclusão de leite e derivados e inicia fórmula infantil a base de aminoácidos 
(FAA), porém persistem vômitos maciços e diarreia, evoluindo com piora da letargia e oligúria. Avaliada em emergência pediátrica, apre-
sentando-se em mau estado geral, hipocorada, letárgica, em choque hipovolêmico. Realizada expansão volêmica com cristalóide e iniciado 
antibioticoterapia de amplo espectro por sepse presumida (suspenso após culturais negativos). Laboratoriais demonstraram distúrbios 
eletrolíticos, anemia, leucocitose com desvio à esquerda, acidose metabólica hiperclorêmica e hipoalbuminemia. Após estabilização inicial, 
realizado ecografia abdominal, sugestiva de inflamação intestinal difusa. Após fase aguda, mantido manejo com cristalóide, antiemético 
endovenoso e dieta enteral com FAA. Por opção materna, suspenso amamentação e mantido dieta plena com FAA. FPIES se manifesta 
com vômitos repetitivos, seguidos ou não por diarreia, evoluindo com letargia, palidez, desidratação e choque hipovolêmico. Usualmente, 
episódios iniciais de FPIES são diagnosticados como gastroenterite viral aguda ou sepse, tendo em vista os sinais e sintomas inespecí-
ficos. Leite de vaca e de soja são os principais gatilhos, enquanto os alimentos sólidos mais relacionados são ovo e frutos do mar. Alei-
tamento materno é descrito como fator protetor contra FPIES, entretanto, a passagem de proteínas do leite de vaca ingerido pela mãe 
pode aparecer no leite materno. Seu diagnóstico é baseado em critérios clínicos, com melhora com dieta de exclusão seguido de teste 
de provocação oral positivo. Apesar da gravidade, costuma haver resolução da doença ainda na primeira infância.

Apesar de rara, é bem estabelecida a ocorrência de FPIES durante aleitamento materno exclusivo. Sendo assim, ressalta-se a impor-
tância do reconhecimento precoce dessa grave condição a fim de evitar desfechos desfavoráveis.
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Comparación de distintas técnicas para detección de infección por helicobacter pylori  
en niños y adolescentes sintomáticos

Dinka Ivulic1, Camila Cabrera1, Felipe Del Canto1, Alejandra Gallardo2, Francisco Alliende2, Marcela Toledo3,  
Gabriela Román4, Pamela Marchant5, Juan Cristobal Ossa6, Tomeu Viver7, Diego Tapia1, Valeria Galvez1,  
Miguel O´Ryan1, Yalda Lucero8

1Universidad de Chile; 2Clínica Alemana de Santiago; 3Hospital Roberto del Río; 4Hospital Exequiel Gonzalez; 5Hospital Padre Hurtado;  
6Hospital Luis Calvo Mackenna; 7Mediterranean Institute for Advances Studies (Imadea); 8Programa de Microbiología Y Micología, Icbm, 
Depto de Pediatría Norte, Facultad de Medicina, Universidad de Chile. Clínica Alemana de Santiago

Helicobacter pylori es una infección crónica altamente prevalente a nivel mundial, que puede adquirirse en la infancia y promueve el de-
sarrollo de inflamación y eventualmente cáncer gástrico. Debido a las dificultades para cultivar H. pylori de forma rutinaria, ha sido difícil 
encontrar un estándar de referencia de diagnóstico. Lo más aceptado es utilizar la combinación de 8805,2 ensayos (sin cultivo) que per-
mitan identificar la bacteria directamente en biopsias gástricas. Existe poca literatura respecto al rendimiento de estas técnicas en niños. 
Objetivo: Comparar la proporción de muestras positivas por distintas técnicas directas, su concordancia y rendimiento de las distintas 
combinaciones de tests. Comparar con la detección serológica. Métodos (estudio financiado por Fondecyt 1190456): estudio multicéntrico 
observacional analítico que incluyó pacientes de 8 a 20 años que se realizaron endoscopía por estudio de dolor abdominal. Se determinó 
presencia de H. pylori mediante test de ureasa, histología (tinción Giemsa), amplificación de ureA por qPCR, estudio de microbioma de 
biopsias gástricas e IgG anti-H. pylori. Se analizaron muestras de 118 pacientes (promedio de edad 13,4 años). De estos, 29 resultaron 
positivos por test de ureasa, 41 por histología, 37 por qPCR de ureA, 37 por datos de microbioma y 21 positivos por IgG contra H. pylori. 
La combinación histología + PCR UreA fue la que tuvo mejor concordancia de detección. Hubo 2 muestras positivas por histología (con 
moderada cantidad de bacilos tipo Helicobacter) que no amplificaron por PCR UreaA y en estudio microbiota no se identificó H. pylori. Si 
bien no hubo total concordancia entre los métodos diagnósticos evaluados, la combinación histología-PCR UreA fue la que logró mayor 
frecuencia de detección con mejor concordancia. La detección de bacilos por histología en algunos casos podría corresponder a otras 
especies bacteriana. En este contexto la serología no fue un método adecuado de diagnóstico.

Confirmación diagnóstica de alergia a las proteínas de la leche de vaca en un hospital  
de referencia de especialidad en México: una estrategia costo-efectiva

Rodrigo Vázquez Frias, Yunuen Rivera Suazo, Ana María Cruz Hernández, Gregorio Antonio Torres Martínez,  
Rodrigo Ortegón Gallareta, Monica Vanesa Pasos Caamal, Magali Reyes Apodaca

Hospital Infantil de México Federico Gómez

Se estima que la alergia alimentaria afecta entre un 3-7% de los niños menores de 5 años. Sin embargo, esta prevalencia puede estar 
sobreestimada debido a que el diagnóstico no se realiza utilizando la prueba de reto oral (PRO), que es el estándar de oro. Conocer la 
proporción de casos confirmados de APLV que acuden a un hospital de referencia y si es una estrategia costo-eficaz. Estudio observa-
cional, retrolectivo, con evaluación económica, de casos consecutivos de expedientes de pacientes pediátricos (menores de 5 años) con 
diagnóstico probable de APLV en 5 años. Todos los pacientes con sospecha de APLV, se les realiza restricción a las proteínas de la leche 
de vaca, si recibe leche humana se coloca a la madre bajo dieta de restricción y en aquellos casos que reciben fórmula infantil, se les 
da fórmula extensamente hidrolizada/aminoácidos. Posteriormente se programa PRO. En caso de PRO abierto positivo se continua con 
dieta de restricción y en caso de reto oral abierto negativo, se continua con la administración de al menos 200 ml de fórmula con proteína 
de leche de vaca (o dieta sin restricción a la madre) y posterior a dos semanas se libera completamente la restricción y se cita a las 4 
semanas para corroborar que no se presenta sintomatología. Se realizó estadística descriptiva, determinando frecuencias y proporciones 
para variables cualitativas y medidas de tendencia central o dispersión para variables cuantitativas. Se realizó estimación de costos y con 
base en la frecuencia encontrado de retos positivo se alimentó la evaluación económica y se determinó la razón de costo-eficacia incre-
mental y análisis de sensibilidad. Se lograron identificar 278 expedientes de pacientes con diagnóstico presuntivo de APLV. El 56% co-
rrespondió al sexo femenino. La edad promedio de envío fue de 3.6+1.9 meses (mediana 3.4, RIC 3.6 meses). Los síntomas con los que 
se presentaron fueron llanto/irritabilidad en el 88%, regurgitaciones 74%, vómito 33%, distensión abdominal 43%, alteraciones en las heces 
58% (rectorragia 9%), alteraciones dermatológicas 36%. Se realizó PRO abierta en todos los pacientes, con un resultado positivo en 41 
(14.74%). Los costos fueron menores en el grupo en los que se descartó el diagnóstico. Conclusiones: en grupo de pacientes con alta 
sospecha de APLV, el diagnóstico confirmatorio reduce importantemente el número de pacientes que son manejados como APLV y reduce 
los gastos asociados, sobre todo en aquellos que utilizan fórmula sustitutiva.
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Associação de aganglionose colônica total e fibrose cística na obstrução colônica  
neonatal – relato de caso raro

Angélica Nau, Vanessa Ferrari, Ana Carolina Brito Reis da Silva, Luciano Garnica

Hospital Jaraguá

O atraso na passagem do mecônio em um recém-nascido (RN) para além de 24h pode ser sinal de obstrução colônica, e pode ocorrer 
por anormalidades anatômicas, plug meconial, aganglionose colônica (AC), fibrose cística (FC) e outras condições. Embora possam ter 
sintomatologia semelhante, estas doenças raramente estão associadas. Relatamos o caso de um RN com aganglionose colônica total 
(ACT) em associação com provável fibrose cística. Masculino, RN a termo, peso adequado para a idade, boa vitalidade e sem interco-
rrências imediatas após parto cesárea. Pais não conseguíneos, pré natal sem intercorrências, apenas com Streptococcus Grupo B +. Com 
3 dias de vida apresentou distensão abdominal, vômitos biliosos e atraso na eliminação de mecônio. Após enema com soro fisiológico 
houve saída de fezes endurecidas. Enema Opaco revelou cólon de calibre reduzido difusamente e com falha de enchimento pelo contraste, 
compatível com microcólon.

Laparotomia exploradora mostrou redução do calibre de todos os segmentos colônicos e pérolas de mecônio impactadas no ileo distal. 
Realizado ileostomia em dupla boca a 10cm da válvula ileo-cecal. Biópsias de cólon ascendente, transverso e descendente revelaram 
aganglionose nos plexos mioentéricos.

O paciente também apresentou duas triagens neonatais positivas para Fibrose Cística, com forte suspeita para esta doença. 
Discussão: RN com atraso na eliminação de mecônio deve sempre ser investigado. Duas das principais hipóteses diagnósticas são AC 

e FC. AC é uma neurocristopatia em que há falha na migração de células ganglionares para o plexo mioentérico. O paciente apresenta 
aganglionose até região proximal de cólon ascendente, configurando aganglionose colônica total. FC pode se apresentar com plug meco-
nial pela viscosidade das secreções. A associação de FC e AC é incomum. De fato, na literatura há relato de apenas 2 casos de conco-
mitância de ambas as doenças, e nenhum deles com ACT.

O paciente encontra-se estável, com ileostomia funcionante, bom ganho de peso até o momento e aguardando resultado do teste do 
suor para FC – teste confirmatório após duas triagens positivas. Caso seja, de fato, confirmado este diagnóstico, este será o terceiro caso 
relatado no mundo de concomitância de AC e FC, e o primeiro caso com aganglionose colônica total. 

Conclusão: Associação de AC e FC é rara em neonato com obstrução colônica e atraso na passagem de mecônio. Este é, potencial-
mente, o terceiro caso relatado no mundo. 

Resistencia de helicobacter pylori a claritromicina y levofloxacino en niños chilenos entre 
los años 2010-2023

Yanira Campusano1, Carolina Serrano2, Camila Cabrera1, Nora Mamani1, Paul R. Harris2, Francisco Alliende3,  
Marcela Toledo4, Gabriela Román5, Pamela Marchant6, Juan Cristobal Ossa7, Miguel O´Ryan8, Yalda Lucero9

1Programa de Microbiología y Micología, Icbm, Facultad de Medicina, Universidad de Chile; 2Departamento de Y Nutrición Pediátrica, 
Facultad de Medicina, Pontificia Universidad Católica de Chile; 3Clínica Alemana de Santiago, Facultad de Medicina Clínica Alemana-Udd; 
4Hospital Roberto del Río; 5Hospital Exequiel González Cortés; 6Hospital Padre Hurtado; 7Hospital Luis Calvo Mackenna; 8Universidad de 
Chile; 9Programa de Microbiología y Micología, ICBM, Depto de Pediatría Norte, Facultad de Medicina, Universidad de Chile. Clínica Alemana 
de Santiago, Facultad de Medicina, Clínica Alemana-UDD

La infección por Helicobacter pylori es altamente prevalente en Latinoamérica y se asocia con enfermedad ulcero péptica y eventual desa-
rrollo de cáncer gástrico. Su erradicación exitosa con antibióticos es fundamental para la curación de las lesiones y prevenir recurrencias. 
La tasa de éxito de erradicación de esquemas empíricos es de 60-75%, lo que es deseable mejorar. Uno de los principales motivos del 
fracaso de erradicación es la emergencia de resistencia a antimicrobianos. Comparar la evolución temporal de la frecuencia de resistencia 
a claritromicina (CLA) y levofloxacino (LEVO) en pacientes pediátricos infectados por H. pylori de Santiago de Chile en 2 períodos de mues-
treo. Se reclutaron pacientes sintomáticos menores de 18 años en distintos centros de salud quiénes se sometieron a endoscopía digestiva 
alta en 2 períodos (2010-2015 y 2019-2023). Se obtuvieron 2 biopsias del ángulo gástrico. Se extrajo ADN directamente de la cepa aislada 
o de la biopsia. Para CLA se utilizó la técnica de PCR-RFLP para la detección de las mutaciones puntuales A2142G y A2143G en el gen 
23s rRNA. Para LEVO, se detectaron 8 mutaciones puntuales asociadas a resistencia del gen GyrA mediante ASP-PCR. Proyecto aprobado 
por Comités de ética institucionales y financiado por Fondecyt 1190456 y Concurso investigación Clínica Alemana 2022.Analizamos un total 
de 66 pacientes entre los periodos 2010-2015 y 2019-2023. La resistencia global a CLA fue 24,2% y a LEVO 71,2%. Al analizar la evolución 
de las resistencias por periodos, no encontramos diferencias significativas para la resistencia CLA (2010-2015: 23,5% (n = 34) y 2019-2023: 
25,0% (n = 32), valor P = 0,9). Por el contrario, para LEVO encontramos una disminución significativa en las tasas de resistencia con el 
tiempo (2010-2015: 81,8% (n = 33) y 2019-2023: 57,7% (n = 26), valor P = 0,04).Las cepas de H. pylori estudiadas provenientes de pacientes 
pediátricos tuvieron una frecuencia de resistencia a CLA > 20% y estable en el tiempo, por lo que este antibiótico, ampliamente utilizado, no 
sería la mejor opción de erradicación en nuestros pacientes. Si bien se observó una disminución, la alta tasa de resistencia a LEVO hacen 
no recomendable el uso de este antibiótico como alternativa de segunda o tercera línea en nuestro medio.
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Perfil clínico epidemiológico de pacientes com pancreatite acompanhados em ambulatório 
terciário de gastropediatria

Camila Lohmann Menezes, Natalia Lamounier dos Martires Guerra, Rebeca Fernandes Fonseca, Mariana Leitão de Faria, 
Victor Batitucci Ribeiro, Mariana Deboni Bibas, Ricardo Katsuya Toma

Instituto da Criança - FMUSP

A pancreatite é uma doença relevante no contexto pediátrico, com potenciais repercussões clínicas a longo prazo. Apesar de sua baixa 
prevalência, há ambulatórios especializados no manejo destes pacientes. O presente estudo tem por objetivo avaliar o perfil clínico-epi-
demiológico de crianças com pancreatite acompanhadas em ambulatório terciário de gastropediatria. Feita revisão de prontuário dos 
pacientes atendidos entre junho de 2018 e junho de 2023 (zero a 18 anos). Coletados dados clínico-epidemiológicos como: idade, clas-
sificação e diagnóstico etiológico da pancreatite, antecedentes familiares, alterações laboratoriais, radiológicas, diagnóstico etiológico e 
necessidade de abordagem cirúrgica. Foram atendidos 18 pacientes com diagnóstico de pancreatite. Houve um caso de pancreatite aguda 
isolada, oito casos de pancreatite aguda recorrente (44%) e nove casos de pancreatite crônica (50%). Onze pacientes eram do sexo mas-
culino (61%). A mediana de idade do diagnóstico foi de cinco anos, e o tempo médio de seguimento no ambulatório, quatro anos. Quanto 
à etiologia, fibrose cística foi a mais frequente (n = 7, 39%), seguida por autoimune (n = 2, 11%), hipertrigliceridemia (n = 2, 11%), litíase 
biliar (n = 2, 11%), síndrome de Shwachman-Diamond (n = 1, 5%) e pancreatite crônica genética (n = 1, 5%). Três casos foram classifica-
dos como idiopáticos (18%) e aguardam análise de genoma. 

O estado nutricional dos pacientes no início do seguimento foi: eutrofia (66%), magreza/magreza acentuada (17%), sobrepeso/obesidade 
(17%). Foram descritas alterações radiológicas em 44% dos casos: atrofia pancreática (27%), heterogeneidade parenquimatosa (22%), 
afilamento de ducto pancreático principal (11%), tortuosidade de ducto pancreático (5%).

Os procedimentos diagnósticos/ terapêuticos necessários no seguimento foram: colangiopancreatografia retrógrada endoscópica (n = 
2), com instalação de stent (n = 1), papilotomia e extração endoscópica de cálculos (n = 1), duodenopancreatectomia subtotal (n = 1). 
Nove pacientes (50%) apresentaram insuficiência pancreática exócrina (sete com fibrose cística) e destes, um apresentou insuficiência 
endócrina (5%).Apesar de pouco frequentes, os casos de pancreatite na instituição foram majoritariamente crônicos ou recorrentes (94%). 
Metade da amostra evoluiu com sequela definitiva. Identificação precoce e seguimento adequado podem minimizar a morbidade a longo 
prazo.

Agentes hemostáticos tópicos: experiencia en una unidad de endoscopía de alta 
complejidad

Laura Busquet, Gabriela Wede, Mariela Antoniska, Pilar Gomez Navas, Juliana Gonzalez, Julieta Corzo,  
Adriana Bottero, Ana Rocca

Garrahan

La hemorragia digestiva (HD) en pediatría puede tener una morbilidad y mortalidad significativas. La hemostasia endoscópica es la mo-
dalidad de tratamiento de primera línea para el manejo de la HD reduciendo de manera efectiva las tasas de resangrado, necesidad de 
cirugía y mortalidad. Los métodos endoscópicos más utilizados son la inyección, los dispositivos térmicos y/o mecánicos. Sin embargo, 
el manejo endoscópico de la HD a menudo es un desafío, debido a las características de la lesión por lo que se requieren modalidades 
de hemostasia endoscópica más efectivas y sencillas. Se ha demostrado que los agentes hemostáticos tópicos tienen excelentes resul-
tados inmediatos en pacientes con sangrados de difícil abordaje. Tienen además la ventaja de ser fáciles de usar. Presentar la experiencia 
del uso de TC-325 (Hemospray, Cook Medical) en pacientes con HD en una unidad de endoscopía de un centro pediátrico de alta com-
plejidad. Entre 2018 y 2023, se utilizó Hemospray en 14 pacientes (pac) con HD grave. Edad: Mediana 7.4 meses (1 mes – 16 años). Score 
de Sheffield: 92 % score > de 8. Todos los pacientes presentaron caída de hemoglobina con requerimiento transfusional. Enfermedad de 
base: 50 % de los pac enfermedad oncohematológica. Comorbilidades: 85 % Plaquetopenia o coagulopatía (14/12). La forma de presen-
tación más frecuente fue HD alta. Sitio de sangrado: esófago 35 %. estómago: 35 % duodeno 28 %, colon 28 %. Hallazgos endoscópicos: 
úlceras múltiples 10 pac (5 pac úlceras > de 2 cm), sangrado en napa 5 pac, un pac con sangrado post biopsia tumoral. No se registraron 
complicaciones asociadas al procedimiento. Ninguno presentó sangrado. Cinco pacientes requirieron terapia combinada. A las 48 horas, 
un paciente ingresó a cirugía por perforación de úlcera duodenal. En nuestra casuística, el uso de Hemospray permitió resolver el san-
grado en el 100% de los pacientes. No se presentaron complicaciones asociadas al procedimiento ni eventos de resangrado. Consideramos 
que el uso de Hemospray es un método seguro, efectivo y de fácil aplicación. Permitió disminuir los requerimientos transfusionales, lograr 
la estabilidad clínica y humoral de los pacientes disminuyendo la morbilidad asociada a la HD.
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Doença do depósito de glicogênio 1b, manifestações gastrointestinais e doença  
de crohn-like em pacientes de um hospital de referência: relato de 5 casos

Priscila Vaz Galindo de Araújo Macêdo, Michela Cynthia da Rocha Marmo, Ana Cecília Menezes de Siqueira,  
Paula Teixeira Lyra, Paula Azoubel de Souza

IMIP

A doença do depósito de glicogênio Ib (GSDIb) é um erro inato do metabolismo associado à variante patogênica do gene SLC37A4 cau-
sando deficiência da enzima glicose-6-fosfatase, evoluindo com hipoglicemia, hepatomegalia, neutropenia, infecções e doença inflamatória 
intestinal-like (DII-like).5 pacientes com a variante patogênica do gene SLC37A4 sendo 4 procedentes do Sertão de Pernambuco e 1 da 
cidade de Recife, recebendo amido cru. Caso 1-masculino, 4 anos e 1 mês. Sintomas iniciais: hipoglicemia, hepatomegalia, acidose me-
tabólica e vômitos. Evoluiu com diarreia, fístula transesfincteriana e plicomas perineais, velocidade de hemossedimentaçao (VHS = 
122mm), proteína C-reativa (PCR = 144,8mg/dl), 3200 leucócitos (270 neutrófilos). Diagnóstico de Doença de Crohn-like associada (DC- 
like), recebendo filgrastim. Caso 2-masculino, 10 anos e 4 meses. Sintomas iniciais: crise convulsiva. Evoluiu com dor abdominal, VHS 
96mm, PCR 39,3mg/dl, 4480 leucócitos (717 neutrófilos), colonoscopia com estenose de cólon descendente. Diagnóstico de DC-like 
associada, recebendo adalimumabe. Caso 3-feminino, 10 anos 6 meses. Sintomas iniciais: crise convulsiva, diarreia, vômitos, desidratação, 
hipoglicemia, acidose metabólica e hepatomegalia. Evoluiu com colite, esteatose, fístula perianal interesfincteriana (superada), VHS 75mm, 
PCR 4,4mg/dl, calprotectina fecal 37mcg/g, leucócitos 3700 (444 neutrófilos). Diagnóstico DC-like associada, recebendo filgrastim. Caso 
4-feminino, 4 anos 3 meses. Sintomas iniciais: crise convulsiva, sonolência e hipoglicemia neonatal e hepatomegalia. Evoluiu com diarreia, 
leucócitos 5200 (520 neutrófilos), VSH 120mm, PCR 4,7mg/dL e colonoscopia com úlceras colônicas em transverso, descendente e sig-
móide. Diagnóstico de DC-like, recebendo filgrastim e mesalazina. Caso 5-masculino, 2 anos 3 meses. Sintomas iniciais: hepatomegalia 
e aumento de transaminases. Evoluiu sem sintomas gastrointestinais. Exames laboratoriais apresentavam leucócitos de 12000(4000 
neutrófilos), PCR 144mg/dL. Dos 5 pacientes, 4 receberam diagnóstico de doença de Crohn-like associada à GSDIb. Esta associação é 
parcialmente explicada pela redução de número e função dos neutrófilos característicos da GSDIb. A atenção para sintomas gastrointes-
tinais e aumento de provas de atividade inflamatória é necessária na GSDIb. O tratamento relatado, além do amido cru, consiste no uso 
do filgrastim e o tratamento da DII-like com antiinflamatórios, imunossupressores e imunobiológicos.

Glicogenose 1a e doença inflamatória intestinal-like: um relato de caso

Carolina Gonçalves de Godoy, Michela Cynthia da Rocha Marmo, Gabriella Aguiar Santos Faria, Priscila Vaz Galindo de 
Araújo Macedo, Paula Azoubel de Souza, Ana Cecília Menezes de Siqueira

IMIP

A doença do depósito do glicogênio 1a (DDG1a - doença de von Gierke) é um erro inato do metabolismo por variantes bi alélicas da 
G6PC1 que inativam a unidade catalítica da glicose-6-fosfatase. Evolui com hepatomegalia, hipoglicemia, acidose, hipertrigliceridemia, 
hipercolesterolemia, hiperuricemia, litíase renal, hipertensão, disfunção plaquetária e adenomas hepáticos. Diarreia, hematoquezia e dor 
abdominal ocorrem e há registros raros de doença inflamatória intestinal (DII) associada. O diagnóstico é por biópsia hepática e sequen-
ciamento genético. O tratamento é ingesta de amido de milho cru e alimentação regular fracionada para controlar hipoglicemia. Paciente, 
masculino, com diarreia e dor abdominal desde 3 meses. As fezes eram aquosas ou gordurosas, sem sangue. Aos 7 anos tinha déficit 
pondero-estatural, hipertrigliceridemia, hiperuricemia, nefrolitíase, anemia, plaquetose e hipertensão arterial. Os pais, primos, relatavam 
dois abortos/três gestações maternas. No acompanhamento, investigou-se síndrome de Shwachman-Diamond e glicogenose. O exoma 
completo evidenciou 2 variantes heterozigóticas no gene G6PC (p.Asp38Val ENST00000253801 e p. Arg83Cys ENST00000253801) – 
OMIM*613742 - aos 19 anos. A diarreia e dor abdominal persistiam com provas de atividade inflamatória elevadas (calprotectina 589mcg/g, 
velocidade de hemossedimentação 75mm, proteína C-reativa 77,3mg/dl, alfa2 1,53g/dl, hemoglobina 10,5g/dL, plaquetas 572000/mcL, 
ferritina 87,5ng/mL) sem infecções. Apesar da colonoscopia normal, o histopatológico mostrou ileíte, colite e retite crônicas, ativas e leves. 
Aos 21 anos iniciou mesalazina 50mg/kg/dia com boa resposta. Tinha 3 adenomas no fígado, submentendo-se a transplante hepático aos 
22 anos, com sucesso. Atualmente recebe prednisona e tracolimus, sem sintomas. A associação glicogenose e DII existe no tipo 1b (DD-
G1b).A neutropenia e/ou a disfunção dos neutrófilos presentes na DDG1b é a caraterística do fenótipo inflamatório intestina, o que não 
ocorre na DDG1a. Na DDG1a, a DII é justificado por: efeitos do amido de milho cru, risco aumentado de DII na DDG1a ou predisposição 
genética. A DII pode ser parte do fenótipo da DDG1a, distintamente da DDG1b onde os estimuladores de colônias de granulócitos são 
associados ao tratamento convencional da DII, na DDG1a usa-se o tratamento convencional da DII.

Estudos para esclarecer a associação da DDG1a e DII são necessários visando melhor controle dos sintomas dos pacientes 
acometidos.
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Doença celíaca e doença de castleman em associação: um relato de caso

Natália Sá Carneiro Asfora, Manuela Torres Camara Lins, Carolina Gonçalves de Godoy, Michela Cynthia da Rocha Marmo, 
Paloma Velez de Andrade Lima Simões Ferreira, Georgia Lima de Paula

IMIP

A Doença celíaca é uma desordem autoimune causada pela ingestão de glúten em indivíduos geneticamente predispostos. São descritas 
na literatura associação com outras doenças autoimunes. A Doença de Castleman (DC) é um raro distúrbio linfoproliferativo benigno, de 
etiologia ainda indeterminada, com provável origem na desregulação imune, caracterizada por linfadenopatia periférica com sintomas 
sistêmicos e alteração de marcadores inflamatórios. O diagnóstico é dificultado pelo início insidioso, clínica pouco específica, desconhe-
cimento da doença e necessidade de biópsia. Paciente, 15 anos, sexo masculino, com diagnóstico de doença celíaca com 1 ano de idade. 
Diante de perda de peso aos 10 anos, suspeitado de transgressão de dieta, porém endoscopia e sorologias não compatíveis. Após 1 ano, 
evoluiu com linfonodomegalia disseminada, anemia e plaquetose e posteriormente com febre diária associada a astenia. Realizou tomo-
grafia de tórax e abdome que demonstrou presença de linfonodomegalias mediastinais, no hilo hepático, hilo esplênico, celíacos, raiz do 
mesentério, retroperitônio e mamários. Optado por realização de biópsia de linfonodo supraclavicular, com achado de linfonodo com 
centros germinativos atróficos, zona do manto em aspecto de ´bulbo de cebola´ e hialinização vascular. Diagnosticado com DC do tipo 
hialino-vascular multicêntrica e iniciada quimioterapia com Rituximab. A DC é de etiologia desconhecida, sem causa subjacente descrita 
na infância, sendo proposta relação com etiologias virais, como herpes vírus humano 8 e vírus da imunodeficiência humana e autoimu-
nidade. Nas crianças, acredita-se está relacionada a desregulação primária do sistema imune inato, frequentemente associada ao aumento 
da produção de interleucina 6 (IL-6), secretada pelos centros germinativos dos linfonodos. A associação da DC com distúrbios de autoi-
munidade como vitiligo, doença celíaca, miastenia gravis e colite ulcerosa foram descritos e sugere uma possível patologia autoimune. 

DC, apesar de rara, pode ter relação com outras doenças autoimunes e deve ser aventada em pacientes portadores de doença celíaca 
com quadros clínicos semelhantes ao relatado.

Crise celíaca em lactente: um relato de caso

Gabriella Aguiar Santos Faria, Manuela Torres Camara Lins, Rhaissa Holanda Araújo, Michela Cynthia da Rocha Marmo, 
Paloma Velez de Andrade Lima Simões Ferreira, Mara Alves da Cruz Gouveia

IMIP

A doença celíaca (DC) e769, uma doença multissistêmica e imunomediada desencadeada pela ingestão de glúten em indivíduos geneti-
camente predispostos, com prevalência estimada em 1% mundialmente. As manifestações clínicas, que podem variar desde quadros 
assintomáticos até sintomas fatais que requerem hospitalização, como a crise celíaca (CC), uma complicac807,a771,o rara e potencialmente 
fatal da DC. Paciente sexo feminino, 1 ano 7 meses, internada para investigação de diarreia crônica, associada a dor abdominal e perda 
ponderal. Apresentava desnutrida, edemaciada com distúrbios hidroeletrolíticos (DHE) e sorologia positiva para doença celíaca. Realizada 
endoscopia que evidenciou atrofia vilositária e linfocitose intraepitalieal. Iniciada dieta isenta de glúten (DIG), porém persistia com diarreia 
volumosa e necessidade de reposição venosa de eletrólitos, sendo diagnosticada com crise celíaca, pelos critérios disponíveis. Como 
menor evoluiu de forma grave, optado por manter com dieta enteral exclusiva com fórmula de aminoácidos. No entanto, apesar da DIG e 
correção hidroeletrolítica, mantinha diarreia volumosa e DHE, optado por início de corticoterapia. Paciente recebeu alta com dieta enteral 
exclusiva, com corticoide oral e sem necessidade de correção de DHE. Após desmame completo do corticoide ambulatorialmente, iniciada 
dieta complementar isenta de glúten gradualmente com boa aceitação pela paciente e recuperação nutricional, sem retorno dos sintomas 
gastrointestinais. O termo crise celi769,aca tem sido usado desde a de769,cada de 1950 para descrever a forma aguda e fulminante da 
doença celíaca. Os critérios diagnósticos não são bem esclarecidos nas crianças. O tratamento da crise celíaca envolve a DIG, em con-
junto com reposição de fluidos e eletrólitos. Se tais medidas não forem eficazes, os corticosteroides devem ser considerados. Crise celíaca, 
apesar de rara, deve ser considerada em pacientes com diagnóstico de DC com sintomas graves. O diagnóstico precoce pode evitar 
complicações potencialmente fatais, visto que o tratamento imediato e a intervenção dietética melhoram drasticamente o prognóstico 
desses pacientes.
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Tuberculose pulmonar e intra-abdominal em paciente pediátrica com doença de crohn  
de início muito precoce em uso de anti-TNF

Hugo Pires Toscano de Britto, Natália Sá Carneiro Asfora, Matheus Brandt Costa Oliveira, Manuela Torres Câmara Lins, 
Paloma Velez de Andrade Lima Simões Ferreira, Michela Cynthia da Rocha Marmo

IMIP

A doença de Crohn (DC) é uma doença inflamatória intestinal (DII) crônica, que apresenta citocinas inflamatórias aumentadas, como o fator 
de necrose tumoral alfa (TNF945,). Na DC perianal fistulizante, o tratamento com anti-TNF945, é utilizado combinado com antibióticos e/ou 
cirurgia. A tuberculose latente ou doença pode surgir durante o seu uso sendo necessária vigilância durante o tratamento. Feminino, 13 anos. 
Aos 6 meses, tinha diarreia aguda sem sangue, tratada como alergia a proteína do leite de vaca em outro hospital. Aos 11 meses, evoluiu 
com fístula reto-vaginal drenando secreção purulenta. A colonoscopia mostrou pancolite crônica ativa erosiva, com úlceras fibrinosas, coa-
lescentes e áreas de mucosa normal, diagnosticando DC fistulizante. Iniciou anti-TNF945, (infliximabe) aos 2 anos e 9 meses. Apresentava 
teste tuberculinico (PPD) e Rx de tórax normais. Evoluiu com anafilaxia durante a infusão de infliximabe aos 5 anos e 6 meses, sendo sus-
pensa e mantida azatioprina. Iniciou adalimumabe aos 10 anos e 3 meses por atividade inflamatória. Aos 13 anos, internou com febre há 7 
dias, dor abdominal, diarreia, hemoglobina de 8,0 g/dL, proteína C reativa de 160 mg/L e velocidade de hemossedimentação de 60 mm. Em 
uso de azatioprina e adalimumabe, feito metronidazol, com melhora dos sintomas. No 4º dia de internamento hospitalar (DIH), a dor abdo-
minal retornou, precisando de opioides. A ultrassonografia de abdome (US) tinha coleção pélvica de conteúdo espesso em útero e alças 
intestinais. Associado ciprofloxacino. A azatioprina foi suspensa. No 6º DIH estava bem, sem precisar de cirurgia, apesar de ter febre. Tinha 
sorologia para citomegalovírus positiva (IGM e IGG), com PCR urinário negativo. O novo PPD foi 0 mm. A US mostrou redução da coleção 
intra-abdominal. O Rx de tórax mostrou nódulos em pulmões e baço, sugerindo investigar tuberculose. No 15º dia de DIH, mantinha febre. 
A pesquisa do bacilo álcool-ácido resistente no escarro foi positiva. Iniciou-se esquema RIPE (rifampicina+izoniazida+pirazinamida+etambu-
tol).Alta no 30º DIH com o adalimumabe e a azatioprina suspensos temporariamente, sendo o adalimumabe retomado após 3 meses sem 
intercorrências. A tuberculose cresceu em relevância no Brasil após a pandemia da COVID-19, sendo necessária a atenção principalmente 
em populações de risco de desenvolvimento da forma ativa e aos pacientes submetidos à terapia imunobiológica, oferecendo maior segu-
rança ao tratamento dos pacientes com DII.

Osteomielite lombossacra secundária à fístula colossacral pós correção de megacólon 
congênito

Ellen Unoki Santos, Larissa Hitomi Matsuzaki, Aparecida Dias de Souza Araujo, Rodrigo Piantoni Gonçalves,  
Amanda Lewandowski da Silva, Mario César Vieira, Luciana Bandeira Mendez Ribeiro, Sabine Kruger Truppel,  
Danielle Reis Yamamoto, Giovana Stival da Silva

Hospital Pequeno Príncipe

O megacólon congênito (MC) é um distúrbio motor causado pela ausência de células ganglionares no cólon cujo tratamento definitivo 
é a ressecção do segmento agangliônico. O objetivo do trabalho é relatar um caso de osteomielite lombossacra por fístula colossacral, 
secundária a complicação cirúrgica. Paciente masculino, 6 anos, portador de MC, submetido a colectomia parcial e colostomia aos 7 
meses de idade. Apresentou complicações com necessidade de ressecções intestinais e perda da válvula ileocecal. Aos 12 meses foi 
realizada reconstrução de trânsito intestinal com anastomose coloanal. Aos 4 anos, iniciou-se diarreia e lombalgia com irradiação para 
abdome e membros inferiores. Aos 6 anos de idade, apresentou piora progressiva da lombalgia. Tomografia de coluna lombossacra 
evidenciou ar em canal sacral. Ressonância magnética identificou fístula originando-se na parede posterior do cólon distal e estenden-
do-se até região epidural, através do forame sacral S2-S3, com coleção de conteúdo hidroaéreo no interior do canal sacral, compatível 
com osteomielite lombossacra. Realizou-se ileostomia e iniciou-se antibioticoterapia prolongada. Após 3 meses apresentava-se assin-
tomático com boa evolução da ferida operatória. Há plano cirúrgico de reconstrução do trânsito intestinal após confirmação da cicatri-
zação da fístula em exame de imagem. Considerando a faixa etária, o paciente apresentava dificuldade em descrever detalhadamente 
a dor, o que pode ter contribuído para o atraso do diagnóstico. Devido a localização da osteomielite, não foi possível a abordagem 
cirúrgica local. A confecção de ileostomia, com desvio de trânsito intestinal foi fundamental para o fechamento da fístula e sucesso 
terapêutico. Após revisão da literatura, não foi encontrado relato de caso semelhante.

Conclusão: Descreveu-se o caso de uma complicação rara de cirurgia para correção de megacólon congênito manifestando-se com 
dor lombar crônica e refratária, cujo diagnóstico de fístula colossacral com osteomielite lombossacra foi confirmado através de ressonância 
magnética.
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Experiencia en la vida real con los moduladores del CFTR en un centro pediátrico  
de fibrosis quística. Un estudio piloto

Lourdes Ortiz Paranza1, Daisy Vázquez1, Leticia Ramírez Pastore2, Lourdes Baez1, Mauro Rivas1, Ricardo Martinez1,  
Alma Salinas1, Isabel Duarte1, Carolina Concolino1, Lorena Ibañez1

1Centro Nacional de Fibrosis Quística. Hospital General Pediátrico Niños de Acosta Ñu. Ministerio de Salud Pública y Bienestar Social;  
2Cátedra y Servicio de Pediatría. Hospital de Clínicas. Universidad Nacional de Asunción

La fibrosis quística (FQ) es una patología genética, con compromiso multisistémico y evolución crónica y progresiva. Se produce por 
variantes que conducen a la formación de una proteína alterada, el CFTR, que actúa como canal aniónico en las superficies apicales de 
las células epiteliales. La aparición de los moduladores del CFTR, fármacos que facilitan el tráfico y la apertura del CFTR anormal, ha 
modificado la vida y el pronóstico de las personas afectadas, al actuar directamente sobre la causa subyacente de la enfermedad.

Describir los efectos del tratamiento con la combinación elezacaftor/ tezacaftor/ivacaftor, y lumacaftor/ivacaftor en pacientes con FQ en 
seguimiento en nuestro centro. Estudio observacional, descriptivo, prospectivo, que incluyó 10 pacientes con diagnóstico de FQ. De ellos, 
5 heterocigotas pF508del iniciaron terapia con elezacaftor/ tezacaftor/ivacaftor y 5 homocigotas pF508del reciben lumacaftor/ivacaftor. Se 
analizó el Z-score del índice de masa corporal (IMC), valor de test del sudor, espirometría, cultivo de secreción traqueal y valores de 
vitamina D previo al inicio de la terapia y a los 6 y 12 meses. Los datos se expresaron en medias y frecuencias y se consideró significativa 
una p < a 0.05 (Test de Mann-Whitney-Wilcoxon).

La edad media fue de 15.5 años, 6/10 de sexo masculino, 7/10 procedentes de Asunción y área metropolitana. Todos cursaban con 
insuficiencia pancreática. 

El promedio de Z-Score IMC basal fue -1.86, a los 6 meses -0.83 (p = 0.0051*) y al año -0.96 (p = 0.027*). En el test del sudor, la media 
basal fue de 100.6, a los 6 meses 76.6 (p = 0.0365*) y al año 77.6 (p = 0.0350*). En la espirometría, el valor promedio de FEV1 basal fue 
68%, a los 6 meses 83% (p = 0.005*) y al año 74% (p = 0.207). En la secreción traqueal se encontró flora habitual basal en 2/10 casos, 
a los 6 meses en 4/10 casos (p = 0.7) y a los 12 meses en 3/6 casos (p = 0.3). El valor medio de vitamina D basal fue 24.2, a los 6 meses 
28.8 (p = 0.08) y a los 12 meses 35.25 (p = 0.07).

Con respecto a las reacciones adversas, 1/10 presentó cuadro severo por lo que suspendió medicación, mientras que 4/10 presentaron 
síntomas gripales, 1/10 DAR, 2/10 náuseas y vómitos, 3/10 diarrea, 2/10 erupción, 1/10 cefalea y 2/10 depresión y ansiedad. El uso de 
moduladores en pacientes con FQ homo y heterocigotas mejoró significativamente el índice de masa corporal y los valores del test del 
sudor a los 6 y 12 meses, así como el valor de FEV1 a los 6 meses de tratamiento.

Doença de crohn atípica: perda de peso como primeira manifestação da doença  
em adolescente

Pamela Alves Garcia Bittencourt, Victor Augusto Ezequiel da Silva, Daniella Teixeira Bezerra, Igor Mychael Melo Ferreira, 
Kalynne Rodrigues Marques, Anna Gabriela Rufino Fonseca, Pamella Cerqueira Salgado Parise,  
Lucia del Carmen Trejos Navas, Amarilis Marina Milan, Ully Melo Carvalho

Hospital Municipal da Criança e do Adolescente de Guarulhos

A doença de Crohn (DC) é uma doença inflamatória intestinal, caracterizada pelo acometimento focal, assimétrico e transmural do tubo 
digestivo, acometendo da boca ao ânus. Sua história natural é marcada por agudizações e remissões. O diagnóstico pode ser difícil de-
vido à heterogeneidade das manifestações, principalmente quando a apresentação clínica inicial é inespecíficaAdolescente, 14 anos, 
masculino,40 kg(Z-score -1 < Z < 0), autista, com perda ponderal de 7 kg em um ano, sem mais sintomas,investigado, sem diagnóstico. 
No segundo ano, associado a perda ponderal progressiva, evoluiu com diarreia crônica sanguinolenta, 4 episódios/dia e fístula perianal. 
Colonoscopia: cólons ascendente, transverso e descendente- ulcerações profundas esparsas com fundo fibrinoso intercaladas com mu-
cosas normais, reto- úlcera aftoide e canal anal- mucosa inflamada e friável. Anatomopatológico- cólon ascendente com moderado infiltrado 
linfoplasmocitário na lâmina própria (LP), cólon transverso com ulceração, reto com granuloma epitelióide, célula gigante multinucleada e 
moderado infiltrado linfoplasmocitário na LP. Anticorpos para DC negativos. Iniciado tratamento com prednisona e mesalazina. Evoluiu 
com remissão dos sintomas por meses, seguido por agudização evidenciada por perda ponderal com desnutrição (29 kg – Z-score < -2), 
hematoquezia, 10 episódios/dia, dor, adinamia, aftas em região oral e fístula anal. Procurou nosso serviço sendo internado. Iniciado du-
rante internação iniciada formula para nutrição enteral/oral normocalórica, normoproteica e hiperlipidica 4x ao dia, antibioticoterapia, 
metilprednisolona 40mg/dia e ajuste de dose da mesalazina (2400mg/dia). Realizado infliximabe 150mg devido a presença de fistula 
perianal, com boa resposta clínica. Alta após 1 mês com acompanhamento ambulatorial revelando ganho de peso (44,5Kg Z-score 0 < Z 
< +1) e regressão dos sintomas, mantendo-uso de formula para nutrição 1x ao dia. A DC apresenta-se sob três formas principais: infla-
matória, fistulosa e fibroestenosante. A perda ponderal como manifestação inicial da DC é incomum, 20-30%. A diarreia, sintoma mais 
comum, só apareceu após um ano de evolução, dificultando o diagnóstico precoce e tratamento adequado. 

Este caso alerta para as apresentações atípicas da DC e sua inclusão no diagnóstico diferencial de perda ponderal em adolescentes.
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Acurácia do escore de referência endoscópico para EoE (EREFS) em crianças

Luciana Bandeira Mendez Ribeiro1, Mário César Vieira1, Sabine Kruger Truppel1, Nelson Rosário2

1Hospital Pequeno Principe; 2Hospital de Clínicas - UFPR

Os achados endoscópicos sugestivos de esofagite eosinofílica (EoE) são amplamente reconhecidos como característicos da doença, no 
entanto, ainda não fazem parte dos critérios diagnósticos. Avaliar a eficácia da aplicação do escore de referência endoscópico para EoE 
(EREFS) em crianças com sintomas de disfunção esofágica sem tratamento prévio com inibidores da bomba de prótons (IBP).Foi realizado 
um estudo transversal observacional por meio de revisão de laudos e fotos de endoscopia digestiva alta (EDA) e biópsias de esôfago de 
pacientes com sintomas de disfunção esofágica. Pacientes tratados com IBP ou com outras condições que podem causar eosinofilia 
esofágica foram excluídos. Dos 2.036 pacientes avaliados, os achados endoscópicos de EoE foram identificados em 248 (12,2%) e mais 
de uma anormalidade foi observada em 167 (8,2%). Entre todos os pacientes, 154 (7,6%) apresentaram eosinofilia esofágica (8805,15 
eosinófilos por campo de grande aumento) (p < 0,01). Nesse grupo, 30 pacientes (19,5%) apresentaram endoscopia normal. Em pacientes 
com EoE, edema (74% vs. 6,5%, p < 0,01) e linhas verticais (66,2% vs. 2,4%, p < 0,01) foram mais prevalentes quando comparados ao 
grupo controle. A associação de edema e linhas verticais foi mais frequente em pacientes com EoE do que no grupo controle (29,2% vs. 
1,6%, p < 0,01, OR = 24,7, IC = 15,0-40,5). A maioria dos pacientes com EoE (n = 154) apresentou escores EREFS entre 2 e 4 (0-5). Em 
52/154 (33,8%) o escore foi 2, em 35/154 (22,7%) o escore foi 3 e em 14/154 (9,1%) o escore foi 4. O escore médio neste grupo foi 1,98 
(DP ± 1,33) e no grupo controle foi 0,10 (DP ± 0,42) (p < 0,01). A presença de mais de um achado endoscópico teve sensibilidade de 
80,5%, especificidade de 93,4%, valor preditivo positivo de 50%, valor preditivo negativo de 98,3% e acurácia de 92,4%. A aplicação do 
escore de referência endoscópico para EoE em crianças fornece um método significativo para avaliar a gravidade da doença e a resposta 
ao tratamento. Em pacientes sem tratamento prévio, o escore também pode contribuir para a identificação precoce de características 
inflamatórias e fibroestenosantes, possibilitando identificar e evitar a progressão da doença.

Uso de anti-TNF na doença inflamatória intestinal de início muito precoce

Marina Cassone Buozo, Lívia Batista Chaves, Aldo de Andrade Dias Rodrigues, Letícia Helena Caldas Lopes,  
Juliana Tiemi Saito Komati, Maissara Obara Venturieri, Carolina Aranda, Vera Lucia Sdepanian

UNIFESP/EPM

Ainda é pouco o que sabemos sobre o tratamento da doença inflamatória intestinal de início muito precoce. Considerando os avanços no 
diagnóstico genético e imunológico, o tratamento é cada vez mais individualizado e, portanto, com melhor prognóstico. Todavia, o trata-
mento para doença inflamatória intestinal na população pediátrica é bem definido e tem bons resultados. Analisar o uso de terapia anti-TNF 
na doença inflamatória de início muito precoce. Trata-se de um estudo descritivo e retrospectivo, entre janeiro de 2021 e julho de 2023, 
do banco de dados eletrônico, de um ambulatório especializado em doença inflamatória intestinal pediátrica. Foram incluídas crianças 
que iniciaram os sintomas de doença inflamatória intestinal com idade inferior a 6 anos, cujo diagnóstico foi baseado segundo as carac-
terísticas clínicas, laboratoriais, endoscópicas, histológicas e radiológicas. Totalizaram-se 91 pacientes dos quais 47 (52%) com doença 
de Crohn, 27 (30%) com colite ulcerativa, 4 (4%) com colite não classificada, e 13 (14%) com doença monogênica. A média (DP) de idade 
dos 91 pacientes com doença inflamatória de início muito precoce foi de 1,83 (1,41) anos e sua maioria era do gênero masculino (59,3%). 
Terapia anti-TNF foi usado em 44 (48%) pacientes, dos quais 37 (37/44,84%) infliximabe e 7 (7/44,16%) adalimumabe. Quanto ao uso de 
imunossupressor em associação com o anti-TNF, 77% (34/44) em associação com a azatioprina (66% com infliximabe e 11% com adali-
mumabe) e 23% (10/44) em monoterapia com (18% com infliximabe e 5% com adalimumabe). Dos que iniciaram com infliximabe, 18 (49%) 
precisaram trocar a medicação para adalimumabe ao longo do tratamento, principalmente, por perda de resposta ao tratamento. Os pa-
cientes com diagnóstico de doença monogênica iniciaram tratamento específico e alguns trataram com anti-TNF: 3/13 (23%) infliximabe 
e azatioprina, 2/13 (15%) adalimumabe e azatioprina, e 1/13 (8%) monoterapia com adalimumabe. Quase metade dos pacientes com 
doença inflamatória intestinal de início muito precoce recebeu a terapia Anti-TNF, em maior proporção o infliximabe comparado com o 
adalimumabe, e a maioria destes em associação com a azatioprina. Quase um quarto dos pacientes com doença monogênica, também, 
recebeu terapia anti-TNF, a maioria infliximabe em associação com a azatioprina.
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O desafio da realização de manometria anorretal sem sedação em crianças: estratégias 
para o sucesso do exame

Soraia Tahan, Marcia Cavichio, Patrícia Oliveira

Grupo Fleury

A manometria anorretal (MAR) é uma ferramenta diagnóstica importante na pesquisa de RIRA (reflexo inibitório reto anal) e avaliação da 
função anorretal em crianças. Quando realizado sem sedação depende da colaboração da criança, nesses casos é fundamental a utili-
zação de estratégias de tranquilização para execução e conclusão do exame. Descrever as estratégias utilizadas para execução de MAR 
sem sedação em crianças menores de 8 anos de idade. Estudo retrospectivo e descritivo que avaliou as estratégias utilizadas para exe-
cução de MAR em crianças menores de 8 anos de idade, em serviço de motilidade de laboratório privado. Estas estratégias foram ava-
liadas de acordo com a faixa etária (< 2 anos, 2 - < 5 anos, 5-8 anos). Foram selecionados MAR de 62 crianças no período de 26/08/2021 
a 06/07/2023. 10 crianças foram excluídas (paciente > 8 anos e ausência de descrição da estratégia no prontuário). 28 crianças eram do 
sexo masculino e todas < 8 anos de idade (7 meses a 7 anos e 8 meses, média de 49 meses). Das 52 MAR, 48 (92,3%) foram exitosas 
com resultado conclusivo e 4 (7,7%) apresentaram resultado inconclusivo, sendo 3 em < 2a e 1 na faixa etária de 5-8 anos. As estratégias 
realizadas de acordo com a faixa etária foram: < 2 anos (16): 9 (56,2%) assistir vídeos no celular/tablet e 7 (43,8%) deitar no colo da mãe 
ou deitar abraçado com a mãe na maca, 2- < 5 anos (20): 15 (75%) assistir vídeos no celular/tablet, 4 (20%) conversas lúdicas com fa-
miliares e 1 (5%) deitar no colo da mãe/amamentação, 5 a 8 anos (16): 13 (81,2%): assistir vídeos no celular/tablet, 2 (12,5%) conversas 
lúdicas com familiares e 1 (6,3%) abraçar boneca. O exame foi inconclusivo em 3/16 (18,7%) pacientes < 2 anos e 1/16 (6,3%) naqueles 
entre 5-8 anos. As estratégias utilizadas permitiram conclusão da MAR sem sedação em 92,3% dos casos, o que mostra a importância 
de estratégias de tranquilização para realização do procedimento no âmbito pediátrico. Assistir vídeos no celular/tablet foi a estratégia 
mais frequente em todas as faixas etárias. A realização do exame com a criança no colo da mãe ou deitada abraçada com a mãe foi a 
segunda estratégia mais frequente nos menores de 2 anos. Conversas lúdicas foi realizada somente em maiores de 2 anos. Apesar das 
estratégias realizadas, a MAR foi inconclusiva em 3/16 (18,7%) dos lactentes.

Perfil clínico e endoscópico de pacientes com esofagite eosinofílica e atresia de esôfago

Amanda Lewandowski da Silva, Larissa Hitomi Matsuzaki, Aparecida Dias de Souza Araujo, Luciana Bandeira Mendez 
Ribeiro, Mario César Vieira, Sabine Kruger Truppel, Rodrigo Piantoni Gonçalves, Ellen Unoki Santos,  
Danielle Reis Yamamoto, Giovana Stival da Silva

Hospital Pequeno Príncipe

A esofagite eosinofílica (EoE) é uma doença crônica imunomediada caracterizada por sintomas relacionados à disfunção esofágica. Dados 
recentes demonstram uma incidência aumentada da EoE em pacientes com atresia de esôfago (AE). O objetivo deste trabalho é descrever 
as características clínicas e endoscópicas de pacientes com EoE e AE corrigida. Trata-se de estudo retrospectivo e descritivo através da 
análise de prontuários de pacientes com AE corrigida e EoE. A amostra foi composta por 21 pacientes (13 M, 8 F). Seis pacientes (28,5 
%) foram prematuros, 10 (47,6%) apresentavam outras malformações associadas e 10 (47,6%) apresentavam outras alergias, em especial 
a asma (n = 9).

A classificação de Gross mais prevalente foi o tipo C (73,4%). Vinte pacientes (95,2%) foram tratados com dilatações endoscópicas 
devido a estenose de anastomose e 1 (4,7%) foi submetido a substituição esofágica. A média e a mediana de número de dilatações foi 
de 7,2 e 5 (0 a 22 dilatações), respectivamente.

A média e mediana da idade ao diagnóstico de EoE foi de 3,4 e 3,8 anos, respectivamente. Os sintomas mais comuns foram disfagia 
(n = 12), dificuldade alimentar (n = 6), déficit pondero-estatural (n = 6) e vômitos (n = 4). Um paciente estava assintomático ao diagnóstico, 
mas fazia uso prévio de inibidor de bomba de prótons (IBP). Ao diagnóstico, 15 pacientes (71,4%) apresentavam características endos-
cópicas de EoE, incluindo edema em 13 (61,9 %), linhas verticais em 7 (33,3%) e pontos brancos em 3 (14,2%). Quinze (71,4%) apresen-
tavam estenose da anastomose no momento do diagnóstico de EoE. Na primeira endoscopia de controle, após início de tratamento com 
IBP, 12 pacientes (57,1%) apresentavam sinais sugestivos de EoE.

Nove pacientes (42,8%) foram considerados responsivos ao IBP e 7 (33,3%) necessitaram de tratamento com corticoide tópico deglu-
tido. Dois pacientes (9,4%) perderam seguimento e 1 (4,7%) fez uso de IBP, mas atualmente está sem tratamento, assintomático e sem 
alterações endoscópicas ou histológicas. Os demais (n = 2) foram diagnosticados recentemente, não sendo ainda possível definir a res-
posta ao tratamento. A EoE tem sido identificada em pacientes com AE e as manifestações clínicas das doenças se sobrepõem. Nesta 
amostra, aproximadamente 30% dos pacientes não apresentavam características endoscópicas de EoE, sendo importante a investigação 
através de biópsias esofágicas nos pacientes sintomáticos mesmo após dilatação.
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Terapia endoscópica na hemorragia digestiva alta

Marina Lorena de Andrade Omena, Quezia Juliana, Marcos Clarêncio, Marcia Silva, Tainara Queiroz,  
Marilia Ota, Luciana Leal

Hospital Martagão Gesteira

Lactente 6 meses, diagnosticado com bronquiolite, porém evoluiu com choque séptico de foco pulmonar e hemorragia digestiva alta, 
sendo transferido para nosso serviço para realização de endoscopia digestiva alta. Realizado endoscopia digestiva alta e evidenciado 
grande quantidade de estase sanguínea em corpo do estômago, além pequena úlcera ovalar rasa com bordos hiperemiados e fundo 
recoberto por fibrina medindo cerca de 7mm em região pré pilórica, já em bulbo foram vistas duas úlceras sendo uma em parede ante-
ro-inferior, ovalar e rasa com fundo recoberto por fibrina medindo cerca de 9mm. E outra em parede postero-superior alongada, com 
bordos hiperemiados e fundo apresentando elevação que pode corresponder a coto vascular. Realizada injeção de solução de adrenalina 
em bordos de úlcera em parede postero-superior de bulbo sem intercorrências. Realizadas três tentativas de colocação de hemoclipe na 
mesma, sem sucesso devido superfície da úlcera e sua localização. Não sendo possível realizar terapia combinada por ausência de 
plasma de argônio no serviço. Paciente evoluiu com sangramento digestivo, necessitando de múltiplas transfusões e uso de drogas va-
soativas, por ausência de plasma de argônio no serviço e impossibilidade de colocação de hemoclipe na ulcera devido a localização da 
mesma, optado por realizar laparotomia exploradora e duodenotomia com hemostasia de ulceras duodenais e duodenorrafia. O paciente 
evoluiu com melhora hemodinâmica e controle de sangramento. A terapia endoscópica combinada na hemorragia digestiva alta pode 
evitar o ressangramento e necessidade de abordagem cirúrgica.

Blue Rubber Bleb Nevus syndrome

Marina Lorena de Andrade Omena, Quezia Juliana, Marcos Clarêncio, Marcia Silva, Tainara Queiroz, Marilia Ota,  
Luciana Leal

Hospital Martagão Gesteira

Blue Rubber Bleb Nevus Syndrome é uma doença rara caracterizada por malformações vasculares localizadas principalmente na pele e 
trato gastrintestinal (TGI), normalmente os pacientes que apresentam alterações em pele podem ter alterações no TGI mesmo sem sinais 
de exteriorização de sangramentos. Revisão sistemática para avaliar melhor terapêutica endoscópica de lesões do trato gastrointestinal. 
Realizada pesquisa no pubmed, scielo, priorizando artigos publicados em revistas de endoscopia digestiva sobre a síndrome Blue Rubber 
Bleb Nevus e terapêuticas endoscópicas adotadas nos tratamentos das lesões do TGI. A síndrome é rara e tem poucos casos relatados, 
porém dependendo do tamanho da lesão e da sua localização no TGI pode-se realizar alguns métodos para evitar sangramento das 
malformações vasculares como uso de ligadura elástica, cianoacrilato, adrenalina, plasma de argônio ou mucosectomia. Não existe uma 
terapêutica endoscópica considerada como primeira linha para o tratamento dessas lesões, cada lesão deve ser avaliada conforme loca-
lização e tamanho, além da experiencia do endoscopista para definir a técnica de escolha.

Diarreia congênita por má absorção de glicose e galactose: relato de caso de mutação  
no SLC5A1

Carolina Borba, Marcelo Kerstenetzky, Paloma Velez, Manuela Torres

Hospital Barão de Lucena

As etiologias congênitas devem fazer parte do diagnóstico diferencial de diarreias graves em crianças menores de 6 meses. A má ab-
sorção congênita de glicose e galactose (GGM) é um tipo de diarreia congênita de origem genética autossômica recessiva, que se ca-
racteriza por diarreia aquosa persistente, acompanhada de desidratação, perda ponderal e, não raramente, altos níveis de sódio sérico e 
insuficiência renal. Os sintomas se justificam pelo defeito no co-transportador-1 de sódio e glicose (SGLT1), que transporta glicose e 
galactose acoplados ao íon sódio nos enterócitos. O resultado é um acúmulo destes monossacarídeos e, consequentemente, de água no 
lúmen intestinal. O objetivo do presente relato é discorrer sobre um caso de GGM, como diagnosticá-la clínica e laboratorialmente, e 
elucidar a importância de suspeitar de doenças raras em casos de diarreia grave. A.F.X, masculino, filho de pais consanguineos, em 
aleitamento materno exclusivo, teste do pezinho normal, iniciou quadro de perda ponderal progressiva desde os primeiros dias de nascido, 
evoluindo com diarreia profusa. Foi internado com 20 dias de vida com manutenção da diarreia, desnutrição (peso < Z-3), sinais de des-
idratação e decaimento do estado geral. Exames evidenciaram aumento de sódio e escórias nitrogenadas. Manteve-se sintomático, a 
despeito de qualquer intervenção, inclusive antibioticoterapia e dieta isenta de proteína do leite de vaca. Suspensa dieta enteral, com 
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desaparecimento do quadro diarreico, sugerindo possibilidade de má absorção de carboidratos. Realizado teste genético (exoma), con-
firmando mutação no SLC5A1, compatível com diagnóstico de má absorção congênita de glicose e galactose. Iniciado suporte com dieta 
parenteral (NPT), e solicitada fórmula à base de frutose e isenta de glicose e galactose, atualmente não disponível no mercado brasileiro. 
A presença de diarreia associada a desidratação grave no período neonatal deve chamar atenção para possibilidade de causas congê-
nitas. Níveis persistentemente altos de sódio e/ou disfunção renal aumentam a probabilidade do diagnóstico de GGM neste contexto. 
Poucas informações estão disponíveis na literatura, e trabalhos como o proposto reiteram a importância do estudo não só da doença em 
questão, mas também das doenças raras em geral.

Extracción de cuerpos extraños en una guardia endoscópica pediátrica. Intervención  
en 1496 pacientes

Roxana Salcedo, Maria Patricia Gavaise, Oscar Patiño, Ines Viale, Julian Fernandez, Gonzalo Ortiz, Gabriela Messere, 
Roman Bigliardi

Hospital Nacional Profesor Alejandro Posadas

La ingesta de cuerpo extraño (CE) en niños es frecuente en la guardia endoscópica pediátrica y constituye un desafío para el endosco-
pista. Describir la experiencia de la ingesta de CE en una guardia de Endoscopia Digestiva PediátricaEstudio descriptivo retrospectivo de 
pacientes menores de 15 años a los que se realizó Video Endoscopia Digestiva Alta (VEDA) por Ingesta de CE. Entre 01/2014-06/2023.

Lesiones leves (erosiones, laceraciones con sangrado menor), moderadas (úlceras con o sin necrosis) y graves (por adherencia o por 
perforación esofágica).n:1496 pacientes. 55% varones. Edad media 49m(6-288m). Menores de 36m 49,7%. Tipo de CE: moneda 76%, pila 
botón(PB) 7,5%, punzocortantes 4%, otros (bolitas, medallas, hebillas, anillos, imanes, huesos) 3%, 2 o más CE 1%. No encontrados 8,5%. 

Tiempo desde ingesta: Desconocido 56%, < 6hs 17,5%, 6-12hs 14,5%: 12-24hrs 8%, > 24hs 4%.
Ubicación: Esófago superior 72%(1076), medio 5,3%(80), inferior 2,9%(43), Estómago 12,3%(185), Duodeno 2%(29). No encontrados 

5,5%(83). (p:0,0001)Test de Fisher.
Síntomas: Sialorrea 46,7%, disfagia 5,39%, vómitos 9%, HDA1,14%, tos 0,53%, disnea 1,2%, dolor torácico 1.14% y asintomáticos 34,9%. 
Ingesta de PB y/o elementos punzocortantes más frecuente en < 36meses (70%) (p: 0,0001)Chi2
Hallazgos endoscópicos: Normales 81,2%. Lesiones 18,8% (281 pacientes): leves 195/281, Moderadas 77/281 y graves 9/281. Un 

paciente con ingesta de PB presentó perforación con fístula y uno presentó pseudodivertículo esofágico.
Los 9 pacientes con lesiones graves fueron por ingesta de PB. Respecto a la edad, 8/9 pacientes con lesiones graves, 52/77 con 

lesiones moderadas y 101/195 con lesiones leves eran menores de 36meses. Las lesiones más graves fueron en menores de 36meses 
(p:0,012)Chi2

El 100% de pacientes con ingesta de CE punzo-cortantes, el 58% por PB y el 12% de las monedas presentaron lesiones esofágicas.
Las lesiones más frecuentes fueron en el esófago(224/281). De ellas 189 fueron de esófago superior (129 leves, 56 moderadas y 4 

graves), 23 esófago medio y 12 esófago inferior, 36 estómago y 5 duodeno(p: 0,08). Test de Fisher. Es importante realizar VEDA ante la 
sospecha de ingestión de CE. Las monedas fueron el CE más frecuentemente hallado. A menor edad de los pacientes, tuvieron lesiones 
más severas. Las lesiones con mayor morbilidad fueron por impactación esofágica de pila botón. Es necesario implementar nuevas y 
efectivas campañas de prevención para evitar esta problemática.

Ganglioneuroblastoma e os desafios do diagnóstico diferencial de diarreia crônica 
pediátrica: um relato de caso

Mateus Henrique Cunha da Silva, Ana Luiza Mantovani, Ana Julia Silva Rodrigues, Nathalia Zacardi Guimarães,  
Mateus Mendonça Vargas

Universidade Estadual de Londrina

Diarreia crônica é definida como diarreia que persiste por mais de quatro semanas. As principais etiologias variam conforme o desenvol-
vimento social da região, com alta morbidade nos locais em desenvolvimento. Embora seja uma causa rara de diarreia, os tumores neu-
roendócrinos, como o neuroblastoma (NB) e o ganglioneuroblastoma (GNB), devem ser pensados como diagnóstico diferencial em pa-
cientes com diarreia crônica secretora, na ausência de causas infecciosas e inflamatórias. Trata-se de um paciente de dois anos e um 
mês, sexo masculino com quadro de diarreia, cerca de quatro vezes ao dia, há dez meses, de aspecto líquido, escuro e fétido, associada 
à perda ponderal superior a 20% do peso inicial, inapetência e dor abdominal, além de vômitos e episódios febris intermitentes. Ausência 
de histórico patológico pregresso e de doenças familiares gastrointestinais. Havia passado por diversas consultas, com orientações e 
tratamentos para diarreia aguda, sem melhora dos sintomas. Durante investigação hospitalar, solicitados marcadores para doença celíaca, 
provas inflamatórias, parasitológico e culturas, com resultados negativos. Realizado tratamento empírico com albendazol sem mudança 
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do quadro. Ultrassom abdominal prejudicado pela distensão gasosa. Exames séricos apontaram potássio de 2,3 mEq/L e bicarbonato de 
13,4 mEq/L. Paciente submetido à tomografia de abdome, que identificou tumoração em adrenal esquerda de 7,2 por 6,7 cm, e posterior 
anatomopatológico compatível com ganglioneuroblastoma. Houve resolução do quadro diarreico após ressecção tumoral. Diarreia persis-
tente é uma complicação em aproximadamente 8% dos pacientes com GNB, neoplasia maligna do sistema nervoso autônomo, originada 
das células do neuroectoderma da crista neural. Esse tipo de tumor pode secretar peptídeos intestinais vasoativos (VIP), responsáveis 
pelo relaxamento muscular intestinal e pela secreção de água e eletrólitos para o lúmen. Tumores neuroendócrinos cuja apresentação 
ocorre na forma de diarreia secretora, hipocalemia e acloridria denomina-se síndrome de Verner-Morrison. O tratamento consiste no con-
trole hidroeletrólítico, remoção cirúrgica, quimioterapia e radioterapia. Tumores como o GNB podem ser a etiologia de diarreia crônica 
secretória em crianças. Identificar essas características permite alcançar o diagnóstico de maneira mais precoce e evitar investigações 
desnecessárias.

Avaliação do sucesso no tratamento clínico e preservação do sítio venoso nas infecções 
de corrente sanguínea relacionadas a cateter de pacientes pediátricos com falência 
intestinal crônica

Natália Person, João Seda Neto, Roberta Longo, Catiana Gritti, Estela Pavanelli, Camila Mascarenhas, Carine Jesus, 
Jackeline Brufato, Catherina Gameiro, Rodrigo Vincenzi

Centro de Reabilitação Intestinal e Transplante do Hospital Sírio-Libanês / Hospital Menino Jesus

Falência intestinal crônica pediátrica (FICP) ocorre quando há redução da massa intestinal funcional abaixo daquela que garante a so-
brevivência da criança, resultando em dependência de nutrição parenteral. Infecções de corrente sanguínea relacionadas a cateter (ICSRC) 
são complicações graves, que impactam diretamente na morbimortalidade desta população. Considerando que pacientes com FICP fre-
quentemente apresentam perdas de acessos vasculares por tromboses, é importante realizar tentativas de manutenção do cateter venoso 
central (CVC) infectado e, na impossibilidade de mantê-lo, preservar o sítio venoso, trocando o dispositivo por fio guia. Apesar da impor-
tância da manutenção dos sítios venosos nesta população, poucos estudos avaliam os índices de sucesso na manutenção do CVC em 
quadros de ICSRC. Avaliar a taxa de sucesso no tratamento clínico e o sucesso na preservação do sítio venoso do cateter, em ICSRC 
de pacientes com FICP, em uso de nutrição parenteral domiciliar, tratados por equipe multidisciplinar especializada. Comparar caracte-
rísticas de pacientes que apresentaram desfechos distintos nas ICSRC (manutenção ou retirada do cateter).Coorte retrospectiva realizada 
a partir de dados de prontuários de centro especializado em FICP, de 2018 a 2022. O padrão de cuidados do centro foi priorizar o trata-
mento clínico das ICSRC e, quando necessária a troca do dispositivo, a preferência foi a realização por fio guia. Pacientes com sepse 
grave, complicações mecânicas do cateter ou com ICSRC fúngicas foram excluídos da tentativa de salvar o cateter.33 pacientes foram 
incluídos no estudo e a incidência de ICSRC foi de 1,44/1000 dias de cateter. A taxa de sucesso no tratamento clínico das ICSRC nas 
quais houve tentativa de salvar o cateter foi 57,7%, a taxa de sucesso na preservação do sítio venoso foi de 79,3%. Não houve recidiva 
infecciosa (até 30 dias) e houve apenas 1 recorrência (até 100 dias). Pacientes com cateter removido nas ICSRC apresentavam níveis 
mais altos de bilirrubinas (p-valor 0,050) e infecções polimicrobianas, sugerindo que a gravidade do quadro clínico pode influenciar ne-
gativamente no tratamento. Pacientes com cateter salvo apresentavam mais tromboses venosas (p-valor 0,078), sugerindo que quanto 
maior o comprometimento vascular, maior serão os esforços para salvar o cateter. O estudo mostra que é possível salvar cateteres e 
preservar sítios venosos no tratamento de ICSRC, com baixas taxas de recidivas e recorrências infecciosas.

Análise de fatores socioeconômicos e impacto no cuidado de pacientes pediátricos  
com falência intestinal em uso de nutrição parenteral domiciliar

Catiana Gritti, João Seda Neto, Natália Person, Roberta Longo, Estela Pavanelli, Beatriz Farah, Catherina Gameiro,  
Carine Jesus, Jackeline Brufato, Rodrigo Vincenzi

Centro de Reabilitação Intestinal e Transplante do Hospital Sírio-Libanês / Hospital Menino Jesus

A nutrição parenteral domiciliar (NPD) é um tratamento complexo, porém essencial para pacientes com falência intestinal (FI). Benefícios 
como melhora na qualidade de vida e redução nos índices de infecção de corrente sanguínea relacionada ao cateter (ICSRC) são bem 
descritos na literatura mundial. A capacitação de cuidadores nos cuidados com crianças em NPD é fundamental para a o sucesso e a 
segurança desta modalidade de tratamento. Apesar de muitos estudos reportarem a segurança da NPD em crianças, poucos analisaram 
características socioeconômicas das famílias e possíveis influências destas na capacitação do cuidador e no índice de complicações no 
tratamento domiciliar, especialmente em crianças do sistema público de saúde. Avaliar o impacto das variáveis socioeconômicas (VS) na 
conclusão do treinamento do cuidador para a realização da NPD e a relação destas variáveis com o índice de reinternações em até 30 
dias e a ocorrência de ICSRC. Coorte descritiva de pacientes com FI em uso de NPD, em um centro especializado em reabilitação 
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intestinal no Brasil, no período de outubro/2018 a dezembro/2022. Foram excluídos pacientes nos quais os cuidados não eram realizados 
por um cuidador membro da família. Foram incluídos 35 pacientes em uso de NPD, com média de acompanhamento de 729 dias (máximo 
1540 dias). O cuidador principal foi a mãe em 34 crianças, com média de idade de 31,1 anos, mediana de renda familiar de 1,63 salário 
mínimo, 34,3% possuíam apenas um filho e apenas 20% tiveram ensino superior completo. O índice de reinternação em 30 dias relacio-
nada a NPD foi de 14%, e a incidência de ICSRC foi de 1,55/1000 dias de cateter. Não houve diferenças estatisticamente significantes 
em relação às VS e a duração da capacitação dos cuidadores, bem como no índice de reinternações em até 30 dias. A análise da relação 
entre VS e ICSRC mostrou que alguns fatores, como ter mais de um filho (p = 0,011) e casa cedida (p ≤ 0,001) determinaram maior risco 
de ICSRC e que, quanto maior a faixa etária (p = 0,012) do cuidador, menor o risco de ICSRC. Em uma amostra constituída predominan-
temente por pacientes do sistema público de saúde, variáveis socioeconômicas não influenciaram na capacitação do cuidador e na se-
gurança do tratamento com NPD. Em relação às VS e ICSRC, observou-se que a maior faixa etária do cuidador determinou menor risco 
de ICSRC, e moradia e composição familiar maior risco de ICSRC.

Impacto das medidas de isolamento na transmissão de parasitoses intestinais

Luís Henrique Jorge e Costa, Alessandra dos Santos Domingues, Juliane Feitosa Bezerra de Gusmão,  
Simone Ferreira de Brito Neiva, Carla Cristina Costa Silveira, Geovanna Batista

Hospital Universitário de Brasília

A pandemia de Covid-19 desencadeou medidas de isolamento no Distrito Federal. Houve menos crianças frequentando creches e redução 
de aglomerações. Foi um período de aumento da preocupação com higiene, principalmente no hábito de lavar as mãos e uso de álcool 
em gel. Intensificamos a higienização de alimentos e mercadorias, priorizamos refeições realizadas no domicílio e adotamos maiores 
cuidados no manuseio da comida, inclusive em restaurantes. Essas medidas voltadas à redução da transmissão do vírus nos levam à 
investigação de uma potencial externalidade positiva sobre a prevalência de parasitas com transmissão oral-fecal ou relacionados à in-
gestão de água contaminada. Identificar se houve redução na positividade de EPFs no Distrito Federal quando comparado o ano de 2019 
aos anos de isolamento social, entre 2020 e 2022.Estudo epidemiológico retrospectivo, a partir de dados dos 1684 exames parasitológicos 
de fezes (EPF) realizados em um hospital de Brasília entre janeiro de 2019 a junho de 2022. Os exames foram feitos pelo método de 
sedimentação. Os resultados do ano de 2019 (pré pandemia) foram comparados com os anos posteriores, utilizando o teste Qui-quadrado 
(967,2) para identificar se houve relevância estatística na diminuição dessas contaminações após o isolamento social. Encontramos 253 
exames positivos para uma ou mais espécies. Em ordem de prevalência, as espéciés encontradas foram: E. coli, E. nana, E. histolytica, 
Giardia lamblia, Urbanorum Sp, I. butschlii, Ascaris lumbricóides, Hymenolepis nana, Dipylidium caninum, Ancylostoma duodenale e Chi-
losmatix Mesnili. Notamos redução da relação parasita por exame a partir de 2020: 

2019: 802 exames com 212 parasitas relatados 
2020: 260 exames com 52 relatos 
2021: 415 exames com 61 relatos
2022: 207 exames com 38 relatos
O total de exames com achados positivos e, isoladamente, as espécies E. nana, E. Histolytica e Giardia demonstraram quedas impor-

tantes a partir de 2020 com relevância estatística (P < 0.05) ao teste 967,2. 
A espécie Urbanorum Sp. foi a única que registrou aumento. Esse protozoário não foi encontrado em 2019 e 2020, mas tem 2 exames 

positivos em 2021 e 8 em 2022. O resultado corrobora com outros relatos que demonstram a circulação recente desse parasita no Brasil.
O estudo identificou uma redução de resultados positivos em EPFs realizados neste hospital após o início da pandemia. É provável 

que as medidas de isolamento e higiene adotadas tenham tido um papel relevante.

Série de casos de síndrome da obstrução intestinal distal

Mariana Leitão de Faria, Rebeca Fernandes Fonseca, Natália Lamounier dos Martires Guerra, Camila Lohmann Menezes, 
Letícia Cole de Melo, Mariana Deboni Bibas, Luiz Vicente R.F. Silva Filho, Ricardo Katsuya Toma

Instituto da Criança e do Adolescente - HC FMUSP

Reportar os casos de Síndrome da Obstrução Intestinal Distal (DIOS) em pacientes pediátricos com Fibrose Cística quanto a dados de-
mográficos, apresentação clínica, tratamento e fatores clínicos associados. Série de casos retrospectiva de 26 casos de DIOS ocorridos 
em uma amostra de 14 pacientes portadores de Fibrose Cística que tiveram o quadro diagnosticado e tratado em hospital terciário de 
junho de 2009 a junho de 2023. Para a identificação dos casos, foram utilizados dados do Registro Brasileiro de Fibrose Cística (REBRA-
FC) de pacientes em seguimento ambulatorial com Pneumologia pediátrica e, após, realizada pesquisa direcionada em prontuário médico. 
Como critérios de inclusão, os pacientes deveriam ter quadro clínico sugestivo com dor abdominal e/ou distensão abdominal associado 
a massa fecal em região de íleo distal (massa palpável em fossa ilíaca direita, massa identificada em exame de imagem ou sinais indiretos 
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de obstrução em região de íleo distal ao RX de abdome).Dos 339 pacientes com Fibrose Cística que fizeram seguimento ambulatorial 
cadastrados no REBRAFC desde 2009, foram selecionados 26 casos de DIOS em 14 pacientes. A mediana de idade para a ocorrência 
dos casos foi de 5,11 anos (de 0,15 a 17,87 anos). Os sintomas mais frequentes foram dor abdominal, distensão abdominal e vômitos e 
5 apresentavam massa palpável em fossa ilíaca direita ao exame físico. 12 pacientes apresentaram apenas 1 episódio de DIOS e 2 apre-
sentaram recorrência (4 e 10 vezes). Como exame complementar, foram realizadas radiografias de abdome em todos os casos, tomografia 
de abdome em 4 e ultrassonografia em 2 casos. 6 episódios não apresentaram resolução através do tratamento clínico e evoluíram com 
necessidade de tratamento cirúrgico. Todos os pacientes apresentavam insuficiência pancreática exócrina, 5 tinham histórico prévio de 
íleo meconial, nenhuma apresentava Diabetes Mellitus relacionada a Fibrose Cística e 3 apresentavam hepatopatia relacionada a Fibrose 
Cística. Apenas um caso ocorreu após transplante pulmonar. 13 pacientes apresentavam genótipo com a variante F508del. A prevalência 
de DIOS foi de 4,1%, sendo na literatura de 10-15,8%.

DIOS é uma complicação gastrointestinal dos pacientes com Fibrose Cística e deve ser considerado como diagnóstico diferencial nos 
casos de dor abdominal e/ou distensão abdominal associado a massa fecal em região íleo-cecal. 

Fatores que influenciam a microbiota intestinal de crianças

Larissa Guimaraes Riley, Branca Plastino, Bruno dos Santos Marquez Neira, Mariane Vargas Freitas, Maria Rita Vieira 
Valverde, Eduarda Boechat Gomes Leite, Carolina Bittencourt Antunes, Patrícia Boechat Gomes, Breno Carnot Genilhú

Faculdade de Ciências Médicas e da Saúde de Juiz de Fora - Suprema

Na última década, tem-se evidenciado a importância da microbiota intestinal nas funções fisiológicas, incluindo a maturação do sistema 
imunológico e processos metabólicos e inflamatórios. A sua composição varia muito entre as crianças e parecer ter relação com uma 
gama de fatores, como condições socioeconômicas, via de parto, amamentação, exposição ambiental e hábitos alimentares. Analisar os 
fatores que influenciam na composição da microbiota intestinal em crianças. Foram realizadas pesquisas na base de dados PubMed e 
Scielo, utilizando os descritores “Gut Microbiota”, “Socioeconomic” e “Child” e suas variações encontradas nos descritores de saúde DeCs 
e MeSH, totalizando 258 artigos. Assim, foram incluídos os filtros Full Text, Randomized Controlled Trial, Humans, English e 10 years e 
excluídos artigos que não eram diretamente relacionados ao tema ou que não preenchiam os critérios de inclusão, restando 9 artigos, 
dos quais, após análise integral, 7 foram selecionados. Os ensaios envolveram apenas crianças até 11 anos. Três estudos demonstraram 
que crianças que vivem em melhores condições ambientais e socioeconômicas possuíam uma microbiota intestinal menos favorável do 
que crianças em situações precárias na mesma cidade, tendo estas últimas apresentado menor estatura e IMC para a idade. Ademais, 
um artigo correlacionou os determinantes da primeira infância, como amamentação, uso de antibióticos, cesárea, tabagismo materno 
durante a gestação e sexo com um efeito sustentado a longo prazo na microbiota intestinal de crianças, sem contudo apresentar resul-
tados significativos. Outro estudo demonstrou que o uso de antibióticos nos últimos 6 meses, o nível educacional das mães e as horas 
de atividade física moderada explicaram uma proporção considerável da variabilidade interindividual da microbiota intestinal. Também 
evidenciou que o sobrepeso e a obesidade durante a infância podem prejudicar a maturação da diversidade microbiana associada à idade. 
No entanto, outro artigo sugere que a correlação da obesidade com a microbiota intestinal pode diferir de acordo com raça/etnia, além 
de componentes dietéticos e nível socioeconômico. Os resultados demonstram que o nível socioeconômico tem significativa influência na 
composição da microbiota intestinal. Em relação às demais variáveis, como obesidade, uso de antibiótico, tabagismo materno, amamen-
tação e via de parto, faz-se necessário maior investigação devido ao pequeno espaço amostral.

Análise da reversão da doença hepática associada ao uso da nutrição parenteral  
em crianças desnutridas com falência intestinal

Roberta Luiza Longo, João Seda Neto, Natália Person, Estela Pavanelli, Catiana Gritti, Carine Jesus, Camila Mascarenhas, 
Beatriz Farah, Jackeline Brufato, Rodrigo Vincenzi

Centro de Reabilitação Intestinal e Transplante do Hospital Sírio-Libanês / Hospital Menino Jesus

Falência intestinal (FI) é a incapacidade do intestino de absorver líquidos e nutrientes suficientes para permitir o crescimento e desenvol-
vimento adequados da criança, sendo necessária a suplementação parenteral. Uma das principais complicações é a doença hepática 
associada à falência intestinal (DHAFI), responsável por alta morbimortalidade. A associação da DHAFI com desnutrição é comum pois 
o tratamento da primeira tem como um dos pilares a restrição de macronutrientes na nutrição parenteral (NP) e a segunda, depende da 
oferta calórica adequada para recuperação nutricional. Com avanço do conhecimento da fisiopatogenia da DHAFI, desenvolveram-se 
estratégias para prevenção e reversão da mesma. Avaliar a evolução da doença hepática (DH) em crianças com FI associada à recupe-
ração nutricional efetiva. Comparar os grupos de pacientes com e sem DH quanto à evolução nutricional, bioquímica hepática e compo-
sição da NP. Estudo observacional, retrospectivo, incluindo crianças com FI, divididos em grupos: com DH (grupo 1) e sem DH (grupo 2), 
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admitidos em centro de reabilitação intestinal especializado no Brasil, entre novembro de 2016 a outubro de 2021, com período mínimo 
de 12 meses de acompanhamento. Foram incluídos 43 pacientes, sendo que 30,2% (n = 13) apresentaram DH. Pacientes do grupo 1 
apresentaram média do tamanho de intestino remanescente menor que o grupo 2 (p = 0,027). O tempo médio para reversão da colestase 
foi 78 ± 47,8 dias. A média de escore-Z de peso/idade na admissão da amostra total foi -3,6 ± 2,2 (muito baixo peso), sem diferença entre 
os dois grupos. Ambos os grupos atingiram peso adequado para a idade antes do sexto mês de acompanhamento. Os pacientes do grupo 
1 apresentaram provas de função hepática alteradas em relação ao grupo 2, com significância estatística para aspartato aminotransferase 
(p = 0,001 na admissão e p = 0,009 no 1º mês), alanina aminotransferase (p = 0,001 na admissão e 1º mês e p = 0,018 no 2º mês), gama 
glutamil transferase (p = 0,048 no segundo mês) e bilirrubina direta, com tendência à equiparação das médias dos grupos no final do 
primeiro ano. As características da NP do grupo 1 evidenciam uso de baixas doses de lipídio e altas concentrações de glicose, com do-
sagem média de 1,1 ± 0,3 g/kg/dia de lipídio deste grupo no primeiro mês após admissão. Apesar da gravidade da associação entre 
DHAFI e desnutrição, o manejo adequado e multiprofissional permite evolução favorável, garantindo reversão da DH e recuperação 
nutricional.

Qualidade de vida relacionada à saúde de crianças menores de 2 anos com alergia 
alimentar e cuidadores: uma revisão integrativa da literatura

Fernanda Lopes Percope1, Lilian Koifman2, Rachel Barcelos Gallas2, José Felipe Ramos dos Santos2, Sheila Pércope3, 
Jackeline Christiane Pinto Lobato2

1Hospital Federal de Bonsucesso; 2Universidade Federal Fluminense; 3Universidade Federal do Rio de Janeiro

Alergia alimentar é uma reação adversa a determinado alimento, envolvendo mecanismo imunológico, mais comum em crianças e com 
prevalência aumentando (SOLÉ 2018, NOWAKW280,GRZYN 2017, GUPTA 2018). 

Há desgaste emocional das famílias que recebem o diagnóstico com impacto na qualidade de vida (QV) materna principalmente nas 
com lactentes em aleitamento materno, pois é a mãe que deve iniciar dieta de exclusão do alimento suspeito. Estudos demonstraram que 
há um decréscimo na QV destes pacientes (DIERICK 2020). 

O trabalho visa realizar uma revisão integrativa (RI) da literatura acerca do impacto da alergia alimentar em crianças menores de dois 
anos na QV dessas crianças e de seus cuidadores principais.

Avaliar o impacto da alergia alimentar em crianças até dois anos na QV de cuidadores e crianças. Questão de pesquisa: “Qual é o 
impacto da alergia alimentar sobre a QV de crianças menores de 2 anos e seus cuidadores?”. 

Estratégia PICO: Crianças menores de dois anos e cuidadores, Alergia alimentar, Não há, Qualidade de vida. 
Busca online - MEDLINE (via PubMed) e SCOPUS - utilizando: (´quality of life´ OR ´quality of life´ [MeSH] OR ´life quality´ OR QoL OR 

´HR QoĹ  OR HRQOL OR ´well-being´) AND (´food hypersensitivity´ [MeSH] OR ´food hypersensitivity´ OR ´nut hypersensitivity´ OR ´peanut 
hypersensitivity´ OR ´egg hypersensitivity´ OR ´milk hypersensitivity´ OR ´food allergy´ OR ´nut allergy´ OR ´peanut allergy´ OR ´egg allergy´ 
OR ´milk allergy´ OR allerg* or hypersensitiv* or reaction* or atop* or hyperallerg* or ´acute sensitiv*´ or anaphyla*) AND (child OR baby 
OR babies OR newborn* OR neonat* OR child* OR boy OR girl* OR infant*). 

Este tipo de estudo dispensa a apreciação do Comitê de Ética e Pesquisa.
Medline (n = 35 434) e Scopus (n = 231), total parcial de 665 artigos. Filtros (triagem inicial): “Clinical Study, Clinical Trial, Phase III, 

Controlled Clinical Trial, Observational Study, Randomized Controlled Trial, Humans, English, Portuguese, Spanish, Child: birth-18 years, 
Newborn: birth-1 month, Infant: birth-23 months, Infant: 1-23 months”. 429 artigos no Medline e 219 no Scopus foram excluídos após leitura 
dos títulos e resumos. Leitura na íntegra: 12 estudos no Scopus e 5 no Medline. Um estudo foi selecionado nas duas bases de dados. 
Total final: 16 artigos. Os resultados são um direcionamento para desenvolver políticas de apoio às famílias de pacientes alérgicos e 
disseminação de leis de rotulagem.

Centro de reabilitação intestinal e transplante do hospital sírio-libanês/hospital  
menino jesus

Estela Cristina Pavanelli, João Seda Neto, Beatriz Camilo Farah, Roberta Luiza Longo, Natália Person, Catiana Gritti,  
Camila Mascarenhas, Catherina Cameiro, Jackeline Brufato, Rodrigo Vincenzi

Centro de Reabilitação Intestinal e Transplante do Hospital Sírio-Libanês / Hospital Menino Jesus

Falência intestinal é a perda da capacidade absortiva, onde não se mantém a hidratação e nutrição apropriada, sem auxílio de suplemen-
tação nutricional parenteral por período mínimo de 60 dias em intervalo de 74 dias consecutivos. Estudos recentes têm mostrado que, 
quando essas crianças chegam em centros especializados, elas podem estar desnutridas e com doença hepática associada à falência 
intestinal, mostrando uma falha de conhecimento para manejo de terapia nutricional. Ajuste da terapia nutricional tende ser determinante 
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para o sucesso do tratamento, pois pode alcançar recuperação nutricional, desenvolvimento físico-cognitivo, além de reversão/prevenção 
da doença hepáticaAvaliar a evolução do estado nutricional, a composição da nutrição parenteral e o índice de dependência da nutrição 
parenteral (IDNP) de crianças com falência intestinal e desnutrição em um centro de reabilitação intestinalCoorte retrospectiva, que incluiu 
pacientes com falência intestinal menores de 24 meses de idade e escore-z peso para idade < –2 acompanhados por pelo menos 12 
meses. As variáveis analisadas incluíram dados clínicos relacionados à falência intestinal, dados antropométricos, necessidade energética 
e proteica, oferta nutricional via nutrição parenteral e via trato gastrointestinal e autonomia enteral. Os pacientes foram divididos em dois 
grupos para avaliação do IDNP: pacientes com autonomia enteral (grupo 1) e sem autonomia enteral (grupo 2)De novembro de 2016 a 
agosto de 2022, 30 pacientes atenderam aos critérios de inclusão. Na admissão, a avaliação mostrou 87% das crianças com muito baixo 
peso para idade, tendo média de escore-z peso/idade de –4,75 e 90% com média de escore-z estatura para idade de –4,78. Aos 5 meses, 
o valor médio de escore-z peso/idade passou para –1,82 e aos 12 meses, o valor médio de escore-z estatura/idade atingiu -2,00. Na 
análise do IDNP, o grupo 1 apresentou média de 141% e o grupo 2 de 158% na admissão, sem diferenças estatísticas. A partir do 6º mês, 
o grupo 1 apresentou uma queda mais acentuada do IDNP, observando-se significância estatística em relação ao grupo 2 (p = 0,032), 
com média de 50% no grupo 1 e 108% no grupo 2Apesar da desnutrição grave, todos as crianças admitidas com FI apresentaram recu-
peração nutricional. O IDNP foi muito alto nos dois grupos na admissão, sendo que a partir do sexto mês, pacientes que obtiveram au-
tonomia enteral (40% das crianças) apresentaram uma redução significativa do IDNP quando comparados ao grupo 2.

Relato de casos de irmãos com XIAP com apresentação de doença inflamatória intestinal  
de início precoce

Lorrayne Moreira Assis, Vanessa Maranhão Noleto da Fonseca, Maria Gabriela Bernardo Oliveira, Ricardo Katsuya Toma, 
Mariana Deboni Bibas, Victor Batitucci Ribeiro, Marcos Jiro Ozaki

Instituto da Criança HCUSP

A doença inflamatória intestinal de início muito precoce (VEO-IBD) vem aumentando sua incidência nas últimas décadas. Esses pacientes 
podem apresentar doença mais grave e de difícil remissão. Erros inatos da imunidade (EII) podem estar associado a esse diagnostico, 
sendo a deficiência de XIAP uma delas. paciente do sexo masculino, 19 anos, diagnosticado com VEO-IBD aos 7 meses (Classificação 
de Paris A1a-L3-B2B3-p-G0), doença refratária a terapia imunobiológica, necessitou de colectomia parcial com ileostomia terminal aos 9 
anos. Apresenta blefarite crônica e doença hepatobiliar. Atraves do genoma, foi diagnosticado com XIAP. Atualmente em uso de predni-
sona, 6-mercaptopurina e talidomida, em atividade da doença e recusa TCTH. Paciente com irmã heterozigota para deleção exon 2. A apre-
sentação clínica da deficiência de XIAP é diversa e pode incluir linfohistiocitose hemofagocítica (HLH), esplenomegalia, DII e raramente 
abscessos cutâneos. A VEO-IBD representa uma desafio diagnóstico e tratamento. A deficiência de XIAP é uma causa bem reconhecida 
de VEO-IBD, com penetrância variável da doença e gravidade. O gene XIAP está localizado no cromossomo X, a maioria dos pacientes 
acometidos são do sexo masculino, no entanto, algumas pacientes do sexo feminino com XLP-2 foram descritas, provavelmente devido 
à inativação distorcida do cromossomo X. Em pacientes com deficiência de XIAP e DII, o desenvolvimento de colite em idade precoce, 
presença de insuficiência grave de crescimento e evidência de esplenomegalia ou hepatoesplenomegalia pode identificar um subgrupo 
de pacientes com alto risco de desenvolver DII refratária ao tratamento. Nesse subgrupo de pacientes, o TCTH deve ser considerado no 
início do curso da doença. O diagnóstico de DII monogênica deve ser considerado em todos os casos de VEO-IBD e naqueles com curso 
grave atípico. A análise genética é valiosa para lidar com a heterogeneidade da VEO-IBD, identificando crianças que se beneficiarão de 
terapias fora do padrão como o TCTH ou que estão em risco de complicações não gastrointestinais que precisam ser monitoradas como 
o HLH.

Disceratose congênita em paciente com desnutrição grave: relato de caso

Mariana Souza de Araújo, Georgia Lima de Paula, Maria Das Graças Moura Lins

Hospital Das Clínicas - UFPE

A disceratose congênita (DC) é uma doença resultante de telômeros encurtados. É caracterizada pela tríade de pigmentação anormal da 
pele, distrofia ungueal e leucoplasia oral. As manifestações clínicas podem ser multissistêmicas e as complicações graves envolvem 
falência medular e predisposição ao câncer. A principal causa de mortalidade é a imunodeficiência, que pode cursar com infecções fatais. 
O diagnóstico é feito por testes genéticos ou análise do comprimento dos telômeros. O tratamento é paliativo e em casos de insuficiência 
de medula óssea pode ser feito o transplante de medula óssea (TMO).Paciente do sexo masculino, 4 anos de idade, iniciou acompanha-
mento em ambulatório de gastropediatria, após internamentos, por diarreia crônica e baixo ganho ponderoestatural desde os  
2 anos. Na admissão, apresentava peso e altura abaixo do escore Z -3, lesões esbranquiçadas em língua, distrofia ungueal e alterações 
pigmentares na pele. Na investigação de desnutrição grave, observou-se pancitopenia e infecção por citomegalovirose (CMV) com 
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suspeita de erro inato da imunidade. Endoscopia e colonoscopia com achados de atrofia glandular e apoptoses em todo trato gastroin-
testinal(TGI), sugerindo enteropatia autoimune, porém não foram observados inclusões citomegálicas. Mielograma com achado de hipo-
celularidade sem evidência de doença linfoproliferativa e análise de comprimento do telômero de curto para a idade. Fez o tratamento 
para CMV por 21 dias com boa resposta inicialmente. Paciente evoluiu com reinfecção pelo CMV e falência medular, necessitando de 
transfusões de hemácias e plaquetas. Após 6 meses, faleceu por choque séptico refratário. A DC é uma síndrome com instabilidade 
cromossômica, que cursa com degradação genética e apoptose celular. As principais manifestações gastrointestinais são estenose eso-
fágica, enteropatias e doenças hepáticas. Embora houvesse apresentação da tríade clássica da DC, o início precoce junto ao quadro 
gastrointestinal grave com apoptose celular no TGI que evoluiu com desnutrição secundária ainda não fora descrito.

A disceratose congênita é uma telomeropatia que pode dar origem a diversas alterações genéticas, justificando as manifestações mul-
tissistêmicas e a idade de início variável. O tratamento é limitado, as transfusões são medidas paliativas e, na evolução de falência medular, 
torna-se possível o TMO. O aconselhamento familiar pode ser baseado no diagnóstico e exames genéticos e deve ser feito em momento 
oportuno.

Lactase para tratamento de cólica do lactente: uma revisão sistemática

Angélica Nau1, Amanda Bassan2, Alessandra Bacelar3, Gabriel Assis4, Mariana Deboni5

1Hospital Jaraguá; 2Universidade Municipal de São Caetano Do Sul; 3Universidade Católica de Brasília; 4Western Michigan University Homer 
Stryker Md School of Medicine; 5Instituto da Criança da Faculdade de Medicina da Universidade de São Paulo - FMUSP

“Cólica do Lactente” é o termo utilizado para designar o choro excessivo, sem causa aparente e de difícil consolo, normalmente em bebês 
menores de cinco meses. Embora não haja evidência de que este choro seja causado por dor ou desconforto abdominal, alternativas 
terapêuticas voltadas para sintomas gastrointestinais têm sido estudadas. A lactase tem sido sugerida como uma destas opções. Esta 
revisão sistemática de ensaios clínicos randomizados (ECRs) avalia a eficácia da lactase no tratamento da Cólica do Lactente. As plata-
formas de busca Medline, Embase e Cochrane foram acessadas em 22 de abril de 2023, para identificar ECRs que incluíram pacientes 
com Cólica do Lactente tratados com lactase. Os descritores utilizados foram “infant colic”, “infantile colic”, “excessive crying” e “lactase”. 
Foram incluídos lactentes até 6 meses incompletos e excluídos aqueles que apresentassem outras comorbidades ou condições que ex-
plicassem o choro excessivo. Os principais desfechos avaliados foram tempo de choro diário após a intervenção e resultado do teste de 
hidrogênio expirado. Foram incluídos seis ECRs que atendiam aos critérios inclusão e exclusão, totalizando 394 lactentes. Quatro destes 
estudos foram do tipo crossover. Metade dos ensaios utilizou os critérios de Wessel para definir Cólica do Lactente, um utilizou critérios 
de Roma IV e dois estudos usaram critérios de Wessel adaptados. A maioria dos trabalhos incluiu tanto lactentes em aleitamento materno 
exclusivo quanto em fórmula infantil. O tempo de choro diário foi avaliado em todos os estudos. Em quatro dos ECRs, o grupo que utilizou 
lactase apresentou redução no tempo de choro diário, e em 2 dos estudos não houve diferença entre grupo lactase e grupo placebo. Dos 
dois ensaios em que o teste do hidrogênio expirado foi avaliado, em apenas um houve redução estatisticamente significativa nos níveis 
de hidrogênio. Nesta revisão sistemática a maioria dos ECRs demonstrou melhora estatisticamente significativa no tempo de choro, o que 
sugere algum papel da lactase no manejo da cólica do lactente. Não foi possível afirmar se a melhora nos parâmetros do teste de hidro-
gênio expirado tem correlação com alívio sintomático, pois os resultados entre os exames foram diferentes nos estudos. Considerando a 
natureza multifatorial da Cólica do Lactente, maiores ensaios clínicos e meta-análises são necessários para orientar o uso desta enzima 
na prática clínica.

Superposição de infecção por citomegalovírus em paciente com retocolite ulcerativa: maior 
gravidade? – Relato de caso

Clarissa Paneto Sulz, Bárbara Clarice Silva Carmo, Anna Luiza Rend de Lima, Cibele Dantas Ferreira Marques,  
Angela Peixoto de Mattos, Carla Rebouças Nascimento de Alcântara, Daniela Lima de Oliveira Saavedra,  
Gabriela Teixeira de Almeida Gil, Rafaela Christina Santos E Miranda, Paula Medina Cribari

Hospital Universitário Professor Edgard Santos - Complexo Hupes/CPPHO

A doença inflamatória intestinal (DII) consiste em um grupo de doenças heterogêneas, com larga variedade de apresentações clínicas e 
diferentes apresentações, mas que podem apresentar quadro clínico e exame físico semelhantes, que são diferenciadas entre si por uma 
série de fatores clínicos, endoscópicos e histológicos. Neste grupo, temos a Colite Ulcerativa (CU), que acomete exclusivamente o intestino 
grosso, compromete apenas a mucosa e pode estar associada a doenças autoimunes hepáticas. WMR, 11 anos, previamente hígido, 
iniciou quadro de dejeções amolecidas, 4x/dia, com rajas de sangue, associado a dor abdominal intensa e inapetência, sem outros sin-
tomas associados, tratado como colite infecciosa com Azitromicina. Evoluiu com piora clínica, febre, vômitos e piora das dejeções, inter-
nado para investigação. Endoscopia digestiva alta e baixa sugestivas de CU iniciando uso de Mesalazina, Azatioprina, Prednisona, 



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

81

submetido à terapia de nutrição enteral com Modulen 100% e iniciado protocolo terapêutico para desnutrição energético-proteica (DEP) 
grave. Houve baixa resposta ao tratamento proposto, reinvestigando-se causas infecciosas de colite. Identificado PCR para CMV positivo, 
tratado, evoluindo com melhora dos sintomas gastrointestinais, sendo considerada possibilidade de colite infecciosa e, gradativamente, 
as medicações para tratamento de CU foram retiradas. Achado acidental de granuloma calcificado em base pulmonar na enterotomografia 
iniciando Rifampicina para tratamento de Infecção Latente por Tuberculose. Apesar da melhora clínica sem tratamento específico para 
CU, paciente mantinha dor abdominal diária que não atrapalhava as atividades, PCR elevada e DEP moderada, sendo submetido a novo 
exame colonoscópico que evidenciou achados compatíveis com CU, sendo retomado o tratamento com salicilatos e corticoide em dose 
baixa (0,5mg/kg/dia) evoluindo com melhora efetiva dos sintomas e seguimento ambulatorial no serviço, atualmente em ganho de peso e 
sem dor abdominal. A DII tem diagnóstico diferencial variável e extenso, podendo se iniciar com sintomas leves e inespecíficos ou de 
forma abrupta e grave. Devem ser investigadas e descartadas causas infecciosas, imunodeficiências, síndrome do intestino irritável, alergia 
à proteína do leite de vaca, malformações arteriovenosas, entre outras. O tratamento da doença consiste, na grande maioria dos pacien-
tes, em imunossupressão, daí a importância de descartar outras causas, principalmente infecciosas.

¿Cuál es el beneficio del uso de la cápsula endoscópica en el manejo de pacientes 
pediátricos con enfermedad inflamatoria intestinal?

Katia Kulay, Paula Tenembaum, Maria Soledad Arcucci, Veronica Busoni, Maria Julieta Gallo, Marina Orsi

Hospital Italiano de Buenos Aires

La cápsula endoscópica (CE) es un método útil para el manejo de pacientes con enfermedad inflamatoria intestinal pediátrica (EIIP), ya 
que visualiza la mucosa del intestino medio. Estos hallazgos permiten reclasificar diagnósticos y a partir de ello realizar cambios en es-
trategias terapéuticas. Son escasas las publicaciones en este grupo etarioDescribir los hallazgos observados en la mucosa del intestino 
medio en pacientes pediátricos EIIP en quienes se realizó CE al debut y en aquellos con diagnóstico confirmado para definir conducta 
terapéuticaEstudio retrospectivo, descriptivo y observacional mediante la revisión de historias clínicas de pacientes de 2-18 años con 
sospecha de EIIP y con diagnóstico confirmado de EIIP en quienes se realizó CE con dispositivo PillCam™ SB3 entre 2019 y 2023 en un 
Hospital Universitario. Descripción de la población estudiada, indicaciones y vía de introducción de la CE, resultados y modificaciones 
terapéuticas. Se efectuaron 56 CE en 48 pacientes (53% de sexo femenino), con una mediana de edad de 13,05 años (r 2,7-18,3). En 7 
pacientes se realizó al debut y en 49 con EII establecida para control post tratamiento,de los cuales 20 eran Colitis Ulcerosa con regular 
respuesta al tratamiento instaurado y 29 Enfermedad de Crohn (EC). En 35/56 (61%) la CE fue ingerida por vía oral. La colocación fue 
endoscópica en el 39% restante, con una edad mediana 8,1 (r 2,7-18,1). En 27/56 estudios (47%) se observaron úlceras múltiples, algunas 
profundas otras aftoides cubiertas por fibrina que se localizaron: 8/27 (29%) en yeyuno, 9/27 (33%) en íleon y en 10/27 (37%) en yeyu-
no-ileon. Así como en 26/56 los hallazgos fueron inespecíficos (edema, microulceraciones aisladas) y en 3/56 el intestino medio fue normal. 
Solo en 2/56 pacientes (3.5%) hubo retención de la CE, requiriendo uso de corticoides y extracción endoscópica en un caso. La informa-
ción obtenida permitió reclasificar a EC a 6/20 pacientes con CU (30%). Se modificó la estrategia terapéutica en 14/35 (40%). Se optimizó 
el tratamiento en 3/35 (8,5%), se cambió de antiTNF en 4/35 (11,4%), de diana terapéutica en 2/35 (5,7%) y se inició con biológico en 5/35 
(14,3%).Los hallazgos obtenidos con la CE en esta cohorte pediátrica resultaron de gran utilidad clínica permitiendo adecuar los trata-
mientos en función de la nueva información. Esta experiencia nos permite fomentar el uso de este método no invasivo por los aportes al 
manejo de este grupo etario con baja tasa de complicaciones.

Microbiota intestinal de lactentes saudáveis em aleitamento materno exclusivo no primeiro 
e quarto mês de vida segundo o tipo de parto

Tamara Lazarini1, Karina Merini Tonon2, Humberto B. de Araujo Filho1, Mauro Batista de Morais1

1Universidade Federal de São Paulo (UNIFESP); 2University of Cincinnati College of Medicine - USA

A composição da microbiota intestinal após o nascimento sofre influência de diversos fatores, incluindo a alimentação, o uso de antibió-
ticos, a localização geográfica e o tipo de parto. O nascimento por cesárea, pode impactar o processo de colonização intestinal. Verificar 
o perfil da microbiota intestinal de lactentes saudáveis nascidos de parto normal ou cesáreo no primeiro e no quarto mês de vida. Foram 
incluídos no estudo 28 lactentes saudáveis, nascidos a termo com peso ao nascer entre 2.500 e 4.500g. A microbiota fecal foi avaliada 
no primeiro e no quarto mês de vida. O DNA fecal foi extraído utilizando o kit DNA/RNA Shield R1101 (Zymo Research, CA, EUA). A re-
gião V3/V4 bacteriana do gene 16S rRNA, foi amplificada e sequenciada no MiSeq (Illumina Inc., EUA), utilizando o kit V2x300, single-end, 
300pb. Os dados de sequenciamento foram processados no software QIIME2 e o pacote DADA2 para geração da tabela de frequências 
de OTU´s. A análise estatística foi realizada com o auxílio dos softwares XLStat versão 2018.6 e SigmaPlot versão 12 e RStudio, sendo 
avaliados os índices de Shannon, Chao1 para alfa diversidade e PcoA/Adonis para beta diversidade. Foram avaliados 15 lactentes 
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nascidos por parto vaginal e 13 nascidos por parto cesáreo (09 cesáreas não agendadas e 04 cesáreas agendadas). Não houve diferença 
estatisticamente significante no coeficiente de Shannon de alfa diversidade entre os dois grupos na admissão (1,63 e 1,39, p = 0,198) e 
após 90 dias (1,65 e 1,57, p = 0,636). Por sua vez, o índice de riqueza de Chao1 mostrou maior diversidade no grupo de parto cesáreo 
na admissão em relação ao parto vaginal (20,3 e 15,6, p = 0,025). No entanto, essa diferença não se manteve no quarto mês (21,7 e 20,3, 
p = 0,505). Quando foi comparada a beta diversidade entre os grupos, pela matriz UNIFRAC ponderada e não ponderada, não foi encon-
trada diferença estatisticamente significante entre os grupos na admissão (p = 0,298 e p = 0,150) e no quarto mês de vida (p = 0,338 e 
p = 0,581).Lactentes nascidos por parto cesáreo em aleitamento natural exclusivo não apresentaram diferenças na diversidade da micro-
biota em relação aos nascidos por parto cesáreo, exceto maior riqueza no primeiro mês que desapareceu no quarto mês de vida. A si-
milaridade observada ao final do acompanhamento pode ter sido proporcionada pelos componentes bioativos presentes no leite 
materno.

Prevalência de sintomas gastrointestinais em pacientes com transtorno do espectro 
autista: uma revisão sistemática

Milena Fernandes de Oliveira, Sofia Sampaio Paixão, Thaís Barbosa de Oliveira,  
Cibele Dantas Ferreira Marques

Hospital Universitário Professor Edgard Santos - Complexo HUPES/UFBA

Indivíduos com transtorno do espectro autista podem desenvolver sintomas gastrointestinais, como constipação, dor abdominal, diarreia 
e nausea. Esses sintomas aumentam a irritabilidade, retraimento social e hiperatividade dos autistas, além de favorecer crises de estresse. 
Assim, é importante entender se há uma prevalência maior de sintomas gastrointestinais em pacientes com transtorno do espectro autista 
para que os sintomas sejam vistos, abordados e tratados, melhorando a qualidade de vida dos pacientes. Revisão sistemática de literatura 
em três bases de dados, Pubmed, Embase e Cochrane. Foram selecionados estudos observacionais caso-controle de 2008 a 2022 que 
demonstravam a prevalência de sintomas gastrointestinais em pacientes menores de 18 anos com transtorno do espectro autista, diag-
nosticados com base no DSM-V, ICD-10, ADOS ou ADI-R, em comparação com neurotípicos. Foram selecionados 13 artigos que seguiam 
os critérios de inclusão. A porcentagem de SGI variou de 17,8 a 100%, sendo que em todos os estudos houve uma maior porcentagem 
de sintomas gastrointestinais em pacientes com transtorno do espectro autista em comparação com neurotípicos. Os sintomas mais pre-
valentes entre individuos com TEA foram constipação, nauseas e dor abdominal. A maior prevalência de sintomas gastrointestinais pode 
ser causada por diversos fatores. Indivíduos com TEA geralmente cursam com formas diferentes de processar os sentidos, que podem 
ser hiper ou hipo estimulados Em relação ao paladar, indivíduos com TEA podem apresentar dificuldades ao se alimentarem com texturas 
específicas e terem o hábito de ingerir sempre os mesmos alimentos. Isso predispõe a uma dieta prejudicada, com baixa ingestão de 
nutrients e fibras e consumo exacerbado de carboidratos e de comidas industrializadas. Assim, isso pode favorecer ao aparecimento dos 
sintomas. Além disso, se investiga a possibilidade de causas genéticas e diferenças na microbiota que podem favorecer esse 
aparecimento.

Comparação do consumo de glúten dos familiares de primeiro grau de pacientes com doença 
celíaca com pacientes sem restrição alimentar

Vera Lucia Sdepanian, Marilia Graziela Alves de Souza

Escola Paulista de Medicina - Universidade Federal de São Paulo

Comparar o consumo de glúten dos familiares de primeiro grau de pacientes com doença celíaca com pacientes sem restrição alimentar, 
na população brasileira. Estudo transversal, em ambulatório especializado de gastroenterologia pediátrica. Foram incluídos 36 familiares 
de pacientes com doença celíaca (grupo estudo), que realizavam dieta isenta de glúten há pelo menos 6 meses, sem outra restrição 
alimentar, e 62 familiares de pacientes sem restrição alimentar (grupo controle). Incluiu-se apenas um integrante da família em cada grupo. 
Os familiares foram entrevistados segundo questionário de alimentos para avaliar consumo de glúten, adaptado culturalmente para po-
pulação brasileira, que contemplou 50 alimentos, segundo a frequência e quantidade diária. Estes alimentos foram subdivididos em sub-
grupos: 1. pães, hamburguer, hot-dog, bolos, tortas e biscoitos, 2. massas (macarrão, lasanha, panqueca), pastel, pizza, salgadinhos 
(coxinha, empada, bolinho de arroz), 3. chocolates, donuts, bolinho de chuva, sonho, 4. cereais matinais, aveia, 5. cerveja. Nas tabelas 
de composição de alimentos TACO, IBGE e Tucunduva, verificou-se a quantidade de proteína (em gramas) para 100g de alimento, e 
estimou-se a quantidade de glúten multiplicando pelo fator 0,8. Assim, obteve-se a média do consumo de glúten em gramas por dia. A 
média de idade dos pacientes do grupo estudo (11,9,DP 3,4) foi maior (p < 0,001) do que do controle (7,5,DP 4,4). Também, a média de 
idade dos familiares do grupo estudo (42,6,DP 8,7) foi maior (p < 0,013) do que do controle (37,2,DP 10,7). No grupo estudo participaram 
2 pais e 34 mães, e no controle 2 pais e 60 mães. A média (DP) do consumo de glúten (g/dia) dos subgrupos de alimentos foi: subgrupo 
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1: grupo controle (8,2,DP 6,0) maior (p = 0,023) do que grupo estudo (5,5,DP 4,9), subgrupo 2: grupo controle (4,8,DP 3,8) maior (p = 
0,005) do que grupo estudo (3,1,DP 3,3), subgrupo 3: não houve diferença do grupo controle (0,8,DP 1,0) com o grupo estudo (0,4,DP 
0,6), subgrupo 4: não houve diferença do grupo controle (0,7,DP 1,7) com o grupo estudo (0,3,DP 0,8), subgrupo 5: grupo controle (0,1,DP 
0,2) maior (p = 0,032) do que grupo estudo (0,1,DP 0,1). A média (DP) do consumo diário de glúten do grupo controle (14,6,DP 8,4) foi 
maior (p = 0,002) do que o grupo estudo (9,5,DP 6,9). O consumo de glúten dos familiares de primeiro grau de pacientes com doença 
celíaca foi menor do que dos familiares de pacientes sem restrição alimentar, na população brasileira.

Manifestações gastrointestinais na prova de provocacao oral

Hélio Miguel Lopes Simão1, Juliana Cristina Eloi1, Carolina Pinto Simão2, Jaqueline Teixeira Caldas3

1Universidade Feevale; 2Hospital Moinhos de Vento; 3Universidade Católica de Pelotas

A prova de provocação oral é o método padrão-ouro para a confirmação diagnóstica de alergias alimentares. É realizado através da oferta 
controlada, progressiva e supervisionada de alérgenos alimentares. Possibilitando realizar um diagnóstico mais assertivo e para verificar 
o desenvolvimento de tolerância oral. Na população pediátrica, as manifestações gastrointestinais e cutâneas são as reações mais fre-
quentes em alergia alimentar. Este estudo busca estabelecer a relação entre o alérgeno alimentar e a repercussão clínica, através da 
prova de provocação oral. Analisar e descrever as manifestações gastrointestinais de alergia alimentar mediadas por IgE, verificando 
formas de apresentação clínicas após a prova de provocação oral com o alimento suspeito. Realizado perfil epidemiológico analítico 
através de dados dos prontuários eletrônicos do Hospital Moinhos de Vento, Porto Alegre, RS. Com o objetivo de avaliar as manifestações 
de alergia alimentar desencadeadas por meio de realização de Prova de Provocação Oral em pacientes pediátricos, com média de idade 
de 3,3 anos, entre julho de 2018 a abril de 2023. A Prova de Provocação Oral foi realizada com protocolo estandardizado e administração 
de alimentos in natura. Foram realizadas 29 Provas de Provocação Oral em pacientes pediátricos nos últimos 5 anos, sendo encontrada 
a idade média de 3,3 anos. Em relação aos alimentos oferecidos, 22 pacientes ingeriram leite, 5 pacientes ingeriram ovo, 1 castanha do 
Pará e 1 ingeriu fruta. Resultando em 7 das Provas de Provocação Oral positivas (24,13%), 22 negativas (75,87%).

As reações gastrointestinais mais frequentes na prova de provocação oral foram: vômitos em 4 pacientes e dor abdominal em 1 paciente, 
somente um deles teve anafilaxia urticária e vômito. A manifestação do sistema digestório mais associada a alergia alimentar nesta série 
foi vômito de características imediatas sem acompanhamento de náuseas, chamando atenção para este sintoma na alergia alimentar 
mediada por IgE.

Pólipos colónicos con cambios premalignos en pediatría

Ileana Gonzalez Natale, Carlos Caraballo, Maria Eugenia Guerrero, Daysmar Salazar, Yurihelis Saveri, Mariela Colina,  
Cesar Morao, Maria Eugenia Reymundez, Kristal Gallardo, Sandra Neri

Hospital de Niños J.M. de Los Rios

Introducción: A pesar de la naturaleza generalmente benigna de los pólipos colorrectales en niños, existe 3-5% de probabilidad de tener 
características adenomatosas. El síndrome de poliposis tiene mayor riesgo de desarrollar neoplasias malignas. Objetivo: Identificar ca-
racterísticas histológicas pre- malignas de los pólipos colónicos en niños. Pacientes de 0-18 años con diagnóstico de pólipo colónico 
evaluados en el periodo 2017-2021 en nuestro servicio, con estudio histológico realizado por un mismo observador. Total de 112 pacientes, 
edad media 6,40 ± 2,98 años, predominio masculino 55,36% (62/112). Hallazgo histológico en 12,50% (14/112) de adenoma tubular y en 
11,61% (13/112) pólipos juveniles con cambios adenomatosos. La edad media de los pacientes con adenoma tubular fue de 6,7 años ± 
2,98, El 85,71% (12/14) de adenomas tubulares y 53,84% (7/13) de pólipos juveniles con cambios adenomatosos se identificaron en pólipos 
únicos. Se observó pólipos múltiples en 28,57% (32/112), en 64,29% (72/112) pólipo único y en 7,14% (8/112) síndromes de poliposis. El 
75,00% (84/112) presentaron pólipos juveniles y 0,89% (1/112) pólipo hamartomatoso Peutz-Jeghers. Hubo predominio de pólipos juveniles 
únicos, pero no se puede desestimar el hallazgo de pólipos juveniles con cambios adenomatosos y adenomas tubulares a una edad 
temprana de 6,7 años, con el riesgo que implica la evolución en el tiempo hacia un proceso maligno, este hallazgo predominó en pacientes 
con pólipos únicos, igualmente se observó un aumento en la frecuencia de pacientes con pólipos múltiples a diferencia de lo reportado 
generalmente en la literatura respecto a los pólipos colonicos en niños. Ambos hallazgos debemos tomarlos en cuenta para plantear 
seguimiento en el tiempo en los casos de pólipos colorectales por estos cambios en su presentación habitual.
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Avaliação de esofagite péptica após gastrostomia endoscópica percutânea em pacientes 
pediátricos: um estudo de coorte histórica

Helena Cristina Valentini Speggiorin Vieira, Júlia Helena Wegner, Luísa Liso Rigo, Luísa Kleveston, Marina Musse,  
Luísa Xavier, Nadia Cristina Valentini, Jose Vicente Noronha Spolidoro

PUCRS

Paciente com distúrbio de deglutição necessitam gastrostomia para sua alimentação. Usualmente as gastrostomias eram cirúrgicas com 
fundoplicatura, Com advento da gastrostomia endoscópica percutânea (PEG), o procedimento passou a ser feito sem fundoplicatura, e a 
grande maioria dos pacientes tolerou sem complicações de refluxo gastroesofágico (RGE).Avaliar a presença de esofagite péptica (EP) 
em pacientes submetidos a PEG e posterior troca por outro dispositivo de gastrostomia, além da análise da relação entre EP e intervalo 
entre os dois procedimentos. O estudo é uma coorte retrospectiva comparativa. Foi criada uma base de dados a partir de laudos de En-
doscopia Digestiva Alta (EDA) de 2 hospitais de Porto Alegre. Foram selecionados pacientes com 8804, 18 anos, com realização de PEG 
e de troca de dispositivo de gastrostomia após, com EDA em ambos os procedimentos. Foi considerado apenas diagnóstico na da 1º e 
da 2º EDA, classificados entre normal ou com presença de EP pela Classificação de Los Angeles. Análises descritivas (M, DP, frequên-
cias) e Chi2 para as associações foram conduzidas com o programa SPSS. Participaram do estudo 92 crianças (43.5% masc). A média 
de idade foi de 39.11 m (DP = 45,32) quando da realização do PEG. Na 1º EDA, 92,4% normais e 7,6% apresentaram EP (Grau A = 1,1%, 
B = 4,3%, D = 1.1%, esofagite traumática = 1,1%), enquanto na 2º EDA, 85,9% foram normais e 14,1% EP (Grau A = 3,3%, B = 5,4%, C 
= 3,3, D = 2,2%). O intervalo entre as 2 EDAs foi de M = 6,92 m (DP = 7,96). Foi encontrada associação significativa entre a 1º e 2º EDA 
(Chi2 (16) = 49,07, p < 0,001). De 11 pacientes com EDA normal no 1º procedimento, 3 apresentaram EP na 2º EDA (Grau A, 4 Grau B, 
3 Grau C e 1 Grau D). Na 1º EDA 5 pacientes com EP (1 Grau A, 3 Grau B, 1 por trauma) apresentaram exame normal no 2º. 2 pacientes 
com EP não apresentaram alteração de graduação entre as EDAs (1 Grau B e 1 D). Foi detectada associação significativa de tempo entre 
as 2 EDAs e evolução da EP (Chi2 (154) = 219,81, p < 0,001 (intervalor maior entre os que pioraram a EP). Piora da EP intervalo de 1 a 
49 m (M = 11,45, DP = 14,49), melhora tiveram intervalo de 1 e 29 m (M = 9, DP = 11, 7). Demais associações não foram significativas. 
O estudo mostrou que Esofagite de RGE ocorre após PEG, sendo que no período pós PEG imediato pode ocorrer melhora da esofagite, 
no entanto a mais longo prazo pode ocorrer piora da EP de RGE.

Adesão a dieta sem gluten em crianças e adolescentes celíacos: contribuições  
do celiac disease adherence test (CDAT) e do teste urinário do peptídeo imunogênico  
do glúten (GIP-U)

Carolina Mello, Giselia Alves, Margarida Antunes

Universidade Federal de Pernambuco

Recomenda-se o uso de questionários e biomarcadores em conjunto para avaliar a adesão a dieta sem glúten em pacientes celíacos. No 
entanto, os métodos ainda são pouco estudados na pediatriaAvaliar a concordância e os fatores associados a adesão à dieta sem glúten 
pelo CDAT e a positividade para o GIP-u em crianças e adolescentes celíacosForam avaliados 54 pacientes celíacos acompanhados em 
ambulatórios de gastroenterologia de dois hospitais universitários. Para os menores de 8 anos, o CDAT foi aplicado a mãe ou cuidador 
e, para os adolescentes, ao paciente sozinho. Após a entrevista foi coletada urina para o GIP-u. Foram avaliadas características da criança 
(idade e sexo), família (renda, número de pessoas e escolaridade dos pais), e doença (idade e forma de apresentação). Foi aplicada a 
Escala brasileira de segurança alimentar para avaliar o efeito e associação dessas variáveis com a positividade dos testes. Para as va-
riáveis contínuas foram calculados os tamanhos de efeito (TE) e para as categóricas, medida de associação. Previamente ao início da 
coleta, dois ingleses nativos traduziram o CDAT para o português e oito especialistas (4 gastropediatras, 3 nutricionistas e 1 nutrólogo 
pediátricos) realizaram a síntese semântica para a versão final. O corte original de 12 pontos do CDAT definiu adesão. Dos 48 pacientes 
(88,9%) que apresentaram adesão pelo CDAT, 6 (12,5%) tinham GIP-u positivo. Da mesma forma, o Gip-u foi positivo em apenas 7(13%) 
dos pacientes. A discordância entre adesão e positividade de GIP-u foi de 20,4%. A idade da criança (TE -0,48), do diagnóstico (TE -0,38) 
e tempo de diagnóstico (TE -0,26) tiveram um tamanho de efeito negativo moderado, assim como sexo masculino e diagnostico por sin-
tomas estiveram associados a adesão pelo CDAT. Enquanto apenas a situação de insegurança alimentar (EBIA) e o número de pessoas 
na família (TE- 0,28) estiveram associadas a positividade do GIP-u. Apesar da discordância moderada entre os testes, crianças e ado-
lescentes acompanhados em ambulatórios de gastropediatria apresentaram altas taxas de comportamento de adesão (CDAT) e baixa 
positividade no GIP-u.

O comportamento de adesão sofreu efeito de características do paciente (idade e sexo) e da doença (diagnóstico por sintomas e mais 
jovens), enquanto a positividade para o GIP-u esteve associada apenas a características conjunturais e à insegurança alimentar. Esses 
achados sugerem que os dois testes medem fenômenos distintos.
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Prevalência de deficiência de imunoglobulina a (IgA) em pacientes portadores de doença 
celiaca em ambulatório especializado

Gabriella Aguiar Santos Faria, Flávio Augusto Sales Acioli Rebêlo, Priscila Vaz Galindo de Araújo Macêdo,  
Mara Alves da Cruz Gouveia, Michela Cynthia da Rocha Marmo, Paloma Velez de Andrade Lima Simões Ferreira,  
Manuela Torres Camara Lins

Instituto de Medicina Integral Professor Fernando Figueira - IMIP

Avaliar a prevalência de deficiência de imunoglobulina A (IgA) em pacientes com Doença Celíaca (DC) acompanhados em ambulatório 
de Gastroenterologia Pediátrica em hospital de referência. Trata-se de estudo descritivo, do tipo transversal, realizado através de revisão 
de prontuário de pacientes com diagnóstico de doença celíaca, desenvolvido em um ambulatório de referência no estado de 
Pernambuco. 

A população do estudo foi composta por 57 pacientes, com diagnóstico entre 2008 e 2023. Foram coletadas amostras de IgA total 
sérica em todos os pacientes na investigação para doença celíaca, associada ao anticorpo antitransglutaminase tecidual tipo 2 IgA 
(Elisa – diferentes fabricantes) e realizada endoscopia digestiva alta para biópsia de intestino delgado (BID) para confirmação diagnós-
tica. Nos pacientes com IgA total sérica baixa, o diagnóstico foi realizado pela dosagem do anticorpo antitransglutaminase tecidual tipo 
2 IgG ou anti-endomísio IgG, associada ao exame histopatológico. Para finalidade diagnóstica de DC, foram considerados positivos 
para doença celíaca os resultados histopatológicos compatíveis com critérios de Marsh 2 e 3. A deficiência de IgA foi definida como 
total naqueles com níveis séricos de IgA inferiores a 78201,mg/dL e parcial se maiores que 7mg/dL, mas abaixo do limite inferior espe-
rado para idade. 

A prevalência da deficiência de IgA encontrada na população do estudo foi 4 em 57 pacientes, correspondendo a 7% dos pacientes 
com DC acompanhados. Destes, 3 foram definidos como deficiência parcial de IgA e um como total. 

Dos quatro pacientes com valores de IgA abaixo do limite inferior esperado para idade, dois tinham idade inferior a 4 anos, e os outros 
dois com idade superior a 4 anos.

A população do nosso estudo teve prevalência de 7%, resultado maior do que a descrita na literatura, de 2-3%. Este resultado pode 
estar relacionado ao fato de 2 pacientes do estudo terem recebido diagnóstico com menos de 4 anos, não sendo possível diagnóstico 
definitivo.

A deficiência de IgA deve ser considerada e a concentração total de IgA medida, em conjunto com a sorologia, na investigação de DC. 
Um resultado falso negativo da sorologia por deficiência de IgA pode atrasar o diagnóstico e manejo adequado.

Sangrado del tubo digestivo alto secundario a infección de adenovirus

Moises Alatorre Jimenez, Sarah Edwards, Thomas Attard

Children´S Mercy Hospital

El Sangrado del tubo digestivo alto (STDA) es causado por múltiples etiologias incluyendo gastritis, varices, esofagitis, anomalidades 
vasculares, cuerpos extraños, y ulceras (1). Dentro de estas causas se conoce que infecciones virales pueden producir ulceras causando 
sangrado los más comunes son el virus de Epstein- Barr, Covid-19, Herpesvirus-6, Herpesvirus-7 y Citomegalovirus (1,2,3,4,5). Presen-
tamos el caso de un paciente con STDA severo a causa de infección por adenovirus. Paciente de 22 meses de edad, previamente sano 
que se presenta al servicio de Urgencias debido a un día de fatiga, anorexia y melena. El paciente presento a la hora de ingreso presento 
episodios de hematemesis. Laboratorios al momento demostraron anemia con hemoglobina de 8.2gm/dL, leucopenia 2.7 x 10x 103/mL, 
acidosis, elevación de las transaminasas (AST 553 U/L, ALT 417 U/L) y TP/INR normal. El paciente requirió varios paquetes de sangre, 
elevando su hemoglobina a 10.4 gm/dL y empezó tratamiento con infusión continua de octreotida y pantoprazol IV. A pesar del tratamiento 
continuo con hematemesis y la hemoglobina disminuyo a 6.7 gm/dL en menos de 8 horas post transfusión. El paciente fue llevado al 
quirófano para control hemorrágico con endoscopia. Se identifico de inicio un coagulo de gran tamaño (fig.1) que fue succionado demos-
trando múltiples ulceraciones serpiginosas profundas predominantemente en el fondo gástrico (fig 2). Múltiples de las ulceraciones tenían 
sangrado lento y se procedió a control con Hemospray®. Múltiples estudios virales incluyendo sangre, heces, o respiratorios concluyeron 
positivo para Adenovirus en PCR. Posterior al procedimiento el sangrado se detuvo y los laboratorios regresaron a valores normales. Se 
repitió la endoscopia tres meses visualmente normales. Se han presentado varios casos en la literatura de STDA causado por en algunos 
casos por una infección viral (1). Los casos de ulceras por adenovirus son reportados en pacientes adultos y/o inmunocomprometidos (6). 
No hay casos reportados en pacientes pediátricos previamente sanos con infección de adenovirus causando STDA. La identificación de 
adenovirus en ulceras gástricas pudiera ayudar en un futuro a evitar iniciar tratamiento con antivirales como para Herpes Virus (5).Repor-
tamos este caso de pacientes pediátrico STDA causado por ulceras por adenovirus donde no se han encontrado casos reportados pre-
viamente en la literatura.
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Gastrite eosinofílica pediátrica manifestada por úlcera gástrica causando obstrução  
de piloro: relato de caso

Edinara da Silva Silveira, Laura Bainy Rodrigues de Freitas, Marina Paiva de Melo Maia, Alice da Costa Saalfeld,  
Marco Aurelio Farina Junior, Cristian Efrain Castro Ortiz, Veronica Nataly Jaramillo Venegas, Cristina Helena Targa Ferreira, 
Luiza Salgado Nader

Hospital da Criança Santo Antônio - Complexo Hospitalar Santa Casa de Porto Alegre, Porto Alegre/Rs. Brasil

A gastrite eosinofílica (GE) é caracterizada pela desregulação do sistema imune, com inflamação eosinofílica da mucosa e disfunção 
gástrica. O diagnóstico é baseado nas manifestações clínicas e histopatológicas. Complicações são raras, mas há casos relatados com 
obstrução pilórica. O objetivo é relatar caso de paciente pediátrico com gastrite eosinofílica manifestada por úlcera gástrica causando 
obstrução pilórica. Paciente masculino, 7 anos, procurou atendimento por vômitos persistentes. Realizou endoscopia digestiva alta (EDA) 
que evidenciou mucosa gástrica de corpo com nodularidades, antro com enantema, edema e presença de 3 úlceras ao seu redor, sendo 
2 delas com fibrina atenuada e margem ainda evidente e a terceira com epitélio regenerativo. Havia úlcera pilórica com fibrina extensa 
causando obstrução da luz do órgão. Realizada dilatação pilórica com balão. Mucosa duodenal de aspecto normal. Coletado biópsias: 
estômago com 50 eosinófilos por campo de grande aumento (eoe/cga) (VR até 30 eoe/cga) e demais segmentos (esôfago e duodeno) 
normais. Iniciado inibidor de bomba de próton (IBP) 3mg/kg/dia. Por persistência do quadro de vômitos, embora reduzido o número de 
episódios, realizado nova EDA após 11 dias de IBP com melhora parcial das úlceras gástricas: antro com 2 pequenas úlceras em reso-
lução, e mantinha obstrução pilórica. Realizada nova dilatação pilórica, e passagem de endoscópio para duodeno. Em biópsia, histologia 
com 30 eoe/cga no estômago. Pela melhora parcial dos sintomas, mantendo estenose de piloro pela úlcera gástrica, iniciado corticoide 
oral - 1mg/kg/dia, com melhora após 48h do uso. Será realizada nova EDA com biópsia de controle após 4 semanas. A GE é uma pato-
logia com sintomatologia variável. No caso relatado, o paciente apresentou como primeira manifestação de gastrite eosinofílica vômitos 
e dor abdominal, ambos relacionados à presença de obstrução pilórica secundária à presença de úlcera gástrica. Usualmente, a mucosa 
na EDA é macroscopicamente normal. A presença de ulcerações ocorre em 6% dos pacientes, nodularidades 3%, eritema 2% e mucosa 
friável 2%. O paciente apresentou melhora histológica após início de IBP, passando de doença grave para doença moderada histologica-
mente. O paciente apresentou melhora clínica completa somente após 48h da introdução do corticoide oral. O caso relatado apresenta 
achados raros na endoscopia e apresentou boa resposta histólogica ao IBP e ótima resposta clínica ao uso de corticoide.

Impedâncio-phmetria esofágica em crianças e adolescentes com sintomas digestivos - 
novos fenótipos de doença do refluxo gastroesofágico

Ana Cristina Fontenele Soares, Lana Carla Fernandes de Albuquerque Barros, Rafael Andrade Ferreira,  
Gabriela Martins de Carvalho, Marcela Vieira Camillo

Universidade Federal de São Paulo

A impedâncio-pHmetria esofágica (MII-pH) é considerada o padrão-ouro para o diagnóstico de doença do refluxo gastroesofágico (DRGE), 
pois permite quantificar e caracterizar todos os eventos de refluxos, tanto ácidos quanto fracamente ácidos. Nosso objetivo é investigar 
os padrões de refluxos gastroesofágicos em crianças e adolescentes com sintomas digestivos não responsivos ao tratamento com inibidor 
de bomba de prótons e comparar com os dados clínicos e endoscópicos destes pacientes. Realizamos um estudo observacional retros-
pectivo avaliando os traços de MII-pH realizados em nosso serviço em crianças e adolescentes com suspeita de DRGE não responsiva 
ao tratamento com inibidor de bomba de prótons que realizaram endoscopia digestiva alta (EDA). Foram incluídas 40 crianças que reali-
zaram o exame de janeiro de 2018 a junho de 2023. Para diagnóstico de DRGE foi considerado o índice de refluxo (IR) > 7% para crianças 
e adolescente. Para correlação entre os episódios de refluxo ácido e fracamente ácido e os sintomas foi considerado o índice de asso-
ciação sintomática (IS) > 50% e de probabilidade de associação sintomática (PAS) > 95%.Foram avaliados exames endoscópicos e MMI-
pH de 40 pacientes com idade mediana de 9,4 anos (intervalo de 4,5 - 13,5), sendo 16 (40%) do gênero masculino. Com relação aos 
resultados de EDA, 14 (35%) exames evidenciaram alterações esofágicas. Destes, em 8 (20%) houveram apenas alterações microscópicas 
de esofagite crônica e em 6 (15%) houveram alterações macroscópicas, sendo 4 esofagites erosivas Grau A, uma Grau B e uma Grau C 
de Los Angeles. Em relação ao resultado da MII-pH, 14 (35%) pacientes apresentaram IR menor ou igual a 3%, 12 (30%) obtiveram IR 
entre 3 e 7% e 14 (35%) com IR maior que 7%. Entre os 40 pacientes analisados, 15 (38%) apresentaram associação sintomática positiva. 
Usando os exames anteriores, os diagnósticos obtidos foram: 4 (10%) pacientes com Esofagite erosiva, 10 (25%) com esofagite não ero-
siva (EDA sem alterações associado a MII-pH com IR > 7%), 8 (20%) com hipersensibilidade esofágica (MII-pH com IR normal associado 
a correlação com sintomas positiva), e, 8 (20%) com pirose funcional (IR dentro da normalidade e correlação sintomática negativa).Em 
nosso estudo, observamos uma distribuição semelhante entre os fenótipos de doença do refluxo gastroesofágico.
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Dor abdominal e febre periódica como primeiras manifestações de síndrome de ativação 
macrofágica

Juliana Cristina Eloi1, Hélio Miguel Lopes Simão1, Jaqueline Teixeira Caldas2, Carolina Pinto Simão3

1Universidade Feevale; 2Universidade Católica de Pelotas; 3Hospital Moinhos de Vento

A síndrome de ativação macrofágica (SAM) ou síndrome hemofagocítica secundária (reativa) consiste de uma rara, grave e potencialmente 
fatal, complicação de doenças reumatológicas, infecciosas ou neoplásicas. É caracterizada pela excessiva ativação dos macrófagos, 
resultando febre, hepatoesplenomegalia, linfadenomegalia, envolvimento neurológico, graus variáveis de citopenias, hiperferritinemia, 
distúrbio hepático, coagulação intravascular e freqüente falência de múltiplos órgãos. O diagnóstico precoce e o tratamento com corticoi-
des e ciclosporina são fundamentais para reduzir seu potencial de letalidade. Paciente feminina, 10 anos e 9 meses, branca, iniciou com 
febre periódica de 2-3 semanas a cada 45-60 dias 6 meses antes de iniciar com quadro de dor abdominal. Em março/2023 iniciou com 
dor abdominal em baixo ventre. Foi encaminhada para investigação em hospital terciário onde foi feito diagnóstico de apendicite. Subme-
tida a apendicectomia, onde foram observadas múltiplas aderências à parede abdominal e múltiplos abscessos. Recebeu antibioticoterapia 
e evoluiu com quadro de pneumonia, necessitando ventilação mecânica. Permaneceu na UTI de 08/03 a 23/03, com múltiplas interco-
rrências, inclusive alteração hepática e pancitopenia. Na enfermaria, reiniciou com febre persistente, com triagem para infecções negativas, 
mas com ferritina de 55.000. Avaliação reumatológica com exames laboratoriais compatíveis com SMA. Iniciou pulsoterapia com metil-
prednisolona e posteriormente prenisolona e ciclosporina com melhora progressiva do quadro geral. Atualmente, está estável, em uso de 
ciclosporina e prednisolona.

Apesar da SMA ser rara, devemos pensar nesse diagnóstico em pacientes com infecção, doença reumatológica ou neoplásica que evo-
luem com ferritina extremamente elevada, hepatoesplenomegalia, citopenias, CIVD ou falência de múltiplos órgãos. O diagnóstico precoce 
e início do tratamento com corticoesteroides e ciclosporina podem modificar o prognóstico da doença e diminuir sua letalidade. O tratamento 
multiprofissional, com acompanhamento reumatológico é fundamental.

Perfil epidemiológico dos pacientes com constipação intestinal atendidos no ambulatório 
de gastroenterologia pediátrica de um hospital universitário

Geovanna Batista Ferreira Melo, Luís Henrique Jorge E. Costa, Juliane Feitosa Bezerra de Gusmão,  
Alessandra Dos Santos Domingues, Simone Ferreira de Brito Neiva, Carla Cristina Costa Silveira

Hospital Universitário de Brasília

A Constipação intestinal (CI) é uma afecção frequente na gastroenterologia pediátrica. Conhecer o perfil epidemiológico dos pacientes 
pode contribuir para melhor abordagem dos casos. Traçar o perfil epidemiológico de pacientes com diagnóstico de CI de março de 2019 
a março de 2020 em ambulatório de gastroenterologia pediátrica de um hospital universitário. Estudo retrospectivo, descritivo, com for-
mulário estruturado contendo dados sociais, epidemiológicos e patológicos dos pacientes estudados. Coleta por revisão de 93 prontuários 
de menores de 18 anos do ambulatório. Para comparar o perfil dos pacientes em relação a causa da CI (funcional e secundária), foi 
realizado teste não paramétrico para medidas independentes U Mann-Whitney.

Para as variáveis categóricas foi realizado teste Qui², considerando significância estatística quando p < 0,05. Dos 93 pacientes a dis-
tribuição foi similar entre o sexo, sendo 48 masculino (51,6%) e 45 feminino (48,4%). A idade dos pacientes variou entre 1 e 17 anos (7,98 
± 4,22 anos). 

Com relação à causa, a maioria apresentava constipação funcional (CF) (66,4%, n = 62), enquanto 33,6% (n = 30) tinham constipação 
secundária a doença orgânica (CS).

A CS relacionou-se significativamente com menor idade (p = 0,037) e início mais precoce dos sintomas (p = 0,030). Além disso, esses 
demoraram menos tempo para serem encaminhados à consulta na especialidade (p = 0,014).

O achado no exame físico que teve maior frequência entre todos os pacientes foi o fecaloma (31,5%, n = 29), seguido por alteração no 
exame neurológico (18,5%, n = 17). Na maior parte dos pacientes não foi detectado nenhuma alteração no exame físico (44,6%, n = 41). 

A maior parte da amostra teve tempo de tratamento entre 3 e 6 meses e a classe de medicação mais utilizada nos dois grupos foram 
os laxantes osmóticos. Os pacientes com CF fizeram mais uso de medicações emolientes (13,1%, n = 8), comparados aos pacientes com 
CS (0%) (p = 0,041).

Aproximadamente 50% dos pacientes obtiveram apenas respostas parcialmente satisfatórias ao tratamento. 
O perfil do serviço parece influenciar na maior frequência de pacientes com diagnóstico secundário. A natureza multifatorial da cons-

tipação, com tratamento que envolve mudanças comportamentais, mudanças na rotina, na alimentação, aumento dos dispesas e neces-
sidade de acompanhamento multiprofissional, dificulta a adesão ao tratamento e ajuda a explicar a elevada taxa de insucesso no tratamento 
em um ano de acompanhamento.
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Efectos adversos de las estrategias farmacológicas en enfermedad inflamatoria intestinal 
pediátrica. Análisis de los últimos 5 años en un centro de referencia argentino

Katia Kulay, Maria Soledad Arcucci, Johanna Adauto, Veronica Busoni, Judith Cohen Sabann, Maria Julieta Gallo,  
Marina Orsi

Hospital Italiano de Buenos Aires

Definir el tratamiento de la Enfermedad Inflamatoria Intestinal pediátrica (EIIp) no es sencillo dado que existen pocos estudios clínicos respal-
datorios en este grupo etario. Uno de los objetivos del tratamiento es lograr la remisión minimizando el riesgo de efectos adversos. Describir 
los efectos adversos observados con las diferentes terapéuticas medicamentosas utilizadas en enfermedad inflamatoria intestinal en edad pe-
diátrica (EIIP). Estudio retrospectivo, descriptivo de pacientes entre 0-18 años con diagnóstico de EIIP en seguimiento en un hospital universitario 
en los últimos 5 años. Las variantes analizadas fueron: edad, sexo, tipo de EII, tratamiento utilizado (salicilatos, inmunosupresores, biológicos). 
Los efectos adversos fueron referidos según cuadro clínico y determinaciones bioquímicas, no se realizó dosaje de niveles ni anticuerpos. Se 
atendieron 112 pacientes (65 Colitis Ulcerosa,42 Enfermedad de Crohn y 3 Colitis Indeterminada) de los cuales el 58% son varones, con una 
mediana de edad de 10.7 años (RIQ 5.7-13.9). Recibieron mesalazina 99/112 (88%), 17/99 (17%) presentaron efectos adversos con una mediana 
de tiempo de 6 meses: 7/17 hematuria (41%), 1/17 vómitos (5.8%), 2/17 cefalea (11.7%), 4/17 (23.5%) pancreatitis y 3/17 (17.6%) nefritis. Pacientes 
con terapia biológica 77/112 (69%), 29/74 infliximab, 39/74 adalimumab, 3/74 ustekinumab y 6/74 vedolizumab. 3/29 con infliximab (10.3%) de-
sarrollaron efectos adversos: 2 rash cutáneo, 1 dermatitis psoriasiforme, 1/39 con adalimumab (2.5%) presentó cefalea en la segunda dosis de 
inducción,con ustekinumab y vedolizumab no se registraron reacciones adversas. En aquellos con tiopurinas 2/31 (6.4%) sólo observamos 
leucopenia que revirtió con suspensión de dosis. En esta serie pediátrica los efectos adversos asociados a las diferentes estrategias farmaco-
lógicas utilizadas son semejantes a publicaciones internacionales recientes. No hemos observado infecciones severas ni malignidad, probable-
mente por la menor utilización de esteroides, más terapia nutricional y uso temprano de biológicos. Disponer de dosajes podría evitar algunas 
de las reacciones descritas.

Impedâncio-phmetria em crianças: linha de base noturna pode ser utilizada como marcador 
de integridade de mucosa?

Ana Cristina Fontenele Soares, Lana Carla Fernandes de Albuquerque Barros, Rafael Andrade Ferreira,  
Gabriela Martins de Carvalho, Marcela Vieira Camillo

Universidade Federal de São Paulo

A impedância basal (BI) e a impedância basal média noturna (MNBI) servem como marcadores da integridade da mucosa em pacientes com 
tempo de exposição ácida prolongado. Este trabalho tem como objetivo investigar a associação entre o BI e o MNBI com o tempo de expo-
sição ácida em crianças e adolescentes. Realizamos um estudo observacional retrospectivo avaliando os traços de impendâncio-pHmetria 
(MII-pH) realizados em nosso serviço em crianças e adolescentes com suspeita de doença do refluxo gastroesofágico (DRGE) que realizaram 
exame de janeiro de 2018 a junho de 2023. Para diagnóstico de DRGE foi considerado índice de refluxo (IR) > 10% para lactentes e > 7% 
para crianças maiores e adolescentes. A esofagite foi graduada de acordo com a classificação de Los Angeles. Para Linha de base da im-
pedância, foram realizadas medições de 60 segundos a cada 4 horas, e para o MNBI foram realizadas 3 medições de 10 minutos entre 1 e 
3 horas, então, eles foram calculados. As médias do BI e do MNBI foram comparadas entre si, com o IR. Foram avaliados exames de 77 
pacientes, com idade mediana de 5,2 anos (intervalo de 0,3 - 13,5), sendo 32 do gênero masculino (41%). Dos 77 pacientes, 40 realizaram 
endoscopia digestiva alta (EDA). Destes, 14 (35%) exames evidenciaram alterações esofágicas, sendo que em 8 (20%) houveram apenas 
alterações microscópicas de esofagite crônica e em 6 (15%) houveram alterações macroscópicas, sendo 4 esofagites erosivas Grau A, uma 
Grau B e uma Grau C de Los Angeles. Dos 77 pacientes, 20 (26%) apresentaram IR acima dos valores de normalidade para faixa etária. 
Não se observou diferença entre a linha de base nos pacientes com IR normal em relação ao IR patológico (2550 8486 x 2100 8486, p = 0, 
532). A linha de base noturna foi menor nos pacientes com IR patológico e em relação ao IR normal (1615 x 2235 8486, p = 0,004). A linha 
de base noturna foi menor nos pacientes com esofagite erosiva do que nos pacientes com EDA normal (15658486 x 1825 8486, p < 0,001). 
Neste estudo observamos que crianças com IR patológico apresentam linha de base noturna mais baixa quando comparadas às crianças 
com IR normal.
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Avaliação dos lactentes suspeitos de APLV e das estratégias de eliminação da proteína  
do leite de vaca em programa público de dispensação de fórmulas especiais

Cristina Palmer Barros, Nayani Alves Ramos, Dayanna Pereira Resende, Gabriel Fernandes Pereira

Universidade Federal de Uberlândia

O diagnóstico de alergia à proteína do leite de vaca (APLV) é baseado em critérios clínicos. Em lactentes, os sinais e sintomas podem so-
brepor outros distúrbios prevalentes. A dieta de exclusão da proteína do leite de vaca (PLV) é necessária no início do protocolo de investi-
gação. A estratégia adotada deve garantir o Soporte Nutricional  e favorecer o diagnóstico em curto tempo. No setor público de saúde, o 
perfil clínico dos lactentes e as diretrizes do protocolo diagnóstico tem forte impacto na viabilidade técnica e financeira dos programas de 
dispensação de fórmulas especiais. Avaliar o perfil clínico epidemiológico e o processo diagnóstico de lactentes com suspeita de APLV, em 
um programa público de liberação de fórmulas especiais. Através de um estudo observacional transversal, retrospectivo, foram avaliados os 
prontuários de todos os lactentes (0 a 36 meses) atendidos, de janeiro de 2018 a fevereiro de 2020, em um hospital universitário de referência 
responsável por programa público de assistência à lactentes com APLV. Dos 667 prontuários avaliados, 237 apresentavam suspeita clínica 
de APLV. Os sinais e sintomas prevalentes foram vômitos/regurgitações 39,4%, sangue nas fezes 37,5%, eczema 33,6%, diarreia 24,0%, 
urticária 21,1% e distensão abdominal 18,3%. A mediana de idade dos lactentes suspeitos foi de 5,6 meses. Por meio do teste de provocação 
oral e/ou exames laboratoriais, 104 lactentes completaram o processo diagnóstico, 63 (26,5% dos suspeitos) foram diagnosticados com APLV. 
A mediana de dias para atingir o diagnóstico foi de 75 dias com orientação nutricional de exclusão da dieta da nutriz em amamentação 
complementada, 83 dias na amamentação exclusiva, 110 dias com o uso de fórmula de aminoácidos e 141 dias com fórmula extensamente 
hidrolisada do leite de vaca (p = 2.775). A duração dos sintomas nos lactentes com APLV foi de 100 dias, sem diferença significativa entre 
alérgicos e não alérgicos (p = 0,3827). O Z escore do peso na consulta inicial foi menor nos lactentes alérgicos (–1.31) quando comparado 
aos não suspeitos de APLV (–0.52) p = 0.0119.Os dados sugerem que lactentes com suspeita de APLV apresentam frequentemente sinais 
e sintomas não IgE mediados, e os alérgicos podem apresentar déficit nutricional ao diagnóstico. Dentre as estratégias de eliminação da 
PLV no protocolo diagnóstico a manutenção do aleitamento materno, com a adequada orientação nutricional da nutriz, parece ser tão eficaz 
quanto o uso isolado de fórmulas hipoalergênicas.

Manometria esofágica de alta resolução em crianças e adolescentes - experiência  
em um serviço especializado

Ana Cristina Fontenele Soares, Lana Carla Fernandes de Albuquerque Barros, Rafael Andrade Ferreira,  
Gabriela Martins de Carvalho, Marcela Vieira Camillo

Universidade Federal de São Paulo

Os sintomas de vômitos, disfagia, dificuldades alimentares e perda ponderal são comuns na pediatria e podem estar associados a dis-
motilidade esofágica. A manometria esofágica de alta resolução (MAR-Esofágica) é considerada o padrão-ouro para o diagnóstico de 
dismotilidade esofágica, embora ainda seja pouco realizada em nosso meio, na faixa etária pediátrica. O objetivo do presente estudo é 
descrever a nossa experiência na realização de MAR-Esofágica em crianças e adolescentes na investigação destes sintomas. Realizamos 
um estudo observacional retrospectivo avaliando os traçados de 40 exames de MAR-Esofágica realizados em nosso serviço, no período 
de janeiro de 2021 a junho de 2023. Foram avaliados dados clínicos como gênero, idade, sintomas, indicações clínicas e os resultados 
das MAR-Esofágicas. Para diagnóstico dos pacientes foi utilizada a Classificação de Chicago 3.0.Foram avaliados exames de 40 pacientes 
com idade mediana de 10,5 anos (intervalo de 7.0 - 17.5), sendo 22 (55%) do gênero masculino. Os principais sintomas relatados foram: 
disfagia (50%), vômitos (35%), dificuldade alimentar (20%), impactação alimentar (10%) e ruminação (5%). Com relação às hipóteses 
diagnósticas antes da realização do exame, 14 (35%) pacientes apresentavam acalasia, 14 (35%) tinham doença do refluxo gastroesofá-
gico refratária ao uso de inibidor de bomba de prótons, 8 (20%) com dismotilidade esofágica, 2 (5%) com ruminação e 2 (5%) com doenças 
do tecido conjuntivo. Com relação ao diagnóstico manométrico, 22 (55%) exames estavam dentro da normalidade, 8 (20%) evidenciaram 
acalasia (sendo dois exames diagnósticos e seis realizados após tratamento), 4 (10%) com motilidade ineficaz do esôfago, 4 (10%) com 
obstrução de junção esôfago-gástrica e 2 (5%) com aperistalse esofágica. A MAR-esofágica é um exame importante na investigação de 
dismotilidade esofágica e possível de ser realizado em crianças e adolescentes.
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Rendimiento diagnóstico en ileocolonoscopías de alta calidad

Miguel Servando Gallardo Luna, Rodrigo Alejandro Rodriguez Izaguirre, Ramón Alfredo Castañeda Ortiz,  
Anali Meza Gallegos, María Dolores Montiel Moreno, Emma Cecilia Araujo Gutiérrez, Karen Buendía Juarez

Centro Médico Nacional 20 Noviembre, México

La práctica endoscópica de alta calidad mejora los resultados, la experiencia para el paciente, personal de salud y optimiza los recursos 
empleados. Recientemente el grupo Pediatric Endoscopy Quality Improvement Network (PEnQuIN) emitió indicadores y estandares de 
calidad en la práctica endoscópica pediátrica. El cumplimiento de indicadores de calidad y su impacto en el rendimiento diagnóstico (tasa 
detección adenomas) ha sido estudiado en adultos, sin embargo, en niños no hay reportes al respecto. Determinar el rendimiento diag-
nóstico en ileocolonoscopías de alta calidad en niños. Se realizó una cohorte retrospectiva de 5 años (2016 a 2020), de ileocolonoscopías 
realizadas en nuestro centro. Se determinó el rendimiento general (diagnóstico endoscópico y/o histológico compatible con indicación), 
parámetros de sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo (VPP) y negativo (VPN) (en base a hallazgos endoscópicos con resul-
tados de histología). Se consideraron ileocolonoscopías de alta calidad las que cumplieron con los 3 indicadores mínimos según el grupo 
PenQuIN (preparación intestinal adecuada, intubación cecal e ileal).Se incluyeron un total de 188 ileocolonoscopías de primera vez, de 
las cuales el 80.1% se consideraron de alta calidad. La mediana de la edad fue de 11 años (0-17 años), con predominio del sexo femenino 
55%. La indicaciones más frecuente fueron: sangrado, pólipos, diarrea crónica, y enfermedad inflamatoria intestinal. Las ileocolonoscopías 
de alta calidad tuvieron mayor rendimiento general (50.6 vs 44.7%), Senbilidad (68.6 vs 61.5%), Especificidad (71.43 vs 66.6%), VPP (61.4 
vs 57.1%) y VPN (77.46 vs 70.5%). Las ileocolonoscopías de alta calidad tienen mayor rendimiento diagnóstico, por lo cual, el cumplimiento 
de los indicadores de calidad son un objetivo prioritario en la práctica endoscópica pediátrica.

Impacto clínico del ultrasonido endoscópico pancreatobiliar en niños

Miguel Servando Gallardo Luna, Rodrigo Soto Solis, Luis Ariel Waller Gonzalez, Massiel Madelin Rosario Morel

Centro Médico Nacional 20 Noviembre, México

El ultrasonido endoscópico (USE) es una herramienta útil en el abordaje diagnóstico y tratamiento de las enfermedades pacreatobiliares. 
La población pediátrica se beneficia de este estudio ya que no requiere radiación ionizante, permite evaluar lesiones pancreatobiliares de 
menor tamaño, con alta resolución, en tiempo real, y realizar intervenciones terapeuticas (Piester et al., 2021). Su aplicación en patología 
pancreatobiliar ha sido evaluada de manera extensa en la población adulta, sin embargo, en niños son pocos los reportes hasta el mo-
mento (Téllez-Ávila et al., 2019). Determinar el impacto clínico (diagnóstico y tratamiento), éxito técnico y complicaciones del USE en 
patología pancreatobiliar en niños. Se realizó un estudio retrospectivo, descriptivo y observacional. Se midió el impacto diagnóstico (diag-
nóstico o identificación de etiología por USE, no obtenido por otro estudio), impacto terapeútico (efecto sobre el tratamiento médico, en-
doscópico y/o quirúrgico), y el impacto clínico global (suma de impacto diagnóstico y terapeútico). Se realizaron un total de 30 procedi-
mientos, la mediana de la edad fue de 11 años (4-17 años), con predominio del sexo femenino 65%. La indicaciones más frecuente fueron 
Pancreatitis Aguda Recurrente en el 44.8%, Colestasis 17.3%, y Pseudoquiste/Necrosis amurallada de pancreas 13.9%. Se determinó 
impacto diagnóstico de 79.3%, impacto terapeútico del 55% e impacto clínico global de 82.7%. El éxito técnico fue de 98% (1 caso fallido 
de pancreatografía por rendez-vous), sin presentar complicaciones. El USE en niños con patología pancreatobiliar es seguro y tiene un 
impacto clínico (diagnóstico y terapeútico) relevante.

Nutritional therapies in peruvian children with very early onset inflammatory bowel disease 
(VEO-IBD): a case series

Alicia Olave-Pichon1, Eduardo Salazar-Lindo2

1Universidad de Rochester; 2Academia Nacional de Medicina del Perú

VEO-IBD commonly presents with severe disease, high rates of medication failure, frequent hospital admissions, and persistent poor 
growth. The main treatment for IBD is immunosuppression, which carries its risks. We describe 4 cases of VEO-IBD that achieved clinical 
remission using enteral nutrition. Case 1: 5-month-old girl with a 1.5-month history of bloody stools, atopic dermatitis (AD) and fEDN. She 
was exclusively breastfed with clinical improvement after elimination diet. She developed gastroenteritis requiring antibiotics. At 2-year-old 
developed bloody diarrhea, abdominal pain, and fever with negative stools studies, anemia, and elevated FC, fEDN, and ESR. Histology 
with focal active colitis and ileitis with response to elimination diet.
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Case 2: 4-year-old girl with history of constipation and lissencephaly presenting with a 2-month history of bloody stools, abdominal 
distension, and weight loss. An elimination diet was started with probiotics. Initial labs showed elevated FC, anemia, normal fEDN, and 
negative stool studies. Given continued symptoms and abnormal labs, colonoscopy was performed showing lymphocytic colitis. The 
patient followed an elimination diet and completed treatment for C. diff and UTI. 

Case 3 case of a 3-year-old boy with history of constipation, AD, ASD and on elemental-based formula who presents with a one-month 
history of blood stools, abdominal pain, and fever with negative stool studies. Histology showed gastritis and colitis with early chronic 
changes. On admission, received corticosteroids and 5-ASA. Labs showed leukocytosis, anemia, elevated ESR, fEDN and FC. Had two 
episodes of relapse requiring dose optimization. Patient transitioned to hydrolyzed rice-based formula and continued with same 
medications.

Case 4 case of a 3-year-old boy presenting with a 2-month history of bloody diarrhea with negative stool studies and elevated FC and 
fEDN. Labs showed anemia and hypoalbuminemia. Histology was consistent with ulcerative colitis. On admission, partial parenteral nutri-
tion was started, then transitioned to 5-ASA with restriction of dairy and processed foods. Had two episodes of relapse secondary to poor 
compliance. After following dietary recommendations, clinical improvement was noted. Enteral nutrition therapies improve symptoms and 
nutritional status and reduce medication use. Nutritional therapies are not routinely integrated into patient care. There is a need for safe 
and effective nutritional therapeutic options.

CD de la lapsghan

Laura Delgado1, Me Micheletti1, Fernando Sarmiento1, Ms Arcucci1, Julieta Gallo1, G. Tagliaferro1, L. Menendez1, G. Martin1, 
Silvana Fraga1, Monica Contreras2

1Hospital de Niños Pereira Rossell; 2Hospital de Niños Garraham

En los últimos años el uso de los agentes biológicos ha revolucionado el tratamiento de las Enfermedades Inflamatorias Intestinales (EII). 
Si bien los Anti TNF están disponibles en la mayoría de los países de Latinoamérica, no existen publicaciones sobre su uso en pediatría. 
En los últimos años el uso de los agentes biológicos ha revolucionado el tratamiento de las Enfermedades Inflamatorias Intestinales (EII). 
Si bien los Anti TNF están disponibles en la mayoría de los países de Latinoamérica, no existen publicaciones sobre su uso en pediatría. 
El Working Group de EII de SLAGHNP realizó una encuesta en línea a pediatras gastroenterólogos de América Latina mediante la plata-
forma Google Form previa difusión del proyecto a través de la página Web de la SociedadSe recabaron 255 encuestas sobre pacientes 
menores de 18 años provenientes de 6 países participantes (140 EC /115 CU). La indicación de fármacos biológicos se realizó según el 
modelo STEP UP en el 67% de los pacientes con actividad moderada a severa. El 62% utilizó Infliximab (IFX) para la inducción de la 
remisión vs el 37% que recibió Adalimumab (ADA). En los pacientes de comienzo precoz (VEOIBD) el biológico más prescrito tanto para 
la inducción de la remisión como para el mantenimiento fue el IFX en el 87% vs ADA 13%. Se observó respuesta clínica en el 58% y 
remisión clínica al año en el 44%, (37 IFX / 25 ADA), evidenciando una menor respuesta en pacientes VEOIBD. En los pacientes con 
pérdida de respuesta secundaria, se aumentó la dosis en el 56% y 66% redujo el intervalo de administración. En VEOIBD el aumento de 
dosis y acortamiento del intervalo simultáneo fue usado con mayor frecuencia (64%) comparado con el resto de la población pediátrica. 
Si bien se han obtenido datos provenientes de 6 países de los 21 que conforman Latino-América los resultados están en concordancia 
con lo reportado en la bibliografía tanto en relación con la respuesta/remisión clínica luego del tratamiento anti TNF como con la necesi-
dad de optimización precoz en tiempo y dosis en el grupo VEOIBD.
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Deficiência de ornitina transcarbamilase (OTC) com apresentação grave em sexo feminino

Maria Gabriela Bernando Oliveira, Lorrayne Moreira Assis, Vanessa Maranhão Fonseca, Maria Tereza Guiotti,  
Natascha Silva Sandy

Instituto da Criança - Hospital Das Clínicas - Faculdade de Medicina da Universidade de São Paulo

A deficiência de Ornitina Transcarbamilase (OTC) é um defeito do ciclo da uréia com prevalência estimada de 1:14000. Trata-se de uma 
doença genética ligada ao X - portanto é mais rara no sexo feminino. Cursa com sintomas decorrentes de hiperamonemia e alcalose 
metabólica. Paciente feminina, apresentou-se inicialmente com 1 ano e 2 meses com quadros de vômitos recorrentes e sonolência. Aten-
dida diversas vezes em pronto-atendimento, recebendo alta com sintomáticos. Após 3 meses, evoluiu com quadro de hemiplegia à es-
querda, hiperamonemia grave (447), insuficiência hepática com INR de 3,3 e rebaixamento do nível de consciência (necessidade de in-
tubação orotraqueal). Foi transferida a centro de referência e submetida à hemodiálise. Tomografia de crânio evidenciou área de aparente 
isquemia extensa à direita - correspondente a AVC metabólico. Paciente tinha história familiar de dois primos do sexo masculino que 
foram a obito sem causa conhecida. Com alto índice de suspeição de deficiência de OTC, realizado painel genético direcionado que 
identificou variante patogênica (p.Arg320Pro) no gene OTC - na paciente e na sua mãe. Para a paciente foi estabelecida terapia com 
Benzoato de sódio, Arginina, e L-carnitina, além de restrição proteica. Com o tratamento, atingiu controle metabólico. Atualmente, a pa-
ciente está em avaliação para transplante hepático (pai será o doador).  Discussão: A forma grave da OTC é mais frequente em pacientes 
do sexo masculino. Reportamos o caso de uma menina com quadro precoce e grave. Apresentou-se com sintomas típicos de hiperamo-
nemia como vômitos, sonolência, rebaixamento de nível de consciência episódicos, mas houve atraso no reconhecimento do quadro e 
evolução para crise metabólica grave, com extenso AVC. O diagnóstico pode ser confirmado por teste molecular direcionado. A deficiência 
de OTC, apesar de ser uma doença ligada ao X, pode apresentar-se de forma grave e precoce também no sexo feminino.

Hepatitis autoinmune tipo 1 más anemia hemolítica autoinmune desencadenado por virus 
del Epstein-barr: reporte de un caso

Pamela Hernández-Almeida, Fabián Vásconez-Muñoz, Alfredo Naranjo-Estrella, Patricia Erazo-Noguera,  
Andrea Vásconez-Montalvo, Mónica Pontón-Villalba

Departamento de Gastroenterología Pediátrica, Hospital Metropolitano, Quito, Ecuador

Introducción: La hepatitis autoinmune (HAI) es una enfermedad hepática infrecuente, se presenta en todas las edades y etnias, más co-
múnmente en mujeres. De etiología desconocida, que puede desarrollarse tras la exposición a factores desencadenantes, en pacientes 
con predisposición genética. Descripción del Caso: Niña de 12 años, en tratamiento con cefuroxima por una infección respiratoria. Luego 
de 72 horas, por presentar ictericia más coluria, fue valorada en emergencia. Examen físico: antropometría y signos vitales normales, 
ictericia y palidez generalizada, no hepato-esplenomegalia, no adenopatías. Laboratorio: biometría hemática con leucocitosis: 17830K/uL 
(neutrófilos: 35.9%, linfocitos: 48.2%, eosinófilos: 0.1%), hemoglobina: 7.1g/dl, reticulocitos: 3%, coombs directo: +++, LDH: 1450, bilirrubina 
total: 28.56mg/dl, bilirrubina directa: 24.34mg/dl, Ast: 285U/l, Alt: 265 U/l, fosfatasa alcalina: 390 U/I, GGT:148, IgG: 1182mg/dl, tiempos 
de coagulación normales. Pruebas para descartar origen infeccioso y/o autoinmune. IgM anti HAV, anti HCV, HBsAg y Anti HBC IgM: 
negativos. Parvovirus y citomegalovirus negativo. Virus del Epstein-Barr (VEB) positivo para IgM, IgG y PCR. Anticuerpos antinucleares 
y anti músculo-liso positivos, anti antígenos microsomales de hígado y riñón-1: negativo. Biopsia hepática percutánea, con hallazgos his-
topatológicos de: hepatitis de interfase, formación de rocetas y fibrosis. Frente al diagnóstico de una HAI Tipo 1 más anemia hemolítica 
autoinmune (AHAI) desencadenado por el VEB, se inició tratamiento con prednisona y azatioprina. Luego de 4 meses, las transaminasas 
se normalizaron y el coombs directo es negativo. Discusión: La HAI tiene múltiples formas de presentación: desde una hepatitis aguda 
hasta una cirrosis. Algunos virus son potencialmente desencadenantes, entre ellos el VEB. El 20% de los pacientes con HAI tienen otras 
enfermedades autoinmunes sobreañadidas, de éstas el 1% relacionada con desordenes hematológicos como anemia hemolítica autoin-
mune. Conclusión: El diagnóstico diferencial y tratamiento oportuno de la HAI y AHAI, mejora el pronóstico de los pacientes. El VEB es 
un agente desencadenante de procesos autoinmunes.

HEPATOLOGÍA

http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.24875/LAJPGN.M23000010&domain=pdf
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Tirosinemia tipo i forma subaguda

Ana Maria Correia Alencar1, Rebeca Fernandes Fonseca2, Deydson Rennan Alves Soares1, Wanessa Gomes Landim1, 
Bruna Afonso Dos Santos1, Marcella Sousa Bastos1, Renato Rego da Silva1, Eduardo Lopes Carreiro de Alencar1, 
Francisca Seyla de Alencar Correia3, Simone Soares Lima1

1Universidade Federal do Piauí; 2Instituto da Criança do Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina da Universidade de São Paulo; 
3Universidade Federal do Acre

Tirosinemia tipo 1 é uma doença rara, com prevalência de 1:100.000, herança autossômica recessiva, causada pela deficiência da en-
zima fumarilacetato-hidrolase. Em geral, apresenta-se com hepatoesplenomegalia, insuficiência hepática, hepatocarcinoma, disfunção 
tubular renal, déficit ponderoestatural. O óbito pode ocorrer no 1º ano de vida a menos que diagnóstico precoce e medidas terapêuticas 
nutricionais e/ou cirúrgicas sejam tomadas. Paciente, masculino, 7 meses, admitido em hospital pediátrico para investigação de hepa-
toesplenomegalia e anemia. Ao exame físico apresentava fígado palpável a 5,5 cm do bordo costal direito e baço a 5 cm do bordo costal 
esquerdo. Apresentava baixo peso e baixa estatura para idade. Laboratório mostrou anemia, AST/ALT normais e FA entre 1600-4834 
u/l, Alb 2,8 g/dl e INR 2,34. EAS evidenciou glicosúria, proteinúria, cetonúria. Dosagem de alfafetoproteína de 84.535,3ng/ml, bem acima 
do p90 para idade. RM de abdome evidenciou parênquima hepático difusamente heterogêneo, apresentando nódulos hipovasculares, 
alguns com formação de pseudocápsula, suspeitos para neoplasia, e USG de rins e vias urinárias apontou enfermidade parenquimatosa 
renal aguda bilateral. Além disso, paciente apresentou sinais de raquitismo em radiografia de ossos longos, achado que corroborava 
sinal de rosário raquítico em arcabouço torácico. Devido a possibilidade de tirosinemia tipo 1 foi solicitado dosagem de succinilacetona 
em urina. Diante do quadro clínico, investigação complementar e hipótese diagnóstica, foi solicitado transferência do paciente para centro 
transplantador, onde realizou o procedimento intervivos tendo o pai como doador. O resultado do exame urinário (12,70 mmol/mol) con-
firmou a hipótese. No momento, está em uso de imunossupressor e faz seguimento pós-transplante em centro transplantador. O rápido 
diagnóstico clínico, mesmo antes do exame confirmatório, propiciado por uma clínica exuberante e laboratório/imagem compatíveis 
possibilitou o encaminhamento para centro transplantador e tratamento efetivo. Em pacientes com hepatomegalia e nódulos hepáticos 
associado a alfafetoproteína elevada, a tirosinemia deve ser considerada no diagnóstico diferencial.

Hepatite aguda grave de causa desconhecida na criança: inquérito nacional

Regina Sawamura1, Gilda Porta2, Fabiana Maria Silva Coelho3, Raquel Borges Pinto4, Maria Angela Bellomo Brandão5, 
Leonardo Rodrigues Resende6, Sandra Gonçalves Vieira7, Leticia Helena Caldas Lopes8, Robertta Kelly Marques Ferreira1, 
Maria Inez Machado Fernandes1

1Hospital Das Clínicas de Ribeirão Preto FMRP-USP; 2Hospital Infantil Menino de Jesus; 3Hospital Infantil Albert Sabin; 4Hospital Nossa 
Senhora Conceição; 5Hospital de Clínicas da Faculdade de Ciências Médicas da UNICAMP; 6Hospital Regional de Mato Grosso do Sul; 
7Hospital de Clínicas de Porto Alegre; 8Escola Paulista de Medicina – UNIFESP

Desde abril/2022, a hepatite aguda grave de causa desconhecida (HAGCD) em pacientes pediátricos tem sido observada em muitos 
países pelo mundo. Agentes virais A/B/C/E foram descartados, alguns serviços detectaram Adenovírus em mais de 50% dos casos. 
Atualmente, não há etiologia clara, nem tratamento específico para a condição. Avaliar as características clínicas/laboratoriais/etiologias/
desfechos da HAGCD em crianças/adolescentes de diversos centros do país. Estudo multicêntrico, retrospectivo, pacientes diagnosticados 
de abril/2022-maio/2023, 8 centros de gastroenterologia/hepatologia pediátrica do país. Aplicado questionário (REDCap) para coleta de 
dados. Estudo aprovado pelo comitê de ética. 41 pacientes, 51% feminino, mediana de idade 71 meses (7 meses-15,8 anos). Sinais/sin-
tomas de hepatite predominaram (icterícia-68,3%, colúria-53,8%, acolia/hipocolia-30,7%), sintomas digestivos frequentes (dor abdomi-
nal-57,5%, vômitos-37,5%, diarreia-12,2%). Sintomas respiratórios presentes (tosse-34%, coriza-29%), 60%-febre, encefalopatia hepáti-
ca-9,8%. Fígado palpável-63,4%, baço-14,6%, edema-7,3%. Aumento expressivo das transaminases, AST mediana = 31,4 ± 40,6 vezes 
acima do limite superior normalidade (LSN), ALT mediana = 29,4 ± 22,1 vezes acima LSN, Gama-GT mediana = 142 ± 213, fosfatase 
alcalina mediana = 339 ± 214, BT mediana = 3,8 ± 7,4, albumina mediana = 3,7 ± 0,6, gamaglobulina mediana = 1,69 ± 1,3, INR mediana 
= 1,24 ± 1,46, glicemia-jejum mediana = 86 ± 36,4, hemoglobina mediana = 11,7 ± 1,4. Sorologia para Hepatite A/B/C/E negativa em todos 
investigados. Quanto à etiologia, nos solicitados, 22,2% Adenovírus positivo, 20% EBV (vírus Epstein-Barr) positivo, 13,5% CMV positivo, 
13,3% Influenza positivo, 11,8% Enterovírus positivo, 11% Dengue/Chicungunha/Zica positivo, 7,7% Coronavírus positivo. Dois pacientes 
tiveram positividade simultânea para EBV+enterovírus, um EBV+adenovírus, um EBV+CMV, um Adenovírus+Influenza. Ultrassom abdo-
minal (37 pacientes) mostrou achados inespecíficos, biópsia hepática em 9 pacientes. Desfecho: 46,3% (19) cura, 7,3% (3) transplante 
hepático, 2,4% (1) óbito, 21,9% (9) cronificaram, destes 3 Hepatite Autoimune. A causa subjacente da doença ainda não foi determinada. 
Acreditamos que a etiologia possa variar de acordo com o país acometido, nesta casuística, além do Adenovírus detectamos outros 
agentes: EBV, CMV, Influenza, arboviroses e associação de agentes. Observamos evolução desfavorável em 9,7% dos casos.
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Síndrome de alagille: variante genética y complicación poco frecuentes

Silvia Morise1, Mirta Ciocca2, José Lipsich3

1Hospital Nacional A. Posadas; 2Hospital Aleman; 3Trinidad Medical Center

El síndrome de Alagille (SA), es una enfermedad genética autosómica dominante, caracterizada por colestasis, histología hepática con 
pobreza de conductos biliares intrahepáticos y compromiso extrahepático variable. Mutaciones en el gen JAGGED1 (JAG1) son identifi-
cadas en el 94.3% de los pacientes y en el NOTCH2 en el 2.5%.Describir un caso clínico de SA con variante genética y complicación 
poco frecuentesPaciente femenina de 10 años con colestasis y acolia desde el nacimiento. Al tercer mes, por acolia persistente se realizó 
colangiografía intraoperatoria y biopsia hepática, descartándose atresia biliar. La biopsia fue compatible con: colangitis esclerosante neo-
natal. Se indicó ácido ursodesoxicólico, a pesar de lo cual continua con colestasis, hepatoesplenomegalia, irritabilidad, prurito, cabello 
ralo y, desde el año xantomas. A los dos años, por presentar colestasis persistente con prurito intenso, facies peculiar, se replantea des-
cartar SA. Las evaluaciones cardiológica, oftalmológica y esquelética fueron normales. La determinación del JAG1 fue negativa. Una 
nueva biopsia hepática confirmó ductopenia en 15 espacios porta. Desde los 4 y hasta los 9 años, su evolución fue favorable, con dismi-
nución del prurito y la ictericia con mejoría de la curva pondoestatural. En los controles humorales persistían enzimas aumentadas x 4 el 
valor normal, con dosajes hormonales, de vitaminas liposolubles y alfafetoproteína normales. En los controles ecográficos semestrales, 
no se constataron signos de hipertensión portal, pero a los 9 años se evidenció una imagen redondeada ligeramente hipoecogénica de 
54 x 52 mm en segmento V. 

Se decide realizar más exámenes complementariosLa resonancia magnética nuclear confirmó la lesión en el segmento V, hipointensa 
en T2 e hiperintensa en T1, que no realzó con contraste endovenoso. El diagnóstico presuntivo fue macronódulo de regeneración. La 
biopsia hepática dirigida confirmó diagnóstico de nódulo regenerativo. Se completó el estudio molecular, que informó: NOTCH2 c.2288C 
> G, p. (Ser763Trp), considerada variante de significado incierto, aunque el análisis de esta arroja posible patogenicidad del 100%.Realizar 
el estudio genético permitió confirmar la sospecha clínica inicial en un síndrome incompleto, buscar las complicaciones, optimizar exá-
menes complementarios y ofrecer nuevas alternativas de tratamiento para mejorar la calidad de vida del paciente.

SME de alagille. Una variante no descripta de NOTCH2

Silvia Morise, Georgia Silvestri, Milagros Torres Cuesta

Hospital Nacional A. Posadas

El síndrome de Alagille (SA), es un trastorno autosómico dominante, caracterizado por colestasis con 947,glutamiltransferasa (GGT) ele-
vada y compromiso extrahepático variable. Se han identificado dos genes causales que codifican la vía de señalización de Notch: JAG-
GED1 (JAG1) y NOTCH2. En pacientes con criterios fenotípicos las pruebas genéticas arrojan variantes patogénicas o deleción de JAG1 
en el 94,3 % o en NOTCH2 en el 2,5 %. Con el análisis genético la prevalencia varió de 1 en 70000 a 1 en 30000 recién nacidos vivos. 
Existe una gran variación en el curso clínico y no se conocen predictores genotípicos de progresión de enfermedad. Describir un caso 
clínico con SA incompleto con una variante no descripta de NOTCH2Paciente de 10 años, con colestasis crónica, detectada a los 2 me-
ses, por hiperbilirrubinemia conjugada, ictericia e hipocolia. Serologías negativas, orina, perfil tiroideo y alfa 1 antitripsina normales, tran-
saminasas x4VN, GGT x4VN, lámpara de hendidura, evaluación cardiológica y Rx de columna normales. Recibe ursodesoxicólico, cursa 
buen estado general y buena progresion pondoestatural. 

Al año se realiza biopsia hepática: incluye 5 espacios porta con presencia de ducto biliar interlobar, sin inflamación, fibrosis, ni actividad 
periportal.

Ecografías anuales con hígado de tamaño normal con aumento de ecogenicidad.
Se dosaron acilcarnitinas, aminoácidos plasmáticos, ácidos orgánicos y ácidos biliares urinarios normales. Estudio genético para PFIC3: 

negativo.
A los 4 años evidencia rasgos faciales compatibles con SA y eleva colesterolemia. Control cardiológico y oftalmológico normales. 
A los 10 años, mayor prurito, xantomas, ácidos biliares plasmáticos elevados, alfafetoproteina negativa. Se solicita estudio genético-

Blueprint Genetics 3-M Syndrome/Primordial Dwarfism Flex Panel Plus Analysis: heterocigosis para NOTCH2 c.5744A > G, p.(His1915Arg), 
informada como variante de significado incierto, se estudio la potencial patogenicidad de la variante desde enfoques poblacionales, evo-
lutivos y fisicoquímicos que sugirieron relación con el fenotipo. Realizar el estudio genético en pacientes con síndromes incompletos 
permite, confirmar el diagnóstico, optimizar el tratamiento para mejorar su calidad de vida y ofrecer consejo genético.
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Experiência de um centro brasileiro no tratamento cirúrgico de obstrução extra hepática  
da veia porta

Carolina Soares da Silva, Melina UTZ Melere, Luiza Salgado Nader, Matias Epifanio, Cristina Helena Targa Ferreira, 
Caroline Montagner Dias, Cristine Suzana Trein, Cintia Steinhaus, Johanna Picon, Flavia Heinz Feier

Hospital da Criança Santo Antônio - Santa Casa de Porto Alegre

A Obstrução Extra-Hepática da Veia Porta (OEHVP) é definida como a obstrução da veia porta extra-hepática, com ou sem envolvimento 
das veias portais intra-hepáticas e não inclui a trombose isolada da veia esplênica. É considerada a principal forma de hipertensão portal 
não cirrótica, não maligna, porém com consequências graves: hemorragia digestiva alta (HDA), hiperesplenismo, plaquetopenia, compro-
metimento neurocognitivo e biliopatia portal. As causas incluem: idiopática (50%), cateterização umbilical, onfalite, pós transplante hepático, 
tumor, peritonite, abscesso abdominal e trombofilias. A anastomose intra-hepática da veia porta esquerda e da veia mesentérica superior, 
conhecida como Shunt Meso-Rex, é o tratamento cirúrgico curativo e padrão ouro para OEHVP. Poucos centros estão habilitados para 
tratar cirurgicamente a OEHVP. Este trabalho tem como objetivo geral descrever a experiência de um hospital pediátrico de referência do 
Sul do Brasil no tratamento cirúrgico de OEHVP de julho de 2016 a novembro de 2022. Os objetivos secundários são: descrever as ca-
racterísticas pré e pós-operatórias dos pacientes com OEHVP e analisar as complicações pós-operatórias do tratamento cirúrgico da 
OEHVP. Estudo de série de casos, mediante a revisão de prontuário, de todos os pacientes submetidos a tratamento cirúrgico de obstrução 
extra-hepática da veia porta num serviço de gastroenterologia pediátrica de um hospital de referência do Sul do Brasil, de julho de 2016 
a novembro de 2022.Foram realizadas 24 cirurgias para tratamento de OEHVP de julho de 2016 a novembro de 2022, sendo 17 delas 
Shunt Meso REX. A etiologia idiopática e o sexo masculino foram mais prevalentes. Houve correlação significativa entre o tipo de BAVENO 
“A” e a realização do Shunt Meso-Rex. A etiologia da OEHVP não teve relação com o tipo de cirurgia realizada (Shunt Meso REX ou 
esplenorrenal). 39,1% dos pacientes apresentaram estenose do shunt após cirurgia. A presença de estenose não esteve relacionada com 
o tipo de BAVENO, o tipo de cirurgia realizada, nem com o tipo de enxerto utilizado na cirurgia. 54% dos pacientes conseguiram erradicar 
as varizes esofágicas. Houve um aumento significativo das plaquetas 3 meses e 1 ano após a cirurgia. O Shunt Meso Rex é possível de 
ser realizado em um país em desenvolvimento independentemente da etiologia da OEHVP. É uma cirurgia complexa que deve ser bem 
avaliada, sendo fundamental a presença de um cirurgião experiente para realização.

Trasplante hepático en atresia de vías biliares: evolución al largo tiempo de seguimiento  
e impacto del re trasplante hepático en su evolución

Jhoanna Valery Adauto, Maria Belen Pallitto, Victoria Ardiles, Gustavo Boldrini, Daniel D´Agostino

Servicio de Gastroenterología - Hepatología - Trasplante Hepático-Intestinal - Hospital Italiano de Buenos Aires- Argentina

La atresia de vías biliares (AB) constituye la patología más frecuente de colestasis en pediatría y es la mayor indicación de trasplante 
hepático. 

Analizar los resultados del trasplante hepático en pacientes pediátricos con AB en un centro de referencia y evaluar el impacto que 
tuvo el re-trasplante en su evolución. 

Estudio descriptivo, retrospectivo y transversal donde se incluyó a todos los pacientes sometidos a trasplante hepático debido a AB en 
un centro de referencia entre junio de 1985 hasta diciembre de 2021. Se evaluó la supervivencia del paciente y del injerto hasta junio de 
2023, la necesidad de un re-trasplante hepático, el intervalo de tiempo entre ambos procedimientos y sus resultados.

Durante un periodo de 35 años de una población de 435 pacientes pediátricos trasplantados de hígado, se analizaron 153 pacientes 
con AB (35 %). La mediana de edad fue de 18 meses (RIC: 11,5-36 meses) 62% varones. La mediana de tiempo de seguimiento fue de 
8,3 años (RIC 2,6 y 16 años). La supervivencia global a 1,3,5 y 10 años fue de 92%, 91%, 91% y 89% respectivamente. La supervivencia 
del injerto a 1,3,5 y 10 años fue de 89%, 86%, 84% y 77% respectivamente.

En el 16% de los pacientes (N = 24) fue necesario un re-trasplante, con una mediana de tiempo de 7,4 años (RIC 1.8 y 17.4 años), el 
41 % (N = 10) se encontraba en el rango etario de la adolescencia y adultez. La supervivencia del re-trasplante fue 89 %. 2 pacientes 
requirieron un tercer trasplante. 

La AB tiene una alta supervivencia en el seguimiento a largo plazo. Teniendo el re-trasplante hepático un alto impacto para la misma. 
El rango etario del re-trasplante hepático condiciona un nuevo desafío en el periodo de transición al cuidado del adulto.
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Pseudoquiste pancreático secundario a pancreatitis grave farmacológica

Carmen Lucia Otegui Banno1, Andrea Besga1, Maria Cristina Arregui1, Luciana Guzman1, Agustina Redondo2

1Hiaep Sor María Ludovica; 2Hospital San Martín la  Plata

La Pancreatitis Aguda (PA) es la patología pancreática más frecuente en pediatría. Su etiología es variada, predominando las causas li-
tiásica y traumática. Los fármacos representan una causa infrecuente. Describir caso de PA grave por Asparaginasa. Niño de 14 años 
con diagnóstico de Leucemia linfoblástica aguda tipo B que inicia quimioterapia de inducción con Asparaginasa. A los 15 días ingresa en 
UTI por sospecha de shock séptico, hallándose cultivos negativos y Amilasa de 447 u/l (VN 18-84) y lipasa 472 u/l (VN hasta 190). EA: 
vesícula alitiásica. Vía biliar no dilatada. Líquido libre en Douglas. Páncreas difícil visualización. Se interpreta como PA grave por Aspa-
raginasa. Recibe tratamiento médico de PA con buena evolución. A los 30 días recrudecen síntomas (dolor abdominal, vómitos e intole-
rancia oral), se realiza laboratorio: amilasa y lipasa normales, glucemia en ayunas mayor a 200. EA y posterior TAC de abdomen con 
contraste informan: Páncreas: en cuerpo y cola colección hipodensa irregular de 13 x 9 cm, cabeza: tres colecciones intraparenquimatosas 
con realce periférico que sugieren sobreinfección. Diagnóstico: Pancreatitis necrótica organizada. Diabetes secundaria a Insuficiencia 
endócrina. Se pesquisa función exócrina: Elastasa fecal: 3 ug/gr.

Tratamiento: Antibioticoterapia, analgesia, sonda naso yeyunal para optimizar alimentación enteral, enzimas pancreáticas, insulina. Se 
contraindica reiniciar Asparaginasa. A los 21 días se reagudiza dolor abdominal y aumentan los vómitos. RNM abdomen y colangio RNM 
informan: imagen quística en cabeza de páncreas, heterogénea, de 4.7 x 3 x 3 cm. Imagen en cola hiperintensa en T2 de 8.6 x 8.6 x 4 
cm. Wirsung parcialmente identificable. Dilatación de conducto biliar común, sin lito. Diagnóstico: Pseudoquiste pancreático sintomático. 
Se realiza Ecoendoscopia digestiva con drenaje transgástrico de pseudoquiste de cola de páncreas. Buena evolución clínica.

En centros de alta complejidad, los fármacos deben ser pesquisados como causa de PA. Los pseudoquistes pancreáticos sintómaticos 
deben ser tratados, siendo la endoscopia de elección. Resulta de gran relevancia pesquisar insuficiencia endócrina y exócrina para deter-
minar aquellos casos de PC que requerirán tratamiento prolongado.

Hepatitis gigantocelular con anemia hemolitica autoinmune: experiencia en dos centros  
de buenos aires

Santiago Kuyumciyan1, Gustavo Boldrini1, Maria Lorena Cavalieri1, Tatiana Bendersky1, Silvia Morise2, Maria Belen Pallitto1, 
Camila Sanchez1, Victoria Fernandez de Cuevas1, Daniel D´ Agostino1, Gisela Gruber2

1Hospital Italiano de Buenos Aires; 2Hospital Nacional Profesor Alejandro Posadas

La Hepatitis giganto celular (HGC) asociada a Anemia Hemolítica autoinmune (AHA) es una enfermedad infrecuente, habitualmente se 
presenta en niños menores a un año. El tratamiento de primera línea consiste en corticoides asociados a Azatioprina y otros inmunomo-
duladores. El tratamiento con anticuerpos monoclonales Anti CD 20 (Rituximab) en pacientes refractarios, mostró un mejor pronóstico 
sostenido en el tiempo. Descripción de casos clínicos de pacientes con diagnóstico de HGC asociada a AHA en dos centros de Buenos 
Aires. Se evaluaron 7 casos en dos centros, Hospital Italiano de Buenos Aires y Hospital Nacional Alejandro Posadas, desde el año 2010 
hasta el 2023, 57% (4/7) masculinos, mediana de edad 1.84 años. Todos los pacientes se presentaron con anemia coombs positiva, ic-
tericia, coluria, acolia y aumento de enzimas hepáticas, y 4 de ellos debutaron con falla hepática. Ninguno requirió trasplante hepático. 
El tratamiento inicial de todos los pacientes fue corticoterapia asociado a Azatioprina en 6 casos y 1 caso a Ciclosporina. Los pacientes 
que debutaron sin falla hepática respondieron satisfactoriamente al tratamiento de primera línea. En aquellos 4 pacientes que presentaron 
falla hepática, se observó una mala respuesta al tratamiento de primera línea y debieron iniciar tratamiento con Rituximab 375 mg/m2, 
una vez por semana durante 4 semanas, induciendo la remisión de la enfermedad en todos los casos (p:0,01). El tratamiento de mante-
nimiento se realiza con azatioprina y/o ciclosporina en todos los pacientes. La HGC asociada a AHA es una entidad poco frecuente. Es 
importante sospecharla siempre que hay una hepatitis inespecífica en pacientes menores a los 2 años de edad asociada a anemia. En 
nuestra serie de casos, hubo pacientes que presentaron buena respuesta al tratamiento convencional de primera línea. Aquellos pacientes 
que debutaron con falla hepática y recibieron tratamiento con Anti CD20 desde un inicio mostraron un buen pronóstico al año, sin recaídas 
ni requerimiento de nuevas infusiones de Rituximab. Demostramos en nuestra serie de casos, que aquellos pacientes con HGC-AHA que 
debutan con falla hepática deberían comenzar tratamiento con Rituximab asociado al tratamiento de primera linea, al momento del diag-
nóstico, ya que el inicio temprano del mismo, mejora la clínica y parámetros de laboratorio, previene los efectos adversos de altas dosis 
de otros inmunosupresores y los pacientes presentan remisión de la enfermedad.
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Deficiência de esfingomielinase ácida (ASMD): subtipo visceral crônico

Ana Maria Correia Alencar1, Fernanda Mendes de Santana2, Lívia Brunê de Abreu Paiva2, Rafaela Rabelo de Sousa2, 
Patrícia Maria da Costa Braga2, Amanda Maria Barradas Monteiro de Santana2, Luciana Maria Fortes Magalhães Castelo 
Branco Couto1, Wanessa Gomes Landim1, Bruna Afonso Dos Santos1, Deydson Rennan Alves Soares1

1Universidade Federal do Piauí; 2Prontomed Infantil

Também conhecida como doença de Niemann-Pick, a ASMD é uma doença de depósito lisossômico rara, autossômica recessiva, oca-
sionada pela deficiência na atividade da enzima esfingomielinase ácida levando ao acúmulo de esfingomielinano fígado, baço, medula 
óssea, pulmões e linfonodos. Apresenta-se como a forma neurovisceral infantil (subtipo A), neurovisceral crônica (subtipo A/B) e visceral 
crônica (subtipo B). Este último leva a hepatoesplenomegalia, dislipidemia, doença pulmonar intersticial, baixa estatura e atraso puberal. 
Paciente, 4 anos e 5 meses, sexo feminino, encaminhada para investigação de hepatoesplenomegalia. Ao exame físico, apresentava fí-
gado a 9cm do RCD e baço palpável a 10cm do RCD. Laboratório evidenciou colesterol total 329 mg/dL, HDL 24 mg/dL, LDL 256,4 mg/
dL, TG 243 mg/dL, AST/ALT 2-3x LSN com função hepática preservada. Excluídas causas infecciosas e neoplásicas. Realizou biópsia 
hepática que mostrou arquitetura preservada e espaços porta com infiltração por histiócitos xantomatosos com hepatócitos intensamente 
balonizados. Iniciado investigação de doença metabólica. Ácidos orgânicos, aminoacidograma e acilcarnitinas na urina sem alterações. 
Dosagem enzimática de lipase ácida lisossomal, beta-glicosidase e alfa-galactosidade A dentro da referência. No entanto, a dosagem 
enzimática da esfingomielinase ácida 0,24 1 61549,mol/L/h (VR 1,02-17,37). No momento, paciente segue em acompanhamento com 
equipe multiprofissional (gastropediatria, endocrinologia, pneumologia, hematologia pediatricos e geneticista). A terapêutica para doença 
de Niemann-Pick tipo B é limitada. Existem poucos estudos na literatura acerca de reposição enzimática e transplante hepático a longo 
prazo. O seguimento com equipe multiprofissional torna-se necessário devido a amplitude de sistemas que podem ser afetados visando 
ao controle dos sintomas apresentados pelo paciente. Faz-se necessário também o aconselhamento genético familiar.

Qualidade de vida de crianças e adolescentes com obstrução extra-hepática da veia porta

Júlia Oliveira Morais Coelho, Gabriel Hessel, Maria Angela Bellomo-Brandão, Adriana Maria Alves de Tommaso,  
Flávia Aparecida Justo Patutti, Roberta Martinez Novaes, Thaís Noronha E. Noronha, Roberta Vacari de Alcantara

UNICAMP

Há poucos dados sobre a qualidade devida em pacientes pediátricos com obstrução extra-hepática de veia porta Avaliar a qualidade de 
vida relacionada à saúde (QVRS) de crianças e adolescentes com obstrução extra-hepática da veia porta (OEHVP), relacionar a QVRS 
ao tempo de diagnóstico, ao número de hemorragias digestivas (HD), punções venosas e de endoscopias, à dimensão do baço e à per-
cepção sobre o volume abdominal, analisar a QVRS a partir de perguntas subjetivas sobre a doença segundo os pacientes e seus res-
ponsáveis. estudo transversal com informações dos prontuários e entrevistas. A QRVS foi medida pelo PedsQL 4.0. Realizada análise 
descritiva das variáveis categóricas e medidas de posição e dispersão para variáveis contínuas. O PedsQL 4.0 foi analisado pelo teste 
de Wilcoxon. As variáveis contínuas foram comparadas pelo teste de Mann-Whitney. As variáveis numéricas foram avaliadas pelo coefi-
ciente de correlação linear de Spearman. O nível de significância adotado foi 5%. Foram incluídos 17 pacientes de 6 a 17 anos (mediana 
= 12 anos). O relato de sofrimento pelos pais se correlacionou negativamente com o escore total (p = 0,04), a capacidade social (p = 0,03) 
e a psicossocial (p = 0,04). O número total de punções venosas se correlacionou negativamente com a capacidade social (p = –0,56), 
psicossocial (p = –0,6) e escore total (p = –0,57). O número total de HD se correlacionou negativamente com a capacidade emocional  
(p = –0,49) e escolar (p = –0,48). A OEHVP é uma doença crônica, com impacto na qualidade de vida de crianças e adolescentes. O 
número total de punções venosas se correlacionou negativamente com o escore total, a capacidade social e a psicossocial. O número 
de HD se relacionou com um prejuízo na capacidade escolar e psicossocial. O relato de sofrimento pelos pais contribuiu para um menor 
escore total e para um menor escore da capacidade social e psicossocial. 

Análise da expressão imuno-histoquímica de interleucinas 6, 8 e 17 para o diagnóstico 
diferencial de colestase neonatal e correlação clínico-laboratorial

Letícia Valério Pallone, Larissa Bastos Eloy da Costa, Gabriel Hessel, Maria Angela Bellomo-Brandão,  
Adriana Maria Alves de Tommaso, Aline Melo Lacerda, Ludmyla Kandratavicius, Roberta Vacari de Alcantara

UNICAMP

Os diagnósticos diferenciais de causas intra e extra hepáticas da colestase neonatal permanecem um desafio, sendo necessária a busca 
de novos biomarcadores. Avaliar o papel das interleucinas (IL) 6, 8 e 17, de exames laboratoriais e manifestações clínicas no diagnóstico 
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diferencial entre colestase intra-hepática (CIH) e colestase extra-hepática (CEH). Estudo retrospectivo e transversal de 39 pacientes com 
colestase neonatal que foram submetidos à biópsia hepática na investigação diagnóstica inicial. Os pacientes foram divididos em 2 grupos: 
grupo I (19 CEH) e grupo II (20 CIH). Foram coletadas informações sobre o quadro clínico e exames laboratoriais ao diagnóstico. Para 
cada paciente, foram realizadas reações de imuno-histoquímica para cada biomarcador (IL6, IL8, IL17). A expressão dos biomarcadores 
em cada amostra foi avaliada através de método de algoritmo digital automatizado com utilização do programa de processamento de 
imagens ImageJ, prosseguindo-se com as análises estatísticas (p < 0,05) Hipocolia fecal (p = 0,0076) e elevados níveis séricos das en-
zimas canaliculares (p < 0,005) foram mais frequentes entre crianças com CEH. Houve correlação negativa entre o valor da IL8 e idade 
à realização da biópsia (r = –0,42, p = 0,0143). Regressão linear simples mostrou correlação entre altos níveis de IL6 e altos níveis de 
alaninoaminotransferase (p = 0,0292) e bilirrubina total (p = 0,0248). Regressão linear múltipla evidenciou correlação entre altos valores 
de IL6 e CEH (p = 0,0141). Regressão linear múltipla evidenciou correlação entre idade à primeira consulta e menores valores de IL8  
(p = 0,0153). Regressão linear simples mostrou correlação entre IL17 e altos níveis de aspartatoaminotransferase (p = 0,0407) e fosfatase 
alcalina (p = 0,0305). Houve correlação negativa entre IL8 e idade à realização da biópsia. Houve correlação positiva entre idade à pri-
meira consulta e menores valores de IL8. Estes resultados poderiam explicar maior processo inflamatório à medida que há evolução da 
doença hepática. Houve correlação positiva entre valores de IL6 e IL17 e altos níveis de aminotransferases, o que pode sugerir o uso 
desta enzima como marcador de inflamação e necrose tecidual.

TAM na trissomia do 21 e lesão hepática: urgência neonatal

Maria Emília de Arnaldo Silva, Maria Carolina Neto Santiago Monaco, Amanda Sodré Góes, Leonardo Rodrigues Resende

Hospital Regional de Mato Grosso do Sul

Anormalidades hematológicas são comuns em crianças com síndrome de Down, podendo no período neonatal apresentar a mielodisplasia 
transitória da síndrome de Down (TAM), associada ao aumento de blastos e à hepatomegalia. Em casos raros, evolui para fibrose hepática 
e óbito, mesmo após o desaparecimento dos blastos. M.A.P, sexo feminino, parto vaginal, 35 semanas e 4 dias, adequado para idade, 
idade materna avançada. Ao nascer, necessitou de reanimação neonatal, identificado estigmas sindrômicos da trissomia do 21 e hepato-
esplenomegalia, ao ser admitida na UTI neonatal, apresentava leucose (leucócitos de 66110), blastos (38%), eosinófilo (41%), TGO (1715,3) 
e TGP (474), hipoalbuminemia e alargamento de TAP e TTPA. Feito pesquisa de GATA-1 patogênico presente, e imunofenotipagem com 
25,8% de blastos, optado pelo tratamento com citarabina 0,5 mg/kg/dia por 7 dias, já que a colestase e enzimas hepáticas elevadas au-
mentam o risco de morte precoce. Após, paciente iniciou queda dos leucócitos, com anemia e plaquetopenia, com melhora temporária dos 
marcados hepáticos e bilirrubina direta chegando a 29,62, associada a ferritina elevada. Ao exame fisico paciente com fígado endurecido, 
cerca de 8 cm do rebordo costal. Feito investigações sorológicas, todas negativas. Paciente evoluiu para óbito com 1 mês e 16 dias de 
vida, sem condições de transplante hepático. A mielodisplasia transitória da síndrome de Down, costuma ter um bom prognostico, com 
resolução espontânea em 3 meses após o nascimento, porém alguns evoluem para disfunção cardíaca e 27% com colestase e elevação 
de enzimas hepáticas, levando à fibrose hepática, sendo esta associada aos níveis de PDGF- B (Fator de Crescimento Derivado das Pla-
quetas), que desencadeia citocinas fibrogenicas (Fator de transformação do crescimento beta 1) no tecido hepático. Existem relatos de que 
a citarabina em baixas doses, e corticoide possam inibir a evolução da fibrose hepática. No entanto não está estabelecida a eficácia, sendo 
o transplante hepático a melhor opção terapêutica, porém o inicio precoce da medicação é fator de prognóstico. Embora uma minoria 
desenvolva a fibrose hepática, deve ser feito a monitorização da função hepática. A busca de terapêuticas com garantia de boa resposta 
e menor toxicidade, viabilizaria o transplante hepático e menor mortalidade para aqueles sem condição de intervenção cirúrgica ou no 
aguardo de doador.

Enfermedad de Wilson en pediatría, una enfermedad silenciosa. A propósito de 2 casos

Carmen Lucia Otegui Banno, Andrea Besga, Maria Cristina Arregui, Luciana Guzman, Santiago Maruca

Hiaep Sor María Ludovica

En pediatría, la enfermedad de Wilson (EW) suele ser asintomática. La afectación hepática es variable y precede a la neurológica. Su diag-
nóstico requiere alto índice de sospecha. Se presentan 2 casos de EW.N°1: Niño de 13 años con sobrepeso, TGO x2, TGP x5 y GGT x2. 
Ecografía abdominal (EA): esteatosis grasa. Interpretación: enf. hepática grasa no alcohólica. Discontinua seguimiento. A los 3 años: mejoría 
del IMC, cefalea. Persistencia del laboratorio. Examen físico (EF): P/E: Z+2, T/E: Z 0. Hepatomegalia. Exámenes complementarios (EC): 
Ceruloplasmina baja (2 y 5 mg%) y ASMA positivo (1/320 y 1/40). Cobre en orina elevado (68 y 106 mg/24 hs). Función de síntesis conser-
vada. Biopsia hepática: lobulillo con extensa esteatosis, hepatocitos balonizados. Tinciones: Perls y Orceína negativas. Espacio porta: infiltrado 
mononuclear. Reticulina: expansión de septos portales. Prueba de D-Penicilamina positiva (aumento x9). Genético: Heterocigosis ATP7B, 2 
variantes patogénicas. Ferenci Score: 5. Evaluación cardiológica y oftalmológica normales. RNM encéfalo: Macroadenoma de hipófisis fun-
cionante (hiperprolactinemia). Recibe Cabergolina. 
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Inicia D-Penicilamina. A los 3 meses normaliza TGO y TGP. Por vómitos rota a Acetato de Zinc. Buena adherencia y tolerancia. 
N°2: Niño de 7 años, padres consanguíneos, consulta por dolor abdominal crónico (DAC). Vómitos ocasionales. EF: P y T/E: Z0. 

Distensión hemiabdomen superior. Sin visceromegalias. Eritema palmar. EC: TGO x2, TGP x5-6, GGT x4, sin otros hallazgos. EA normal. 
SEGD: estómago en palangana. Por sospecha de gastroparesia realiza: VEDA y VCC normales, PCR gástrica para CMV y VEB neg, 
gammagrafía de vaciamiento gástrico normal. Completa estudios: Ceruloplasmina baja (3 y 1 mg%). Cobre en orina: 50 mg/24 hs. Función 
de síntesis conservada. Biopsia hepática: lobulillo hepático esteatosis leve, balonización de hepatocitos. Espacio porta con infiltrado 
mononuclear. Reticulina y Tricrómico: expansión de espacios portales, puentes porto-portales. Conclusión: esteatosis, hepatitis crónica. 
Prueba de D-Penicilamina positiva (aumento x22). Genético: Homocigosis ATP7B, 1 variante patogénica. Ferenci Score: 8. Examen oftal-
mológica, cardiológica y neurológica normales. Tratamiento: D-Penicilamina en curso.

Por ser infrecuente, resaltamos pesquisar EW en niños con esteatosis e hipertransaminasemia persistente. El diagnóstico temprano 
garantiza un tratamiento precoz y un mejor pronóstico.

Compromiso hepático en pacientes pediátricos con fibrosis quística seguidos  
en un hospital de tercer nivel

Roxana Salcedo, Maria Patricia Gavaise, Milagros Torres, Gabriela Messere, Gonzalo Ortiz, Macarena Farias, Silvia Morise, 
Roman Bigliardi

Hospital Nacional Profesor Alejandro Posadas

La fibrosis quística (FQ), es una enfermedad crónica monogénica autosómica recesiva, multisistémica. Se origina por cambios patogénicos 
en el gen CFTR ubicado en el brazo largo del cromosoma 7 (locus 7q.31), codifica la proteína reguladora de conductancia transmembrana 
CF (CFTR). La enfermedad hepática asociada a fibrosis quística (EHFQ) puede manifestarse como hipertransaminasemia leve, compro-
miso biliar, esteatosis hepática, cirrosis biliar con hipertensión portal, evolucionar a falla hepática terminal y requerir trasplante hepático. 
La EHFQ tiene una prevalencia entre un 2-68% con una media del 30%. Se considera tercera causa de muerte, después de la enfermedad 
pulmonar y las complicaciones del trasplante hepático. 

Describir la EHFQ en una población pediátrica seguida en un hospital de tercer nivel en Argentina. 
Estudio descriptivo, retrospectivo y observacional entre enero del 2015 a mayo del 2023. Se incluyeron 40 pacientes, de 0-18 años con 

diagnóstico de FQ. asistidos en el hospital. Variables analizadas: Edad al diagnostico de FQ (meses), sexo, tipo de mutacion (homocigota, 
heterocigota, otras), edad de inicio de EHFQ, tipo de manifestacion hepatica (hipertransaminasemia, compromiso biliar, esteatosis hepa-
tica, cirrosis biliar, HTP), patron ecografico (heterogeneo, homogeneo y nodular), tratamiento con acido ursodesoxicolico(UDCA) y aso-
ciacion con insuficiencia pancreatica o diabetes. n:40 pacientes con FQ, edad media de diagnóstico de FQ 13,1meses (1-120 meses). 
52,5% mujeres (12). Mutación homocigota F508 30% (12), heterocigota F508 37,5% (15), otras mutaciones 25% (10), no se detectó mutación 
en 7,5% (3) pacientes. 6/40 pacientes presentaron EHFQ (15%). Edad media de diagnóstico 42,8 meses (1-80). 6 pacientes con hipertran-
saminasemia, 2 colestasis. 2 hepatomegalia y esplenomegalia y 1 hiperesplenismo. 5/6 pacientes con alteraciones ecográficas: 3 patrón 
heterogéneo, 1 patrón homogéneo, 1 patrón nodular, 1 normal. Todos los pacientes con EHFQ recibieron tratamiento con UDCA, tienen 
insuficiencia pancreática y ninguno diabetes asociada. El 15% de los pacientes pediátricos con FQ presentaron durante su evolución 
EHFQ. La forma de presentación más frecuente fue la hipertransaminasemia, uno evoluciona a cirrosis. Es necesario evaluar el compro-
miso hepático en estos pacientes y realizar un abordaje multidisciplinario para detectarlo a tiempo y ofrecer un seguimiento y tratamiento 
adecuado.

Perfil de pacientes com diagnóstico de tirosinemia tipo i em tratamento clínico

Aparecida Dias de Souza Araujo, Daniela Donha Ouno, Débora Lizandra Carneiro Kirchner, Paula Sachetim Marçal Rigo, 
Larissa Hitomi Matsuzaki, Ellen Unoki Santos, Amanda Lewandowski da Silva, Rodrigo Piantoni Gonçalves

Hospital Pequeno Príncipe

A tirosinemia tipo I é uma doença rara, que afeta 1 em 100.000 indivíduos. Quando não tratada clinicamente, pode evoluir para o trans-
plante hepático e até ao óbito. Descrever o perfil de pacientes com tirosinemia tipo I em tratamento clínico acompanhados em serviço de 
hepatologia em centro de assistência terciária. Trata-se de estudo retrospectivo e descritivo com revisão de prontuários de pacientes com 
tirosinemia tipo I atendidos no serviço hepatologia do hospital. Variáveis qualitativas e quantitativas foram planilhadas no Excel e poste-
riormente submetidas a análise. Um total de 4 crianças acompanham no serviço de hepatologia por tirosinemia tipo I. Destas, 75% são 
meninos, com idade média no diagnóstico de 6,2 meses. Um dos pacientes tem pais consanguíneos e outro tem história de pais em 
heterozigose para tirosinemia e óbito de uma irmã. Estavam presentes sinais e sintomas como vômitos, ascite, dificuldade no ganho 
ponderal e hepatoesplenomegalia associados a coagulopatia, aumento de alfafetoproteína e de amônia e hipofosfatemia. O diagnóstico 
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foi realizado com cromatografia de aminoácidos em 3 pacientes, dois com dosagem de succinilacetona aumentada e apenas 2 pacientes 
tem teste genético (homozigose do gene FAH). A média de idade atual dos pacientes é de 5 anos (1-12). Na evolução eles tem alterações 
em exames de imagem compatíveis com hepatopatia crônica, esplenomegalia e nefrocalcinose. Todos os pacientes estão em tratamento 
clínico com nitisinona associado a dieta restrita a tirosina e fenilalanina, com boa evolução. Nenhum evoluiu com carcinoma hepatocelular 
ou necessitou de transplante hepático até o momento. A apresentação clínica e a resposta ao tratamento estão de acordo com a literatura. 
Apesar do alto custo, o tratamento com nitisinona é promissor, uma vez que quebra a evolução natural da doença, evitando o transplante 
hepático. Todos os pacientes do trabalho estão tendo boa evolução. Há de se considerar que estão em grande centro, com fácil acesso 
a exames diagnósticos. Essa realidade não é encontrada uniformemente em todo o país. A ampliação do teste do pezinho talvez mude 
a realidade em relação a diagnóstico e tratamento precoce.

Pesquisa de atresia de vías biliares mediante código QR en un hospital de Argentina

Cinthia Victoria Bastianelli, Analia Susana del Huerto Gallardo, Adriana Raquel Spiess

Hospital Publico Materno Infantil Salta S.E

La atresia biliar (AB) es causa más frecuente de ictericia obstructiva en los primeros meses de vida y responsable del 40-50% de tras-
plantes hepáticos. El tratamiento de AB es la cirugía de Kasai que debe realizarse antes de 60 días de vida para mejorar pronóstico.

La deteccción de recién nacidos (RN) con deposiciones acólicas mediante una tabla colorimétrica es simple y de bajo costo. Si suma-
mos el uso de tecnologías accesibles a la población es posible una mayor detección de lactantes con acolia. Describir método de pesquisa 
de AB implementado en hospital materno infantil. Estudio observacional, descriptivo y prospectivo. Realizado del 01/9/22 al 30/5/23. Al 
alta hospitalaria de neonatos se adjuntó al carnet de vacunas código QR que permitió a padres acceder a formulario digital de Google 
Forms y tabla colorimétrica de materia fecal. El cuestionario consta de 12 preguntas con: 1:Datos filiatorios del adulto responsable y del 
RN. 2:Pregunta sobre color de materia fecal del RN comparando con tabla colorimétrica. Se dividieron respuestas según grupos etarios 
y según color de materia fecal en normales y anormales. El período analizado hubo 4516 RN vivos. Se recibieron 842 respuestas, 41 se 
excluyeron, quedando 801. Índice de respuestas: 801/4516 (18%). Se dividieron en 4 grupos etarios de RN al momento de responder: A 
15-30 días de vida: 589/801 (73%), B 31-45 días de vida: 153/801 (19%), C 46-60 días de vida: 37/801 (5%), D > 60 días de vida: 22/801 
(3%) Se analizaron según coloración de deposiciones según tabla: normales (colores de 5-8): 791/801 (99%), anormales (colores 1-4): 
10/801 (1%). Grupo con coloraciones anormales: 1/10 (1%) grupo C de edad con acolia se diagnosticó AVB (33%). 2/10 internados en 
HPMI con colestasis secundaria a enf. metabólica y trombosis portal. 7/10 (70%) restantes se los llamó telefónicamente: 4/7 marcaron 
erróneamente la numeración y 3/7 fueron falsos positivos. El porcentaje de respuesta obtenido fue del 18 %, difiere respecto a la biblio-
grafía publicada sobre pesquisas con tarjetas colorimétricas (30%). En 9 meses se halló 1 paciente con AB. Creemos que el tamizaje a 
través de tablas colorimétricas por código QR es útil, simple y de bajo costo para realizar detección de AB.

Hígado graso en pediatría-análisis de variables asociadas hígado graso

María Cristina Arregui, Andrea Besga, Carmen Otegui Banno

Hospital Sor María Ludovica

El HG es la primera causa de enfermedad hepática crónica en niños con una prevalencia e incidencia que van en aumento. La búsqueda 
de factores asociados, protectores o de riesgo es una de las áreas de mayor énfasis en la investigación actual. Determinar variables 
asociadas y predictoras de EHGNAEstudio observacional, descriptivo y analítico,retrospectivo, de pacientes entre 18 meses y 16 años, 
desde septiembre/2009 a febrero/2019. La muestra incluyó 2 grupos a estudiar y comparar:

Grupo 1 “Con Higado Graso”: 280 pacientes con HG diagnosticado ecográficamente.
Grupo 2 “Sin Hígado Graso”: 91 pacientes con sobrepeso y obesidad con estudio ecográfico NORMAL.

Para variables cualitativas se utilizaron el test de Chi-cuadrado o el test exacto de Fisher y se calculó el OR mediante regresión logís-
tica. Para comparar las variables cuantitativas, se usaron tests de Student o Mann-Whitney. En todos los casos se consideró significativo 
un p-valor < 0.05Se observa una diferencia significativa comparando ambos grupos en el caso de los recién nacidos pre-término, con 
13,6% contra 1,1% con p-valor 0,003. Se calculó el OR para RN pre-término OR (IC 95%): 14.08 (2.31, 577.54), observándose que los 
nacidos de pre-término tienen 13 veces más chances de tener HG.

Para bajo peso nacimiento, calculando el OR (IC 95%): 3.38 (1.01, 17.77), los nacidos con bajo peso tienen el triple de probabilidades 
de tener HG que aquellos que nacidos con peso > 2500grs.

La lactancia materna exclusiva (LME), fue significativamente mayor en el grupo 2 (81,3%) que en el grupo 1 (57,1%). Se calculó el OR 
(IC 95%):0.29 (0.15, 0.53) para LME, los niños que tuvieron LME hasta el sexto mes tuvieron 71% menos probabilidades de tener HG que 
aquellos que la suspendieron antes del sexto mes, implicando la lactancia es un factor protector.
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En el examen físico, la HTA y acantosis, si presentes resultan predictoras de HG con un valor de p ambas < de 0,0001.
En variables bioquímicas analizadas, el aumento de enzimas TGO y TGP y la insulina con p < 0,0001 y triglicéridos con p = 0,0004, 

representan factores de riesgo de HG.
Para la TGP aumentada se obtuvo un OR (IC 95%): 21.85 (6.94, 111), es decir que los niños que tuvieron la TGP > 41, tuvieron casi 21 

veces más chances de tener HG que aquellos que tuvieron una TGP8804,41La búsqueda de factores predictores y el conocimiento de 
asociación de variables que faciliten en diagnóstico, resulta crucial para el diagnóstico temprano y tratamiento de la patología.

Ascite quilosa após remoção cirúrgica de fetus in fetu - relato de caso

Natalia Lamounier dos Martires Guerra, Alliny Oliveira Carvalho Galvan, Angela di Gianni, Mariana Garcez da Cruz,  
Aline Saraiva de Galiza, Gabriela Bueno Loria, Vanessa Maranhão Noleto da Fonseca, Ricardo Katsuya Toma,  
Maria Tereza Guiotti, Natascha Silva Sandy

Instituto da Criança e do Adolescente - FMUSP

Fetus in fetu é raro, congênito é caracterizado pela presença de gemelar parasita. Habitualmente, apresenta-se como massa abdominal 
com sintomatologia variável conforme tamanho e topografia. Paciente nascida a termo, apresentava distensão abdominal desde o nasci-
mento, com regurgitações após mamadas desde o segundo mês de vida. Realizados trânsito intestinal e tomografia de abdome, eviden-
ciando formação expansiva medindo 15,1 x 13,2 x 11,4cm, com áreas císticas de permeio, focos cálcicos e conteúdo adiposo, rechaçando 
órgãos abdominais, sendo suspeitado teratoma. Aos quatro meses, ressecada a massa (584g), com diagnóstico anatomopatológico: fetus 
in fetu. Apresentou ascite volumosa no terceiro pós-operatório, de aspecto leitoso, compatível com ascite quilosa (triglicerídeos no líquido: 
534mg/dL - referência: 200mg/dL). Iniciada dieta com baixo teor de gordura. Necessitou de repunção de alívio, esta com piora: triglicerí-
deos 1346mg/dL. Introduzido octreotide no 14º pós-operatório, mantido por cinco semanas, até queda em triglicerídeos no líquido (76mg/
dL). Recebeu nutrição parenteral por quatro semanas, associada à fórmula infantil de baixo teor lipídico. Por manutenção de ascite, rea-
lizados USG doppler e angiotomografia de abdome, evidenciando trombose crônica da veia porta, secundária a compressão extrínseca. 
Introduzida espironolactona por hipertensão portal, e iniciada furosemida na sexta semana pós-operatória, com melhora. Alta hospitalar 
após 8 semanas de internação, com diuréticos.

Ascite quilosa possui etiologia variada, como lesão aos vasos linfáticos durante cirurgia abdominal, geralmente surgindo em até uma 
semana. Tratamento clínico é preferido, com opções limitadas. Nutrição adequada é essencial: dieta rica em proteínas e triglicerídeos de 
cadeia média, pobre em gorduras e sódio. Octreotide é uma opção: reduz absorção de gorduras e pressão portal. Propranolol é uma 
opção para derrames quilosos, porém sem evidência robusta para uso rotineiro.

Apesar do desafio no manejo da ascite quilosa, especialmente pela faixa etária, obteve-se resolução com dieta com baixo teor de 
lipídios e octreotide.

Doença hepática causada por deficiência de alfa 1-antitripsina em pacientes pediátricos  
em um centro de referência

Mariana Pena Costa, Thais Costa Nascentes Queiroz, Igor Braga Vieira Baião Salgado, Eleonora Druve Tavares Fagundes, 
Adriana Teixeira Rodrigues, Alexandre Rodrigues Ferreira

Hospital das Clínicas da UFMG

Descrever as características clínicas, laboratoriais, fenotípica e/ou genética e evolução de uma coorte de pacientes pediátricos com de-
ficiência de alfa 1-antitripsina (DAAT). Estudo observacional retrospectivo de 28 pacientes com diagnóstico de DAAT confirmada por fe-
notipagem ou genotipagem, em idade pediátrica (< 18 anos). Variáveis pesquisadas: sexo, idade, antropometria, idade à admissão e ao 
diagnóstico de DAAT, nível sérico de alfa 1-antitripsina (A1AT), fenótipo/genótipo, exames laboratoriais, achados na biópsia hepática, 
presença de hipertensão portal (HP), evolução para transplante ou para óbito. Dos 28 pacientes, 67,9% eram do sexo masculino (19/28). 
A manifestação inicial foi icterícia colestática em 82,1% (23/28). Em 17,9% (5/28) houve necessidade de transplante hepático. 89,3% (25/28) 
eram PI*ZZ ou ZZ. Todos os transplantados eram PI*ZZ (ou ZZ). Os pacientes PI*ZZ ou ZZ apresentaram um valor médio de dosagem 
sérica de A1AT ao diagnóstico de 41,6 mg/dL, que foi equivalente a uma média de 45,9% do valor de referência. Os ictéricos à admissão 
foram referenciados mais cedo ao serviço especializado. Por outro lado, não houve diferença com significância estatística entre os níveis 
de GGT, plaquetas e evolução para HP. Já a presença de fibrose hepática foi significativamente mais elevada nos pacientes ictéricos. 
Não houve diferença significativa na curva de sobrevida ao compararmos icterícia colestática ou não na admissão. A sobrevida com fígado 
nativo foi impactada com significância estatística (p = 0,011) ao comparar os pacientes que progrediram com aqueles que não para HP. 
Icterícia é um sinal clínico importante que motiva o encaminhamento ao especialista, mas parece não comprometer a sobrevida com fí-
gado nativo. Pacientes com evolução para HP tiveram comprometimento significativo da sobrevida com fígado nativo.
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Relato de caso: atresia de vias biliares em associação com deficiência de alfa-1 antitripsina 
em paciente filha de pais consanguíneos

Thais Costa Nascentes Queiroz, Mariana Pena Costa, Igor Braga Vieira Baião Salgado, Eleonora Druve Tavares Fagundes, 
Adriana Teixeira Rodrigues, Alexandre Rodrigues Ferreira

Hospital das Clínicas da UFMG

A deficiência de Alfa-1 Antitripsina (DAAT) é doença genética, codominante. Cursa, principalmente em sua forma mais grave (genótipo 
ZZ), com comprometimento hepático de graus variados, incluindo doença hepática terminal e indicação de transplante. Sua ocorrência 
em associação com a Atresia de Vias Biliares (AVB) é infrequente. Lactente foi admitida com 1 mês e 24 dias de vida para investigação 
de colestase. Filha de pais consanguíneos, nasceu a termo, baixo peso, sem intercorrências perinatais, sem dismorfismos, triagens neo-
natais normais. Sorologias negativas, triagem infecciosa, metabólica, triagem mínima para erros inatos e avaliação oftalmológica normais. 
Ultrassom abdome com alargamento de artéria hepática e vesícula hipoplásica. Primeira dosagem sérica de alfa-1 antitripsina 19mg/dL 
(referência 78-200mg/dL). Indicada biópsia hepática que evidenciou proliferação ductular, colestase intracitoplasmática e intracanalicular, 
infiltrado inflamatório, sugerindo AVB. Não havia grânulos corados por PAS que pudessem sugerir DAAT, no entanto, solicitado genotipa-
gem devido a baixo nível sérico da proteína. Diante da suspeita de AVB, paciente encaminhada para colangiografia peroperatória. Durante 
procedimento confirmado atresia de vias biliares e paciente submetida à cirurgia de Kasai. Posteriormente, genotipagem mostrou a pre-
sença de alelos ZZ confirmando o diagnóstico de DAAT. Discussão: a AVB é uma colangiopatia obstrutiva de causa desconhecida, porém, 
acredita-se que tenha etiologia multifatorial. Sua associação com a DAAT é rara, encontrada predominantemente em relatos de caso, sem 
que ainda seja possível definir se tratar de coincidência ou se há relação causal entre ambas. 

Conclusão: Diante da história de consanguinidade, ainda que raro, admite-se maior probabilidade da manifestação de mais de uma 
patologia na paciente. Portanto, análise rigorosa de pacientes com antecedente similar é essencial.

Perfil de pacientes com diagnóstico de deficiência de esfingomielinase ácida (ASMD) 
acompanhados no ambulatório de Hepatologia pediátrica de um hospital terciário

Ana Paula Cataldi de Lima E. Souza, Andressa Carolina de Oliveira Mundim, Karen Tie Kobashikawa, Renata Gil 
Fernandes, Ricardo Katsuya Toma, Caio Robledo Quaio, Maria Tereza Galvão Guiotti, Natascha Silva Sandy

Instituto da Criança e do Adolescente - ICR HCFMUSP

Avaliar o perfil dos pacientes com diagnóstico de deficiência de esfingomielinase ácida (ASMD) acompanhados no ambulatório de hepa-
tologia pediátrica de um hospital terciário. Os pacientes foram selecionados através de busca ativa dos prontuários, com inclusão daqueles 
com diagnóstico de ASMD confirmado pela dosagem da atividade da esfingomielinase ácida (ASM) e/ou pelo sequenciamento genético, 
em acompanhamento ambulatorial no período de janeiro de 2005 a junho de 2023.Foram incluídos 13 pacientes, dos quais 12 possuíam 
alteração na dosagem da atividade da ASM (n = 12, 92,3%) e 5 foram submetidos à realização de sequenciamento genético (n = 5, 38,4%). 
Desses, apenas 1 paciente não possuía dosagem da atividade enzimática e, consequentemente, teve o diagnóstico confirmado somente 
com o teste molecular. O sexo masculino foi predominante (n = 10, 76,9%), a idade no momento da primeira consulta variou de 1 a 14 
anos (mediana: 4 anos) e o tempo de acompanhamento variou de 2 a 18 anos (mediana: 10 anos). No decorrer do acompanhamento, a 
detecção de hepatoesplenomegalia foi universal (n = 13, 100%). Em relação aos exames laboratoriais, apenas 1 paciente (n = 1, 7,6%) 
manteve valores de aminotransferases dentro da normalidade durante todo o seguimento. Todos apresentaram aumento de triglicérides 
e HDL, com apenas 1 paciente mantendo valores de colesterol total normais. Somente 1 paciente não possuía sinais de doença pulmonar 
em exames de tomografia e/ou radiografia de tórax, enquanto 76,9% (n = 10) dos pacientes apresentaram sinais de osteopenia avaliados 
através de densitometria óssea e/ou radiografia de ossos longos. Um paciente iniciou terapia de reposição enzimática (TRE) com uso de 
olipudase alfa (fonte exógena de ASM) no serviço suplementar de saúde. O diagnóstico de ASMD ainda é um desafio, principalmente em 
serviços que não dispõem da dosagem da atividade enzimática e/ou teste molecular, uma vez que a doença apresenta sinais e sintomas 
sistêmicos complexos, e que se sobrepõem a outros distúrbios. Atualmente, o acompanhamento dos pacientes ainda visa, principalmente, 
abordar a morbidade e complicações da doença, mas a aprovação de TRE pela Agência Nacional de Vigilância Sanitária, torna ainda 
mais importante a disseminação do conhecimento a respeito da doença, com o objetivo de identificar pacientes que possam se beneficiar 
do tratamento.
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Doença de Wilson: série de casos de paciente pediátricos

Mariana Leitão de Faria, Rebeca Fernandes Fonseca, Natália Lamounier Dos Martires Guerra, Camila Lohmann Menezes, 
Maria Tereza Guiotti, Natascha Silva Sandy

Instituto da Criança e do Adolescente- HC FMUSP

Reportar casos de Doença de Wilson (DW) em pacientes pediátricos quanto aos aspectos demográficos, formas de apresentação inicial, 
métodos diagnósticos, tratamentos, complicações e triagem familiar. Série de casos retrospectiva de 12 pacientes com DW seguidos em 
ambulatório de hepatologia pediátrica de hospital terciário de Junho de 2011 a junho de 2023.A mediana da idade atual dos pacientes foi 
de 15,3 anos e a mediana de idade do início do tratamento de 9,25 anos. Dos 12 pacientes, 4 iniciaram a investigação a partir de triagem 
familiar de algum parente de primeiro grau acometido, 5 por aumento de transaminases, 2 por alteração em exame de imagem do fígado 
e apenas 1 abriu o quadro com hepatite fulminante. No diagnóstico, todos os pacientes apresentaram a primeira dosagem de Ceruloplas-
mina sérica < 10 mg/dL, porém 8 deles apresentaram Cobre urinário de 24h > 100 mcg e 4 entre 40 e 100. Dois pacientes realizaram 
biópsia hepática e 6 tiveram teste molecular positivo. Com relação ao tratamento atual: 9 em uso de Penicilamina, 2 em uso de Zinco e 
um em uso de ambos. Seis realizam dieta com restrição de cobre. Quanto a evolução da doença: um apresenta doença hepática crônica 
descompensada, cinco apresentam alteração em sistema nervoso central (três com alteração em ressonância de encéfalo, um com sin-
tomas neurológicos e um com ambos) e dois com anéis de Kayser Fleischer. Em sete casos a triagem familiar revelou algum parente 
acometido. A DW é de difícil diagnóstico na infância pois cursa inicialmente assintomática e inicialmente os achados laboratoriais clássicos 
do metabolismo do cobre ainda podem estar ausentes. Desta forma, destaca-se a importância da triagem familiar dos parentes de primeiro 
grau para início precoce do tratamento e controle de complicações. 

Síndrome de depleção de DNA mitocondrial 6 (neuro-hepatopatia de navajo) com icterícia 
colestática como manifestação inicial

Alliny Oliveira Carvalho Galvan, Natalia Lamounier dos Martires Guerra, Angela di Gianni, Mariana Garcez da Cruz,  
Débora de Oliveira Antunes Rocha, Jéssica Fonseca Campos de Oliveira, Luiza Campos Brunetti Spagnol,  
Ricardo Katsuya Toma, Maria Tereza Guiotti, Natascha Silva Sandy

Instituto da Criança do Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina da USP

Causada por mutação em homozigose ou heterozigose composta no gene MPV17, a Neuro-hepatopatia de Navajo é uma doença autossô-
mica recessiva e rara, de prognóstico reservado. É caracterizada por falência hepática progressiva de início precoce, geralmente levando 
a óbito no primeiro ano de vida. Paciente nascido a termo, sem intercorrências pré-natais, procura nosso serviço aos 2 meses de vida 
por icterícia há 1 mês associada a fezes hipocólicas e nistagmo. Triagem neonatal básica sem alterações. Apresenta dois irmãos de 
mesma filiação não consanguínea falecidos por doença hepática não definida no primeiro ano de vida. À investigação inicial, predomínio 
de bilirrubina direta (4,19 mg/dL), aumento de enzimas canaliculares (gamaglutamiltransferase 263 U/L, fosfatase alcalina 1337 U/L), coa-
gulopatia com INR alargado (7,33), acidose metabólica com ânion gap aumentado, hiperlactatemia (96 mg/dL), hiperamonemia (93,3 
micromol/L) e ultrassonografia de abdome sem alterações. Como paciente em insuficiência hepática aguda (pior INR acima de 10), optado 
por internação em terapia intensiva. Ampliada investigação de triagem neonatal com TANDEM, sugestivo de defeito no ciclo da ureia. 
Realizado fundo de olho, com hipoplasia de nervo óptico bilateral. Tal achado, associado a amônia em valores menores que o habitual 
para erro inato do metabolismo (estabilizada entre 25-35 micromol/L), motivou continuação da investigação molecular. Aventada hipótese 
de síndrome de depleção do DNA mitocondrial. Encontradas mutações em heterozigose composta do gene MPV17, confirmando a doença 
(tipo 6). Evoluiu com infecção de cateter venoso central, endocardite, piora de função hepática e síndrome hepatorrenal com oligoanúria. 
Pelo prognóstico reservado sem proposta terapêutica, optado por limitação de cuidados, evoluindo a óbito aos 4 meses de vida, após 19 
dias de internação. O gene MPV17 codifica uma proteína da membrana interna mitocondrial relacionada ao metabolismo de espécies 
reativas de oxigênio. A gravidade hepática está relacionada com o tipo de mutação. Manifestações neurológicas são percebidas em pa-
cientes com menor gravidade hepática, pois vivem mais. Apesar de ser uma doença rara, é um diagnóstico diferencial relevante, uma vez 
que contra-indica transplante hepático.
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Síndrome de alagille: descrição dos casos atendidos nos últimos 5 anos em serviço 
pediátrico terciário

Maria Tereza Guiotti1, Natascha Sandy1, Natália Guerra1, Débora Rocha2, Luiza Spagnol1, Jéssica Oliveira2, Mariana Cruz2, 
Alliny Galvan1, Angela Gianni1, Ricardo Toma1

1Instituto da Criança e do Adolescente - FMUSP; 2Instituto da Criança - Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina da Universidade 
de São Paulo

A colestase nos primeiros meses de vida é um tema desafiador e de grande importância no cenário pediátrico, uma vez que pode levar 
à doença hepática crônica terminal com necessidade de transplante hepático. 

A Síndrome de Alagille, doença autossômica dominante, está entre os principais diagnósticos diferenciais da colestase no primeiro ano 
de vida. A prevalência estimada na literatura é de 1:30.000 a 1:100.000, configurando uma doença rara. (1). Os principais genes envolvidos 
são JAGGED1 localizado no cromossomo 20 (1,2) e NOTCH2 no cromossomo 1 (4). 

Descrever o perfil dos pacientes com Síndrome de Alagille atendidos em centro terciário e de referência em hepatologia e transplante 
hepático pediátrico, na cidade de São Paulo. Estudo descritivo transversal. Foram incluídos todos os pacientes com diagnóstico da sín-
drome de Alagille,entre 2018 até junho de 2023. Foram incluídos 32 pacientes. Destes, 23 são do sexo masculino (72%). A média de idade 
foi 10,7 anos. Como manifestação inicial: colestase neonatal em 75%, cardiopatia congênita em 9,3%, prurido 9,3%, icterícia 3,2%, e 
hepatomegalia 3%. Em investigação diagnóstica, 85% dos pacientes preencheu ao menos 3 dos 5 critérios, quando não preenchidos 
critérios clínicos, teste molecular foi realizado. Na evolução: cardiopatia foi observada em 93%, colestase em 94%, fácies típica em 75%, 
alterações vertebrais em 62%, nefropatia em 40% e embriotoxon posterior em 34%. A biópsia hepática foi realizada em 53%, teste mole-
cular em 22% (mutação no gene JAG-1 em 85% desses). Para o tratamento do quadro, 90% utilizou ácido ursodesoxicólico, 30% 
Colestiramina, 30% rifampicina e 6,6% realizaram exclusão ileal - 43% utilizaram mais de uma modalidade medicamentosa. Dois pacientes 
(6.2%) foram transicionados para cuidados com hepatologista adulto, dois retornaram ao serviço de origem (6.2%), quatro (12.5%) perde-
ram seguimento e dois (6.2%) evoluíram a óbito. Cinco pacientes foram encaminhados para seguimento com a equipe de transplante e, 
destes, dois (6.2%) realizaram o procedimento (4 e 4,5 anos). A síndrome de Alagille é uma condição complexa, multissistêmica e de 
expressão fenotípica variável. O prurido de graus variados é típico da síndrome e leva a morbidade importante. O transplante hepático 
está indicado nos casos em que a colestase progressiva leva a sintomas graves e refratários, e naqueles que evoluem para doença 
hepática crônica terminal.

Tirosinemia tipo 1: série de cinco casos acompanhados em hospital terciário

Karen Tie Kobashikawa, Ana Paula Cataldi de Lima E Souza, Andressa Carolina de Oliveira Mundim,  
Renata Gil Fernandes, Vanessa Maranhão Noleto da Fonseca, Caio Robledo Quaio, Ricardo Katsuya Toma,  
Maria Tereza Galvão Guiotti, Natascha Silva Sandy

Instituto da Criança e do Adolescente - ICR HCFMUSP

Relatar casos de crianças acometidas com Tirosinemia tipo 1, descrevendo aspectos demográficos, idade de início dos sintomas e apre-
sentação clínica, idade de diagnóstico, métodos diagnósticos, tratamentos e complicações.

Métodos: Série de casos de cinco pacientes com diagnóstico de Tirosinemia tipo 1 que fazem seguimento em Ambulatório de 
Hepatologia Pediátrica de serviço terciário no período de Julho/2015 a Junho/2023.Série de casos de cinco pacientes com diagnóstico 
de Tirosinemia tipo 1 que fazem seguimento em Ambulatório de Hepatologia Pediátrica de serviço terciário no período de Julho/2015 a 
Junho/2023.A mediana de idade no encaminhamento dos pacientes foi de 6 meses (variando de 15 dias de vida a 7 anos), com uma 
paciente diagnosticada aos 7 anos e 4 meses e os demais com menos de 1 ano de vida. A mediana da idade atual (Julho/2023) é de 4,5 
anos. Houve relato de consanguinidade em 3 casos. O diagnóstico foi baseado nas manifestações clínicas, exames laboratoriais e de 
imagem. Dos cinco pacientes, três apresentaram aumento do volume abdominal com hepatoesplenomegalia e anemia hemolítica, um teve 
alteração em teste do pezinho (TANDEM), realizado por antecedente familiar de morte de irmão com 5 meses, e uma se apresentou 
manifestações neurológicas e renais, e alteração hepática ao exame ultrassonográfico. No diagnóstico, todos apresentaram valor de 
succinilacetona na urina acima da referência e resultado de alfafetoproteína inicial muito aumentado (mediana de 77.268,variando de 282 
a 260.670). Três pacientes apresentam coagulopatia (INR > 2) ao diagnóstico. Em 2 pacientes, foi realizada a confirmação molecular. 
Atualmente, em relação ao tratamento, dois pacientes fazem uso de NTBC (2-(2-nitro-4-trifluorometilbenzoil)-1,3-ciclohexanodiona) e/ou 
fórmula especial isenta de tirosina e fenilalanina, dois foram transplantados, e um aguarda liberação da fórmula especial e aguarda ava-
liação para transplante hepático. Nos três casos de indicação de transplante, os pacientes apresentavam múltiplos nódulos hepáticos e 
comprometimento renal (Síndrome de Fanconi), inclusive no momento do diagnóstico. Pacientes com Tirosinemia tipo 1 geralmente têm 
manifestações clínicas precoces, mas o diagnóstico pode ser tardio com manifestações menos típicas. O diagnóstico precoce é funda-
mental para estabelecimento de tratamento adequado visando evitar as complicações.
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Fibrosis hepática congénita en un escolar. A propósito de un caso clínico

Marcela Alarcon, Viviana Sotomayor, Seabastian Pereira, Monica Denis

Hospital Central de IPS

Introdución: La fibrosis hepática congénita (FHC) es una enfermedad hereditaria, autosómica recesiva, caracterizada por espacios porta 
fibróticos y alargados, cuya principal consecuencia es la hipertensión portal. Su prevalencia no ha sido establecida, pero se piensa que 
es homologable a otras patologías autosómicas recesivas del hígado (1:100.000 recién nacidos vivos), sin predominancia étnica ni por 
sexo. Los elementos centrales son el tratamiento oportuno y adecuado de la hipertensión portal, trasplante renal en aquellos casos con 
alteración renal muy importante y trasplante hepático según la evolución y necesidad de cada paciente. Objetivos: Presentamos este caso 
poco frecuente de FHC en el cual la sospecha diagnostica inicia posterior a un cuadro de importante hematemesis y melena en un pa-
ciente en seguimiento por Nefrologia con el antecedente de Síndrome de Caroli, Enfermedad de Cacchi Ricchi, poliquistosis renal y he-
pática y signos de cavernomatosis de la porta. Paciente consulta a sala de urgencias ante episodio de hematemesis y melena, taquicardico, 
pálido con Hb de 5,8, Hto 16,2, crasis normal posterior a lo cual recibe 2 volúmenes de GRC. Se realiza EDA diagnostica y terapéutica 
donde se observan dos cordones varicosos tortuosos y violáceos que se proceden a ligar con bandas elásticas. Ingresa luego a quirófano 
para biopsia hepática bajo visión laparoscópica donde se describe hígado de aspecto fibrotico, imágenes nodulares de 3 cm de diámetro 
en segmento III, V, y VI que se biopsia con retorno anatomopatologico que describe fragmentos cilíndricos de parenquima hepático con 
histoarquitectura severamente alterada, con áreas de fibrosis compatibles con FHC. El paciente presenta durante su internacion compli-
caciones posteriores a la biopsia, presenta fiebre y dolor abdominal por lo cual reingresa a laparotomia exploratoria en donde se constata 
1200 cc de liquido bilioso y queda con catéter de drenaje con mejoría progresiva. Recibio albúmina, acido ursodesoxicolico, furosemida, 
espironolactona y propanolol. Actualmente el paciente clínicamente estable en planes de iniciar seguimiento genético familiar. Las enfer-
medades fibroquísticas hepatorrenales son entidades infrecuentes que constituyen un espectro de lesiones anatómicas que parecen 
derivar del mismo defecto embriológico, la denominada malformación de la placa ductal por lo que ante la asociación, la biopsia es fun-
damental para el mejor pronostico y tratamiento del paciente.

Casuística de crianças e adolescentes com diagnóstico molecular de glicogenose  
em um serviço terciário pediátrico

Vanessa Maranhão Noleto da Fonseca, Maria Gabriela Bernardo Oliveira, Lorrayne Moreira Assis, Renata Gil Fernandes, 
Karen Tie Kobashikawa, Lorena Oliveira Lima, Caio Robledo Quaio, Ricardo Katsuya Toma,  
Maria Tereza Galvão Guiotti de Carvalho, Natascha Silva Sandy

Instituto da Criança e do Adolescente - Hc do Departamento Pediatria da FMUSP

Descrever uma casuística de crianças e adolescentes com diagnóstico molecular de glicogenose em um serviço terciário pediátrico. Es-
tudo retrospectivo descritivo, onde foram incluídos todos os pacientes com diagnóstico genético de glicogenose de um Hospital Terciário. 
Foram encontrados 13 pacientes com diagostico molecular de glicogenose, sendo estes 7 do sexo masculino e 6 do sexo feminino. Quanto 
à idade de início dos sintomas, seis pacientes tiveram os primeiros sintomas antes dos 02 anos de idade, e cinco após os 02 anos. No 
início do acompanhamento todos os pacientes apresentavam aumento de enzimas hepáticas que normalizaram após o tratamento ade-
quado. Oito pacientes foram submetidos a biópsia hepática antes de ser realizada a confirmação com diagnóstico molecular, e em todos 
os casos foram observadas alterações sugestivas de doença de depósito do glicogênio. Em relação ao subtipo, quatro foram caracteri-
zados com subtipo Ia, um com subtipo III, quatro com subtipo IXa, e quatro com subtipo IXc. Em relação a idade do diagnóstico molecular, 
houve no mínimo 4 anos entre o início dos sintomas e a confirmação com diagnóstico molecular. Em todos os casos, o subtipo de glico-
genose não havia sido firmemente determinado antes de ser realizado o diagnóstico molecular. Nos quatro casos de glicogenose Ia, a 
suspeita era essa diante do grave acometimento metabólico, e ausência de neutropenia. Já nos nove casos restantes, considerava-se 
possível diagnóstico diferencial entre subtipos II, VI, e IX, que foi esclarecido com o teste molecular. O diagnóstico molecular é uma fe-
rramenta inovadora e permite classificar de forma categórica os subtipos de glicogenose e assim direcionar o tratamento e seguimento 
desses pacientes. Em nossa casuística de treze pacientes, reportamos uma alta prevalência de glicogenose tipo IX (oito casos - sendo 
quatro subtipo IXa e 4 IXc).
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Colestase neonatal como manifestação inicial de displasia renal-hepática-pancreática 2

Caroline Geraldo Bizarro1, Regina Sawamura1, Maria Inez Machado Fernandes1, Robertta Kelly Marques Ferreira1,  
Arthur Arenas Périco1, Lisandra Mesquita Batista1, Rosa Helena Monteiro Bigélli1, Jéssica Melchior1,  
Gabriela Oliveira Piantino1, Grupo Projeto Genomas Raros Proadi-Sus2

1Hospital das Clínicas - Faculdade de Medicina de Ribeirão Preto USP; 2Ministério da Saúde e Hospital Israelita Albert Einstein

A displasia renal-hepática-pancreática 2 (DRHP2) é uma doença autossômica recessiva rara, com 17 casos descritos na literatura. Há 
uma ampla variedade de manifestações clínicas, incluindo anomalias renais, pancreáticas, hepáticas e cardíacas. Resulta de defeito na 
ciliogênese, função ciliar, proliferação celular e morfogênese epitelial. Não estão bem estabelecidos os desfechos e sobrevida dos aco-
metidos. Paciente, sexo feminino, admitida aos 18 meses de vida, com colestase neonatal, evoluindo para hepatopatia crônica. EF: icte-
rícia, hepatomegalia e sopro cardíaco. Peso = 9.180g (p25), Estatura = 75,5cm (p5-p10). Antecedentes: Parto Normal, IG = 34s4d, PN = 
2.216g. Apresentou atraso motor e de fala. Pais não consanguíneos. Exames laboratoriais (valores mínimo-máximo): ALT = 64,8-414,5, 
AST = 92,3-609,5, GTT = 69,84-392,0, FA = 369-2525, ALB = 1,9-4,48, TP = 1,02-1,39, BT = 23,1-27,5, BD = 9,14-20,4. Descartadas in-
fecções congênitas, erros inatos do metabolismo, e demais causas de hepatopatia crônica. Diagnóstico aos 14 meses de miocardiopatia 
hipertrófica septal assimétrica obstrutiva. ColangioRNM: s/alterações. Biópsia hepática: espaços-porta alargados por moderada-intensa 
fibrose, esboço de nódulos de regeneração, discreto infiltrado inflamatório mononuclear, intensa agressão aos ductos biliares, alguns 
incompletos, proliferação ductular, colestase intra e extra-hepatocitária. Medicações: ácido ursodesoxicólico, carvedilol, AAS, espirono-
lactona e furosemida. Genoma (Illumina): variante c.307_309del:p.(glu103del) no éxon 3 do gene NEK8, em homozigose (VUS). Aos 32 
meses, apresentou sepse de foco pulmonar, evoluindo com choque cardiogênico e parada cardiorrespiratória revertida, além de lesão 
renal aguda resolvida. Aos 33 meses, teve infecção por SARS-CoV-2, inicialmente com boa evolução. Após 13 dias, apresentou quadro 
súbito de insuficiência respiratória aguda, evoluindo para óbito. A variante descrita leva à deleção do aminoácido ácido glutâmico no códon 
103 da proteína traduzida. Variantes patogênicas/provavelmente patogênicas no gene NK8 já foram associadas à DRHP2. O quadro clínico 
da criança é compatível com o descrito na literatura, com miocardiopatia hipertrófica e colestase, sugerindo que a variante encontrada, 
atualmente classificada como VUS, possa estar associada a essa patologia. Nossa paciente evoluiu com uma sobrevida maior do que os 
demais relatados na literatura, na maioria a sobrevida se limitou ao período perinatal.

Transplante hepático em pacientes com síndrome de alagille: experiência de  
um único centro

Estélio Schmitt Machado, Carlos Oscar Kieling, Renata Rostirola Guedes, Caroline Hendges Klein, Ariane Nadia Backes, 
Tomaz Grezzana Filho, Debora Kempf da Silva, Raquel Pinto Borges, Sandra Maria Goncalves Vieira

Hospital de Clínicas de Porto Alegre

A síndrome de Alagille (SALG) é uma doença autossômica dominante caracterizada por envolvimento multissistêmico. Afeta predominan-
temente o fígado, esqueleto, coração, rins, olhos e vasos sanguíneos principais. SALG geralmente é suspeitada em lactentes que apre-
sentam colestase com elevação da gama glutamil transpeptidase e/ou cardiopatia congênita. O transplante hepático (TH) é uma estratégia 
terapêutica para os pacientes que evoluem com cirrose descompensada, hepatocarcinoma (HCC) e colestase intratável. O objetivo deste 
estudo foi analisar as características clínicas e os resultados do TH em crianças com SALG. Foram analisados 8203,8203,retrospectiva-
mente dados clínicos de 8 crianças com SALG submetidas a TH entre o ano de 2017 e 2022 em um centro de atendimento quaternário 
do sul do país. Os desfechos primários foram sobrevida do paciente e do enxerto. Os desfechos secundários foram idade, estatura, peso, 
índice de massa corporal, indicação de transplante hepático, presença de hepatocarcinoma, presença de cirrose nos explantes, nível de 
alfa- fetoproteína (AFP) e tipo de doador. Oito crianças com SALG foram submetidas ao TH, com uma idade média de 5 anos e 2 meses 
(variação de 1 ano e 1 mês a 7 anos e 4 meses). A estatura média foi um z escore de –4,43 (variação de -7,46 a -2,68). Já a média do 
índice de massa corporal (IMC) apresentou um z score de 0,16 (variação -0,43 a 1,51). A principal indicação do TH foi colestase intratável. 
Dois pacientes receberam fígado de doador vivo. Todas as crianças foram triadas para HCC com alfa-fetoproteina (AFP) e ecografia ab-
dominal. AFP foi normal em 4 pacientes. Nenhuma ecografia abdominal foi sugestiva de HCC. Cirrose foi observada em 5 explantes e 
HCC esteve presente em 1 explante, o qual apresentou AFP normal pré-transplante. A sobrevida do paciente em 1 ano foi de 100% e do 
enxerto em 1 ano foi de 83,3%.O transplante hepático parece ser uma opção de tratamento para os pacientes com SALG com colestase 
crônica refratária e cirrose descompensada. A AFP não foi uma opção adequada para triagem de HCC nestes pacientes.
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Intervalos de referencia de transaminasas y gamma-glutamil transpeptidasa séricas  
en adolescentes de Santiago, Chile

Juan Cristóbal Gana1, Gigliola Alberti1, Naomi Yamada2, David  Rodríguez3, José Luis Santos4, Ana Pereira5,  
José Patricio Miranda4

1Departamento Gastroenterología y Nutrición Pediátrica. División de Pediatría. Escuela de Medicina; Pontificia Universidad Católica de Chile. 
Santiago, Chile; 2Pontificia Universidad Católica de Chile. Santiago, Chile; 3Departamento de Laboratorios Clínicos. Pontificia Universidad Católica 
de Chile. Santiago, Chile; 4Departamento de Nutrición, Diabetes y Metabolismo, Escuela de Medicina, Pontificia Universidad Católica de Chile. 
Santiago, Chile; 5Centro de Investigación en Ambientes Alimentarios y Prevención de Enfermedades Asociadas a la Nutrición (CIAPEC), Inta, 
Universidad de Chile. Santiago, Chile

La utilidad de la medición de las distintas pruebas de laboratorio radica en la posibilidad de evaluar el estado de salud actual de un pa-
ciente, detectar patologías y establecer gravedad, complicaciones y efectos de determinadas intervenciones terapéuticas. Para ello, se 
comparan los resultados obtenidos con un intervalo de referencia establecido. Este último se determina, generalmente, en base a la 
descripción de los valores del 95% central de un grupo sano de referencia (percentil 2,5 al 97,5%). Recomendaciones internacionales 
sugieren que para determinados analitos (como es el caso de las transaminasas) se deben estimar intervalos de referencia diferenciados 
por edad y sexo a partir de población local, ya que se ha descrito variabilidad según región, etnia, condiciones económicas, estilos de 
vida y hábitos alimentarios. Calcular los intervalos de referencia para la Alanina aminotransferasa (SGPT), Aspartato aminotransferasa 
(SGOT) y Gamma-glutamil transpeptidasa (GGT) séricas en adolescentes de Santiago de Chile, así como evaluar la relación de estos 
niveles con los puntajes estandarizados de índice de masa corporal (z-IMC) y el porcentaje de ancestría étnica. Estudio transversal que 
incluyó 707 adolescentes (rango de edad 13-17 años) excluyendo el diagnóstico de hígado graso por ultrasonografía y/o resonancia mag-
nética y sin hepatopatía conocida. La cuantificación sérica de SGPT, SGOT y GGT se realizó mediante técnicas espectrofotométricas 
estandarizadas. Se calcularon intervalos de referencia del 95% no-paramétricos (percentiles 2,5-97,5) diferenciados por sexo. Se aplicó 
regresión lineal múltiple entre z-IMC con cada enzima, así como con el porcentaje de ancestría. Se observaron diferencias significativas 
entre hombres y mujeres para los niveles GGT y SGOT. Se encontraron asociaciones estadísticamente significativas entre niveles séricos 
de enzimas hepáticas con z-IMC, excepto para SGPT en mujeres. No se observó una asociación significativa entre los niveles enzimáticos 
y el porcentaje de ancestría. Los intervalos de referencia del 95% calculados para SGPT, SGOT y GGT fueron respectivamente 8-29 U/L, 
8-28 U/L y 6-22 U/L en la muestra masculina y 8-28 U/L, 7-26 U/L y 5-18 U/L en la femenina. Este estudio estima intervalos de referencia 
para SGPT, SGOT y GGT séricas para adolescentes entre 13 y 17 años de ambos sexos en Santiago de Chile.

Relato de caso: associação entre síndrome de alagille e distrofia muscular de duchenne

Luiza Campos Brunetti Spagnol, Jéssica Fonseca Campos de Oliveira, Natalia Lamounier dos Martires Guerra,  
Débora de Oliveira Antunes Rocha, Mariana Garcez da Cruz, Alliny Oliveira Carvalho Galvan, Angela di Gianni,  
Maria Tereza Guiotti, Natascha Silva Sandy, Ricardo Katsuya Toma

ICR - FMUSP

A síndrome de Alagille é uma doença rara de caráter autossômico dominante e seu diagnóstico clínico inclui a presença de três das se-
guintes alterações: hepática, cardíaca, esquelética, facial, ocular, vascular e renal. Histologicamente, caracteriza-se por ductopenia pro-
gressiva. O diagnóstico pode ser clínico com 3 de 5 critérios maiores, podendo ser apoiado por diagnóstico molecular (variantes nos 
genes JAG1 e NOTCH2, com herança de padrão autossômico dominante ou ´de novo´). Já a Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é 
uma doença genética rara ligada ao X, que se manifesta como fraqueza muscular progressiva, proximal, que manifesta-se normalmente 
nos primeiros 24 meses de vida. Há suspeita diagnóstica de DMD em pacientes (sobretudo meninos) com as alterações clínicas compa-
tíveis e aumento dos níveis de creatinofosfoquinase, sendo confirmada com a identificação da mutação associada. Paciente do sexo 
masculino, apresentou hepatomegalia com dois anos de vida e foi internado para investigação. Durante avaliação clínica na internação, 
paciente apresentava o sinal de Gowers, que levantou a suspeita diagnóstica de DMD, geneticamente confirmada em momento posterior. 
Em avaliação do ponto de vista da doença hepática, foi observado fácies típica da síndrome de Alagille e embriotoxon posterior. Subme-
tido à biópsia hepática que evidenciou sinais de hepatopatia crônica com septos fibrosos porta-porta finos e ductopenia. Estudo molecular 
evidenciou uma variante no gene JAG1 (chr20:10.658.490 C > A), confirmando o diagnóstico de Síndrome de Alagille. Apresentamos um 
caso com associação de duas doenças genéticas raras, sem relação causal descrita. Em nosso serviço, é o segundo paciente com essas 
mutações em conjunto, e com manifestações de ambas doenças. Atualmente o paciente segue em acompanhamento com as equipes da 
hepatologia pediátrica e neurologia pediátrica, e segue sem icterícia ou evidências de falência hepática crônica, deambula com apoio e 
não apresenta, até o momento, outras complicações clínicas.



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

108

Doença vascular portossinusoidal: relato de dois casos clínicos

Mariana Garcez da Cruz, Débora de Oliveira Antunes Rocha, Jéssica Fonseca Campos de Oliveira, Luiza Campos 
Brunetti Spagnol, Natalia Lamounier dos Martires Guerra, Angela di Gianni, Alliny Oliveira Carvalho Galvan,  
Mariana Leitão de Farias, Maria Tereza Guiotti, Natascha Silva Sandy

Universidade de São Paulo

Doença vascular portosinusoidal (DVPS) denomina um amplo espectro de achados histológicos e manifestações clínicas, secundárias a 
alterações nas vênulas portais e sinusóides hepáticos, sem cirrose. A fisiopatologia ainda é incerta. As manifestações clínicas são variá-
veis: desde ausência de sintomas, elevação crônica e persistente de transaminases, até manifestações de hipertensão portal (HP) em 
pacientes sem evidências de cirrose. A biópsia hepática é necessária para confirmação diagnóstica. O transplante hepático é única mo-
dalidade de tratamento curativo, reservado a casos selecionadosCaso 1: VLX, masculino, 17 anos, com dor abdominal, icterícia, colúria 
e aumento de transaminases e canaliculares aos 6 anos. Sem visceromegalias ou sinais de hipertensão portal. Exames de imagem sem 
alterações e biópsia hepática sem sinais de fibrose, com obliteração de ramos venosos portais (VOP). Caso 2: AGHC, feminino, 12 anos, 
com esplenomegalia e pancitopenia por hiperesplenismo aos 4 anos, sem alteração de transaminases ou canaliculares, com hipertensão 
portal (varizes esofágicas e ascite). Angiotomografia evidenciou trombose crônica de veia porta (sem fatores de risco). Biópsia sem sinais 
de fibrose hepática, com estenose de ramos venosos portais. Evoluiu com hemorragia digestiva alta (HDA) de repetição. Estabelecer o 
fenótipo preciso da DVPS em pediatria é tarefa desafiadora pois, além da recente mudança de nomenclatura (antes denominada ´hiper-
tensão portal não cirrótica idiopática ,́ ´esclerose hepatoportal´ ou ´venopatia portal obliterativa´), biópsias hepáticas nem sempre são 
realizadas em crianças assintomáticas com elevação pequena de transaminases. Nosso estudo reforça as mudanças propostas no con-
ceito de DVPS. Como exemplificado no caso 1, há um aumento no reconhecimento de achados histológicos relevantes específicos de 
DVPS- como a VOP - mesmo em pacientes sem HP. Já no segundo caso, a estenose de ramos venosos portais não é descrita como 
alteração específica de DSVP, porém desde que aliada a outros critérios clínicos de HP, é possível estabelecer o diagnóstico. É importante 
ressaltar que a trombose de veia porta (TVP) e a DVPS podem coexistir em até 40% dos pacientes, como visto no caso 2, sendo difícil 
definir se a TVP é causa ou consequência da DVPS. Nota-se, portanto, que a DVPS pode-se apresentar com diferentes fenótipos clínicos 
e histológicos. O curso natural da PSVD sem HP ainda não foi identificado.

Experiência em centro de referência de transplante hepático da america latina – 22 anos 
em transplante hepático pediátrico por hepatoblastoma

Simone Santoro Angelo Zaragoza, Leila Rodriguez Martins, Bruno Jorge Maia Marinho Alves, Helena Thie Miyatani,  
Uenis Tannuri, Ana Cristina Aoun Tannuri

Instituto de Criança e do Adolescente do HCFMUSP

Hepatoblastoma é o principal tumor hepático pediátrico, correspondendo a 1,2% das neoplasias malignas em abaixo de 15 anos. Esse 
tumor deve ser classificado de acordo com o PRETEXT para definir a melhor abordagem terapêutica. A ressecção cirúrgica permanece 
o principal pilar para a cura da doença.

O transplante hepático se tornou componente importante dos algoritmos de tratamento para hepatoblastoma. Enquanto que na década 
de 90 o transplante hepático por hepatoblastoma era equivalente apenas a 5% dos transplantes hepáticos realizados, após 2004 o hepa-
toblastoma representa 20% dos transplante hepáticos realizados nos EUA. O objetivo é relatar os resultados de pacientes pediátricos 
submetidos à transplante hepático por hepatoblastoma em centro de referência. Estudo retrospectivo no período de 2001 a 2023 em 
serviço quaternário. 

Inclusão: pacientes até 18 anos, tumor hepático irressecável, diagnóstico anatomopatológico de hepatoblastoma e PRETEXT IV.
Exclusão: pacientes acometidos por outras etiologias de transplante hepático, tumores ressecáveis com margem livre de tumor. Foram 

incluídos no estudo 18 pacientes. A média etária encontrada foi de 4,1 anos, 55% sexo masculino. A mortalidade total foi de 44%, havendo 
importante melhora após 2014 – 30%. 87,5% da mortalidade se deu devido à recidiva da doença (metástase local em fígado transplantado, 
pulmonar ou em sistema nervoso central). A sobrevida livre de doença para 1 ano foi de 72%, com recidiva tardia (mais de 5 anos) em 
apenas 1 caso em acompanhamento, a média de recidiva do hepatoblastoma foi de 8,5 meses. Entre as possibilidades de enxerto, a 
utilização de doador vivo representou mais de 80% dos casos. A necessidade de novos transplantes representou 16%, com apenas 1 
caso devido à recidiva local da doença. O transplante hepático caracteriza-se como modalidade terapêutica fundamental em hepatoblas-
toma irressecável, com sobrevida de até 70% quando atualização de protocolo SIOPEL (a partir de 2014). Apesar da recidiva e mortalidade 
ainda, os pacientes avaliados apresentam mortalidade de 100% se ausência de tratamento adequado – transplante hepático. A amostra 
submetida ao transplante hepático apresenta doença avançada (PRETEXT IV), pois houve o aumento da indicação de ressecções exten-
sas frente ao transplante hepático. O transplante intervivo exerce papel fundamental nestes pacientes: diminuição do tempo de espera e 
possibilidade de realização de transplante em momento ideal após quimioterapia.
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Problemática actual de atresia de vías biliares en Santa-Cruz Bolivia

José Hermann Avendaño Caraballo, German Quevedo Perales, Patricia Medina Becerra, Jaime Grover Sejas Montaño, 
Juan Marcelo Ulunque, Jorge Luis Medhi Garcia

Hospital de Niños Mario Ortiz Suárez

La atresia de vías biliares es una colangiopatía infrecuente que se presenta en recién nacidos entre la segunda y cuarta semana de vida. 
Determinar el patrón clínico-epidemiológico de la atresia de vías biliares en Santa Cruz - Bolivia. Estudio descriptivo en la población de 
Santa Cruz con atresia de vías biliares (n = 18) atendida desde (enero 2019 a diciembre del 2022)La incidencia en Santa Cruz es de 1: 
14000 nacidos vivos. 

Todos con diagnostico tardío mayor a los 4 meses, presentaron como manifestación clínica predominante, ictericia, coluria, acolia y 
hepatomegalia (100%), seguido de ascitis (56%), y en menor frecuencia esplenomegalia y hemorragia digestiva (33%), con una mortalidad 
del 90%, el 10% se consiguió transferencia argentina para realizar un trasplante. 

• Implementación en los centros de primer y segundo nivel de la Cartilla de alerta amarilla para hacer el diagnóstico temprano y 
oportuno.

• Las complicaciones derivan en Ascitis, Hemorragia digestiva alta y cirrosis hepática la cual tiene una mortalidad de un 70% al año 
de edad y de 100% a los 3 años de edad.

• La Atresia de Vías Biliares es una enfermedad tratable con corrección quirúrgica (cirugía de Kasai) y /o trasplante Hepático 
precoz.

• Reactivar el equipo de trasplante Hepático Pediátrico en Santa Cruz - Bolivia, siendo referencia de pacientes a nivel nacional, ya 
que Bolivia no tiene actualmente centro de trasplante hepático pediátrico.

Falla hepática aguda en pediatría: experiencia de un centro de trasplante en Colombia 
entre el 2004 al 2022

Angie Vanessa Vergara Espitia1, Margarita Maria Suarez Galvis2, Patricia Ruiz Navas2

1Universidad El Bosque; 2Hospital Pablo Tobon Uribe

La falla hepática aguda (FHA) en pediatría es una condición infrecuente y compleja, que afecta negativamente todo el organismo y con-
lleva a compromiso multisistémico. Su etiología es indeterminada en 40% de los casos, la sobrevida varía de acuerdo con la etiología.

El objetivo es describir las principales variables demográficas, clínicas, bioquímicas y desenlace de interés en niños atendidos por FHA 
entre 2004 a 2018, en un centro de referencia en trasplante hepático (TH) en Colombia. Estudio observacional retrospectivo descriptivo, 
cuya población está conformada por niños con edad de 3 meses a 18 años y diagnóstico al ingreso de FHA. El análisis descriptivo se 
expresa en frecuencia y porcentajes para las variables categóricas y para las variables continúas medidas de tendencia central8239,y 
dispersión. Para la comparación de grupos se usó la prueba exacta de Fisher para variables categóricas, en todos los casos se tuvo en 
cuenta un nivel de significación estadística de p < 0,05. Resultados: 18 pacientes cumplieron criterios de inclusión, edad media de 7.6 
años, 72% hombres, las etiologías fueron 56% indeterminada, 17% tóxica y 11% Enfermedad de Wilson. Al debut, el 50% presentó ence-
falopatía hepática (EH) moderada-severa, la mortalidad fue reportada en 5 casos (27.7%), el nivel de bilirrubina total, INR y amonio fue 
mayor en los pacientes que fallecieron, esta diferencia fue estadísticamente significativa para el amonio (Media de 165 µmol/L vs 72 
µmol/L, p = 0.003). 10 pacientes (55%) fueron sometidos a TH, ningún paciente de este grupo falleció (p = 0.007). Conclusiones: La prin-
cipal etiología de FHA fue indeterminada. La EH avanzada al debut del cuadro indica compromiso avanzado. El nivel sérico de amonio 
en nuestra cohorte se relaciona con mortalidad. El TH impacta positivamente en la sobrevida, corroborando es una estrategía de manejo 
curativa en esta condición, por lo tanto, se reafirma la recomendación que niños con diagnóstico de FHA deben ser tratados en centros 
que ofrezcan TH. El tamaño de la muestra limita el impacto de los resultados, lo anterior invitan a realizar estudios multicéntricos.

Incidencia y distribución geográfica de atresia de vía biliar en Colombia 2018-2022

Angie Vanessa Vergara Espitia1, Patricia Ruiz Navas2, John Jairo Zuleta Tóbon2, Margarita Maria Suarez Galvis2

1Universidad El Bosque; 2Hospital Pablo Tobon Uribe

La atresia de vías biliares (AVB) es la etiología más frecuente relacionada a ictericia obstructiva extrahepática en los primeros 3 meses 
de vida. Sin intervenciones puede progresar rápidamente generando lesión de los hepatocitos, fibrosis y cirrosis biliar. El diagnóstico 
temprano permite realizar la cirugía derivativa (Portoenteroanastomosis de Kasai) y seguimiento para identificar la aparición de 



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

110

complicaciones. A pesar de los esfuerzos por mejorar el diagnóstico oportuno, cerca de la mitad de los trasplantes de hígado en niños 

se dan por esta causa. El objetivo de este estudio es estimar la incidencia de AVB en Colombia y su distribución geográfica por depar-

tamentos en el periodo 2018 a 2022.Estudio descriptivo retrospectivo de corte transversal, de fuente secundaria que correspondió a los 

casos de AVB reportados en Colombia y discriminados por departamento en el periodo 2018-2022 al Sistema de Vigilancia Nacional en 

Salud Pública (SIVIGILA), datos suministrados por el Instituto Nacional de Salud (INS). La incidencia se calculó con el número de casos 

de AVB en menores de 1 año y de nacidos vivos por año del Departamento Administrativo Nacional de Estadística DANE – Estadísticas 

vitales. La descripción de las variables se hace por número absoluto, porcentaje y mediana, según la naturaleza de la variable. Se utilizó 

el programa Excel con licencia office para la generación del mapa. En el periodo 2018-2022 se notificaron 236 casos de atresia de vía 

biliar, la incidencia Nacional estimada fue 4.2 casos / 100.000 nacidos vivos / año, 60% mujeres, predominó la procedencia urbana, siendo 

Antioquia, Valle y Cundinamarca los que más aportaron casos, la edad promedio de notificación en menores de 1 año fue de 5 meses y 

en este grupo se observó el incremento progresivo de la notificación, pasando del 27% en el año 2018 a 61% en el 2022. En Colombia, 

la incidencia estimada de la AVB es similar a otros países, siendo Antioquia, Valle y Cundinamarca (incluida Bogotá) responsables de 

más de la mitad de los casos notificados, lo cual puede estar en relación con la presencia en estos sitios de los tres centros de referencia 

de trasplante hepático pediátrico del país. Sugerimos realizar educación y búsqueda activa de esta patología en todos los departamentos, 

especialmente en aquellos con menor notificación, con el objetivo de un abordaje integral e impacto en la historia natural de la 

enfermedad.

Enfermedad hepática autoinmune pediátrica y enfermedades inmunomediados 
extrahepáticas

Maria Belen Pallitto, Gustavo Boldrini, Maria Camila Sanchez, Victoria Fernandez de Cuevas, Maria Lorena Cavalieri,  
Daniel D. Agostino

Hospital Italiano de Buenos Aires

La enfermedad hepática autoinmune (EHA) es una enfermedad inflamatoria crónica y progresiva, de causa multifactorial, que evoluciona 

a cirrosis y falla hepática, en algunos casos con requerimiento de trasplante de órgano. La EHA frecuentemente se asocia con otras pa-

tologías autoinmunes extra hepáticas. El mecanismo fisiopatológico exacto todavía se desconoce. Evaluar la asociación entre la enfer-

medad hepática autoinmune (EHA) y enfermedades inmunomedidas extrahepaticas (EI).

Análisis retrospectivo en un único centro de 117 registros pediátricos (106 niños con HAI y 11 con CSA). Para el análisis dividimos la 

cohorte en dos grupos, grupo A, niños con EHA sin EI (n: 68), grupo B con EI (n:53) En nuestra serie 90 pacientes (75,6%) tenían HAI 

tipo 1, 16 pacientes (13,4%) HAI tipo 2, 11 pacientes (10%) presentaban CSA. Se observó una fuerte asociación entre EHA y EI (45,2%- 

53/117 pacientes). La colitis ulcerosa fue la enfermedad asociada más frecuente (39,6%, 21/53). Otras fueron: enfermedad celíaca (22,4%), 

tiroides autoinmune (13,2%).

Sólo 6 niños (11,5%) presentaron EI antes, mientras que 21 (40,3%) fueron concomitantes al diagnóstico de AILD. Los antecedentes 

familiares de enfermedad autoinmune fueron comparables en ambos grupos (A: 23,5% vs. B: 30,2%, (p = 0,46). La progresión de la enfer-

medad en términos de tiempo medio hasta la remisión no mostró diferencias significativas. Se encontró un mayor porcentaje de recaídas 

en el grupo con EI (19,2% vs 10,6% p: n/s). En el grupo A el valor medio de transaminasas y GGT en el momento del diagnóstico de AILD 

fue significativamente mayor.

Nuestro estudio mostró una alta asociación entre EHA y EI. En base a estos hallazgos es importante el cribado de enfermedad hepática 

concomitante en todo paciente con diagnóstico de EI, realizando pruebas de función hepática y autoanticuerpos específicos, especialmente 

en niños con colitis ulcerosa y enfermedad celiaca.

Trastorno linfoproliferativo posterior a trasplante hepático pediátrico: experiencia de un 
centro de referencia en Argentina

Jhoanna Valery Adauto Luizaga, Maria Belen Pallitto, Victoria Fernandez de Cuevas, Maria Camila Sanchez, Maria Lorena 
Cavalieri, Daniel D`Agostino, Gustavo Boldrini

Servicio de Gastroenterología- Hepatología - Hospital Italiano de Buenos Aires - Argentina

Los trastornos linfoproliferativos posteriores al trasplante (PTLD) son una de las neoplasias malignas más comunes después del trasplante 

de órganos sólidos. Nuestro objetivo es evaluar la incidencia y características clínicas del PTLD en pacientes pediátricos trasplantados 

hepáticos. 
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Pacientes pediátricos trasplantados hepáticos desde diciembre de 2011 a diciembre 2021. Se estudiaron edad, sexo, carga viral del 
virus de Epstein-Barr (EVB), tiempo al diagnóstico, histopatológia y sobrevida. De 147 pacientes sometidos a TH, 10 pacientes desarro-
llaron un PTLD, incidencia de 6,8%.

La mediana de edad al momento del diagnóstico de PTLD fue 7,1 años (IQR, 2,75-9,8). La mediana del tiempo de replicación del ADN 
del EVB fue de 7,5 meses (IQR 2-9) después del TH, y la mediana al diagnóstico del PTLD fue de 11 meses (IQR, 9-18) post TH. Los 
niños con PTLD fueron trasplantados a una edad más temprana (42,5 meses vs 61,3 meses). 

Los estudios serológicos previos al trasplante para el EBV fueron positivos en 6 (60%) pacientes.
La localización más frecuente fue gastrointestinal 50%, seguida por ganglios periféricos 20%. De aquellos en los que se determinó la 

clonalidad (n:7), el 72% eran monomórficos y el 28% polimórficos.
Después del diagnóstico, en todos los casos se redujeron o suspendieron los inmunosupresores. Dos pacientes recibieron tratamiento 

con anticuerpos monoclonales anti-CD20, dos fueron tratados con quimioterapia y dos quimioterapia + rituximab. Seis lograron una remi-
sión completa y cuatro fallecieron como consecuencia de la progresión del PTLD. Las tasas de Sobrevida a 3, 5 y 10 años tras el diag-
nóstico fueron del 80%, 70%, 60% respectivamente. La infección primaria por EBV y la inmunosupresión tras el TH en niños pueden 
aumentar el riesgo de PTLD, la monitorización de la carga del ADN del VEB ayuda a una detección precoz y la disminución de la inmu-
nosupresión es esencial para tratar esta patología.

Relato de caso de PFIC 6 em lactente

Jéssica Melchior1, Regina Sawamura1, Robertta Kelly Marques Ferreira1, Caroline Geraldo Bizarro1, Gilda Porta2,  
Priscilla Rezende de Abreu Ferreira1, Mateus Andrade1, Gabriela Oliveira Piantino1, Maria Inez Machado Fernandes1, 
Lucianna Fonseca Barreto1

1Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina de Ribeirão Preto – USP; 2Hospital Infantil Menino de Jesus

A colestase intra-hepática familiar progressiva (PFIC) envolve um grupo heterogêneo de doenças raras consequente a defeito no trans-
porte e secreção da bile. Têm herança autossômica recessiva. Embora os mecanismos desencadeantes sejam diferentes, suas manifes-
tações clínicas são semelhantes, com destaque para a colestase intra-hepática na infância, podendo, em casos excepcionais, evoluir com 
insuficiência hepática. A PFIC geneticamente confirmada é responsável por 12% a 13% dos distúrbios colestáticos em lactentes e crianças. 
Descrição: Paciente com 3 anos e 2 meses, nascida a termo, gênero feminino. Icterícia intermitente desde 2 anos. Apresentou 3 episódios 
de hipocolia fecal, colúria e prurido com duração de 1 mês. História pregressa de internação em UTI pediátrica por 21 dias devido a 
bronquiolite. Consanguinidade parental de primeiro grau. Exame físico: icterícia, sem outras anormalidades. Laboratoriais: aumento dis-
creto de TGO/TGP, Gama-GT e bilirrubinas normais, cobre sérico 173,6 (VR: 70-140), triagem para erro inato do metabolismo (urina) 
positivo para cloreto férrico. Ultrassonografia abdominal: hepatomegalia. Biópsia hepática: parênquima com discreta fibrose periportal, 
leve colestase intra-hepatocitária. Painel genético de colestase crônica: variante em homozigose no gene MYOB5. Paciente segue reali-
zando acompanhamento ambulatorial, atualmente assintomática e sem medicação. Discussão: Neste relato, aborda-se o caso de uma 
criança diagnosticada com PFIC 6, apresentando mutação em homozigose no gene MYO5B, que codifica proteína associada a actina 
chamada MYOB5 que contribui para a polarização de células epiteliais em tecidos do organismo. Nos hepatócitos, participa na localização 
de transportadores canaliculares que dependem de ATP e no intestino mantém a polaridade dos enterócitos. Quando há mutação no 
MYO5B pode ocorrer colestase com ou sem doença de inclusão de microvilosidades, que cursa com diarreia grave. A colestase geral-
mente surge no início do segundo ano de vida ou no final da infância, com hepatomegalia, prurido com/sem hipocolia, GamaGT normal, 
ácidos biliares séricos elevados. Neste relato, paciente não apresenta diarreia, com boa resposta ao ácido ursodesoxicólico.

Conclusão: Atualmente existem 7 tipos de PFICs descritos. Abordar e investir em métodos diagnósticos é de fundamental importância 
para que sejam conhecidos os mecanismos de ação dos diversos tipos e consequentemente melhores opções de tratamento.

Prevalência e evolução de pacientes pediátricos com síndrome hepatopulmonar submetidos 
a transplante hepático

Bruno Jorge Maia Marinho Alves, Simone Santoro Angelo Zaragoza, Leila Rodriguez Martins, Helena Thie Miyatani, Uenis 
Tannuri, Ana Cristina Aoun Tannuri

Instituto da Criança e do Adolescente - HCFMUSP

A Síndrome hepatopulmonar (SHP) é responsável pelo aumento da morbidade de pacientes cirróticos, e o transplante hepático é o único 
tratamento curativo reconhecido atualmente. No entanto, ainda há poucos estudos e relatos sobre a prevalência e a evolução dessa sín-
drome em pacientes pediátricos submetidos ao transplante. Descrever a evolução de pacientes pediátricos (crianças e adolescentes até 
18 anos) com SHP submetidos a transplante hepático. Foi realizada análise retrospectiva dos pacientes pediátricos submetidos a 
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transplante hepático num hospital terciário entre maio de 2018 e abril de 2023. No caso de pacientes com SHP, foram avaliados o nível 
de pressão arterial de oxigênio antes do transplante, a dependência de oxigenioterapia domiciliar antes e após o transplante, o uso de 
óxido nítrico no pós operatório, tempo de internação em UTI, tempo de internação hospitalar, incidência de complicações vasculares e 
biliares, e letalidade. Foram realizados 252 transplantes pediátricos no período avaliado, porém 14 foram excluídos por terem sido retrans-
plantes. Dos 238 casos, 11 (4,62%) apresentavam SHP confirmada por gasometria arterial, ecocardiograma com estudo de microbolhas 
ou cintilografia. Foi possível recuperar dados de gasometria de 9 pacientes, dos quais 44,4% apresentavam hipoxemia grave, caracterizada 
por pressão arterial de oxigênio menor que 50mmHg, destes, todos precisaram de óxido nítrico no intra e/ou no pós operatório. Entre os 
pacientes dependentes de oxigênio antes do transplante, 60% ficaram livres da oxigenoterapia num período de até 3 meses de observação 
após a cirurgia. Foi identificada trombose arterial em 3 (27,2%) pacientes e não houve casos de trombose de veia porta. Complicações 
biliares ocorreram em 63,6% dos pacientes. A letalidade foi de 18,1%. O tempo médio de internação em UTI foi de 15 dias e hospitalar 
foi 72,6 dias após o transplante, excluindo-se os pacientes que faleceram. Pacientes pediátricos com SHP submetidos a transplante he-
pático tiveram alta taxa de sobrevida no período avaliado. A dependência de oxigênio foi resolvida em 60% dos pacientes, e pacientes 
com hipoxemia grave precisaram de óxido nítrico no período intra e pós operatório. São necessários mais estudos para avaliar a relação 
entre o nível de hipoxemia pré operatória e a ocorrência de complicações arteriais e biliares.

Relato de caso: glicogenose tipo Ib com manifestação clínica neonatal

Jéssica Fonseca Campos de Oliveira, Luiza Campos Brunetti Spagnol, Caio Robledo Quaio,  
Lorena Oliveira Lima, Natascha Silva Sandy

ICR/HCFMUSP

As Doenças de Depósito de Glicogênio (GSDs), ou glicogenoses, abrangem uma série de erros inatos do metabolismo da glicose e do 
glicogênio. GSD-Ib, um subtipo raro da GSD tipo I, resulta de variantes patogênicas do gene SLC37A4, que codifica a glicose-6-fosfato 
translocase (G6PT). Sua deficiência causa hipoglicemia e outras anormalidades metabólicas e imunológicas. O objetivo deste relato é 
descrever os achados de M.S.S., um recém-nascido a termo, do sexo masculino que não apresentou complicações durante a gestação 
e o parto. Duas horas após o nascimento, apresentou desconforto respiratório e foi transferido para a UTIN, onde evoluiu com repetidos 
episódios de hipoglicemia sintomática, incluindo um episódio de hipoglicemia grave (< 2mg/dL) nas primeiras horas de vida. Outras graves 
intercorrências foram o início de crises convulsivas e a necessidade do aporte endovenoso contínuo de glicose para manutenção da eu-
glicemia. Nenhuma outra anormalidade física significativa foi detectada.

Durante investigação, amostras ´críticas´ de sangue revelaram níveis baixos de glicose, insulina e ácido úrico normal e lactato venoso 
elevado. Neutropenia e hipertrigliceridemia foram observadas no 11º dia de vida. Realizada hipótese diagnóstica inicial de hiperinsulinismo 
congênito, com uso de diazóxido e maltodestrina para controle glicêmico. Evoluiu com infecções graves de repetição, sendo feita inves-
tigação inicial para erros inatos da imunidade que não demonstrou alterações além da neutropenia. Para ampliar a avaliação de imuno-
deficiências, realizado painel de sequenciamento de nova geração que identificou duas variantes patogênicas em heterozigose no gene 
SLC37A4, fato que confirmou o diagnóstico de GSD-Ib. Normalmente, a apresentação clínica com hipoglicemia sintomática ou hepatome-
galia ocorre entre o terceiro e sexto mês de vida, quando o intervalo entre as refeições aumenta. O caso apresentado tem manifestação 
clínica atípica, com hipoglicemia sintomática desde as primeiras horas de vida, persistindo durante todo o período neonatal. A GSD-Ib é 
uma doença genética rara, que normalmente cursa com início de sintomas até o primeiro ano de vida, como hipoglicemia sintomática, 
neutropenia com infecção recorrente, falha de crescimento e hepatomegalia. Apesar do início dos sintomas geralmente ser mais tardio, 
alguns pacientes podem apresentar manifestações desde o início da vida, devendo ser lembrada como uma das causas de hipoglicemia 
neonatal persistente.

Relato de caso: ultrassonografia com contraste de microbolhas hepática contribuindo para 
planejamento cirúrgico de ressecção de lesão hepática

Ana Cristina Tannuri, Sarah Cozar Zolio, Victor Batitucci Ribeiro, Natscha Silva Sandy, Maria Tereza Guiotti, Lisa Suzuki, 
Luisa Leitão de Faria, Aline Saraiva, Lorrayne Moreira Assis, Renata Gil

ICR

A ultrassonografia com contraste de microbolhas (Contrast-Enhanced Ultrasound - CEUS) hepática fornece avaliações dinâmicas e em 
tempo real para caracterização de estruturas anatômicas, lesões e vascularização. Isso permite avaliações não invasivas, sem uso de 
radiação e análise dinâmica vascular mais precisa que a tomografia computadorizada (TC) e ressonância magnética (RM). No diagnóstico 
diferencial de lesões hepáticas focais, tem sensibilidade e especificidade similar à TC e RM na maioria dos casos, e é melhor em algumas 
situações. Paciente, 8 anos, masculino, previamente hígido, com perda de peso, astenia e aumento do volume abdominal há 2 meses, 
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além de febre por cerca de 10 dias. Apresentou anemia secundária (com necessidade de transfusão). Realizou TC, que evidenciou uma 
volumosa lesão expansiva no lobo hepático direito, com grande componente cístico e vaso calibroso de permeio. Na RNM, houve melhor 
caracterização da lesão, sugerindo provável origem vascular ou mesenquimal, com sinais de hemorragia nas áreas císticas. Foi realizada 
complementação com CEUS, na qual houve um achado adicional para a cirurgia (fístula arteriovenosa com a artéria hepática). Assim, foi 
realizado o clampeamento da artéria hepática antes da hepatectomia direita. O diagnóstico foi de neoplasia maligna de padrão epitelióide, 
com extensas áreas de necrose no anatomopatológico. Discussão: No caso, o CEUS foi superior a TC e RNM, trazendo achado adicional 
de uma fístula arteriovenosa com a artéria hepática. Isso contribuiu para o planejamento cirúrgico, reduzindo o risco de sangramento no 
intra-operatório.

Conclusão: Embora o CEUS para caracterização de lesões focais hepáticas esteja bem estabelecido na população adulta, ainda carece 
de estudos na população pediátrica. O auxílio no diagnóstico diferencial nessa população sem o uso da anestesia e radiação, além do 
conforto ao paciente, é uma vantagem inquestionável.

Ultrassonografia com contraste de microbolhas para diferenciação de nódulos hepáticos

Lisa Suzuki, Deborah Ykiko Otto, Victor Batitucci Ribeiro, Natscha Silva Sandy, Maria Tereza Guiotti,  
Camila Lohmann Menezes, Natalia Lomoinier dos Martires Guerra, Aline Saraiva

ICR

Descrever o uso da ultrassonografia com contraste de microbolhas (Contrast- Enhanced Ultrasound - CEUS), para avaliação e diferen-
ciação de lesões hepaticas inicialmente diagnosticadas por outro método de imagemSérie de casos retrospectiva casos de crianças e 
adolescentes submetidos ao CEUS no período de 2021 a 2023 para avaliação de nódulos/ tumores hepáticosNo presente trabalho, ana-
lisamos 14 casos pediátrico sumetidos a CEUS em um hospital pediátrico terciário, entre os anos de 2021 e 2023, direcionados para 
avaliação de lesões focais hepáticas em pacientes em seguimento no ambulatório de hepatologia pediátrica de um hospital terciário por 
causas diversas - dentre as quais, trombose crônica da veia porta, colangite esclerosante, hepatite autoimune, entre outras. Em todas as 
ocasiões, houve autorização expressa dos responsáveis legais para realização do exame, após explicação dos riscos e benefícios do 
exame. Em nenhum dos casos foi necessário o uso de sedação, e não foram registradas complicações após o exame. As principais ca-
racterísticas suspeitas de malignidade caracterizadas nos exames foram: realce precoce pelo contraste de microbolhas na fase arterial e 
a presença de washout precoce em relação ao restante do parênquima. A maioria dos nódulos caracterizados como ´de regeneração ,́ 
apresentaram padrão de realce semelhante ao restante do parênquima hepático durante todo o tempo de observação, e nenhum teve 
washout precoce.

As crianças em questão também foram submetidas a exame axial com contraste (tomografia computadorizada e/ou ressonância mag-
nética), previamente ou posteriormente ao CEUS, com altos índices de similaridade dos achados. O CEUS, tem como vantagens a ausência 
de radiação, a observação em tempo real do padrão de realce, a possibilidade de realização no leito, a curta duração, a dispensabilidade 
de sedação, bem como o baixo risco de complicações. No nosso estudo, os resultados confirmamaram atividade do CEUS como moda-
lidade eficaz e segura, capaz de complementar ou até eventualmente substituir outros métodos de imagem que utilizam radiação ionizante 
e contrastes iodado ou paramagnético.

Follow-up de 3 anos de paciente com PFIC 7-associada a variante USP53

Jéssica Melchior1, Regina Sawamura1, Maria Inez Machado Fernandes1, Robertta Kelly Marques Ferreira1,  
Mateus Andrade1, Rosa Helena Monteiro Bigélli1, Caroline Geraldo Bizarro1, Gabriela Oliveira Piantino1,  
Lucianna Fonseca Barreto1, Gilda Porta2

1Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina de Ribeirão Preto – USP; 2Hospital Infantil Menino de Jesus – SP

A colestase intra-hepática familiar progressiva (PFIC) envolve um grupo de doenças raras, com herança autossômica recessiva, resultando 
em deficiência na secreção biliar. Embora os mecanismos desencadeantes sejam diferentes, suas manifestações clínicas são semelhan-
tes, incluindo colestase, prurido, e/ou doença hepática progressiva. Existem 7 tipos de PFICs descritos. Descrição: Paciente nascido a 
termo, masculino, com história de febre, hematúria macroscópica e icterícia aos 5 meses de vida. Suspeitado de ITU, tratado com anti-
biótico parenteral e posteriormente dado alta com medicação via oral. Evoluiu com equimoses e prurido, sendo internado no serviço de 
origem, onde recebeu concentrado de hemácias e vitamina K com resolução do quadro. Com 7 meses, apresentou novamente icterícia, 
prurido e equimose. Com 8 meses foi admitido no nosso serviço para investigação, apresentando icterícia, discreta hepatomegalia e es-
coriações superficiais em pele. Laboratório: anemia, aumento de bilirrubinas totai e frações, aumento discreto TGO/TGO, GamaGT/albu-
mina/INR normais. US normal, biópsia hepática: hepatite crônica com transformação nodular. Painel genético de colestase crônica evi-
denciou mutação no gene USP53 (chr4:119.260.513 T > C) em homozigose. Último retorno há 2 meses, com 3 anos de idade, assintomático, 
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sem icterícia, sem prurido. Exames físico e laboratoriais normais, peso P50-75, estatura P75. Discussão: A primeira publicação da mutação 
USP53 como causa de doença hepática colestática pediátrica ocorreu em 2019, desde então, aproximadamente 32 casos foram publica-
dos. O distúrbio se manifesta como colestase com prurido leve a moderado, progressão insidiosa da doença, GamaGT baixa, ácidos 
biliares séricos elevados e aminotransferases discretamente elevadas. Em muitos casos o curso da doença é autolimitado ou episódico, 
respondendo bem à rifampicina ou ácido ursodesoxicólico. Colelitíase foi relatada em vários pacientes. Transplante hepático foi realizado 
em apenas um caso que apresentava prurido intratável que não respondia ao tratamento médico. 

Conclusão: O paciente deste relato, atualmente com 3 anos, tem apresentado evolução favorável, estando totalmente assintomático. 
Não se sabe até que ponto tal desordem é progressiva, a literatura sugere que a colestase possa ser recorrente, por este motivo, deve-se 
manter rigoroso acompanhamento e monitoramento dos pacientes.

Deficiência de esfingomielinase ácida B (Nieman-Pick B): manifestações hepáticas

Sandra Vieira1, Renata Guedes2, Carlos Kieling2, Caroline Klein2, Fabiano Poswar2, Ida Schwartz1, Cibele Ferreira3,  
Carolina de Souza4

1Universidade Federal do Rio Grande do Suls; 2Hospital de Clínicas de Porto Alegre; 3Hospital Universitário Prof Edgar Santos; 4Descrever 
a Evolução das Manifestações Hepáticas em 9 Pacientes Com ASMD-B, Acompanhados em Dois Diferentes Serviços de Atendimento 
Quaternário

A deficiência de esfingomielinase ácida (ASMD) ou doença de Niemann-Pick A,B e A/B) é uma doença lisossômica,rara. Há comprome-
timento visceral, sem envolvimento neurológico. A doença hepática está entre as principais causas de morte. Descrever a evolução das 
manifestações hepáticas em 9 pacientes com ASMD-B, acompanhados em dois diferentes serviços de atendimento quaternário. Coorte 
histórica de 9 pacientes com ASMD, acompanhados em dois hospitais de referência para hepatologia pediátrica e/ou genética médica. 
Os dados foram obtidos através da revisão de prontuários. Foram analisados as características clínicas (hepatomegalia, esplenomegalia) 
e laboratorias (AST,ALT, plaquetas, bilirrubinas total e direta, INR e albumina) em dois momentos da avaliação ambulatorial: primeira 
consulta (T0) e última consulta (T1). Ultrassonografia hepática com Doppler foi realizada em todos os pacientes. Os tamanhos do fígado 
e do baço foram comparados com tabela específica/idade. Nenhum paciente estava em reposicão enzimática.

A mediana do tempo de seguimento foi 14,4 anos (4 - 19,2 anos). Sete pacientes eram do sexo masculino. Seis pacientes foram enca-
minhados para avaliação por hepatoesplenomegalia, dois por protrusão abdominal e um por baixa estatura + protrusão abdominal. A idade 
do encaminhamento variou de 10 meses a 6 anos (med = 6,64 anos). O tamanho do fígado variou de 11-26 cm (T0) à 10-24 cm (T1). 
Todos apresentaram esplenomegalia às avaliações: T0 (14-25 cm), T1 (14-26 cm). Os valores de AST (59-168 U/L versus 38-139 U/L), 
ALT (84-226 U/L versus 42-114 U/L), GGT (28-197 U/L versus 30-194 U/L) foram semelhantes durante T0 e T1. Dois pacientes tiveram 
hiperbilirrubinemia total, um com predomínio de BD. Prolongamento do INR ou hipoalbuminemia não foram observadas. A contagem de 
plaquetas (X103) variou de 96-145 em T0 para 80-191 U/L em T1. Três pacientes (60%) apresentaram queda das plaquetas no período 
de observação. Não houve evidência ultrassonográfica de cirrose e/ou hipertensão portal. Um paciente tinha fígado discretamente hete-
rogêneo em T1.

As manifestações hepáticas nesta série foram prevalentes mas não progressivas. A plaquetopenia parece ser secundária ao hiperes-
plenismo. Destacamos a necessidade do reconhecimento precoce desta situação rara e clinicamente heterogênea.

Hepatite de etiologia desconhecida pós pandemia de SARS-COV2, associada à aplasia  
de medula e evolução fatal: relato de caso

Sandra Vieira1, Rafaela Leite1, Renata Guedes2, Carlos Kieling2, Caroline Klein2, Adriano Taniguchi2, Liane Daudt1,  
Débora Silva2, Carlos Thadeu Cerski1

1Universidade Federal do Rio Grande do Suls; 2Hospital de Clínicas de Porto Alegre

Durante 2022, houve casos de hepatite aguda de origem desconhecida associados à necessidade de hospitalização, transplante hepático 
(TH) e óbito. Discutir os achados do explante de um paciente com IHA indeterminada, pós pandemia COVID-19, com evolução para TH, 
aplasia medular (AM) e óbito. Sexo masculino, branco, 7 anos, sem história de ingestão de medicamentos, transfusão ou contato com 
hepatite. Familiares com COVID-19. Vacinas atualizadas: vacina SARS-COV2 (1 dose). Criança obesa, ictérica, lúcida, sem sinais de he-
patopatia crônica. BT 28,7 mg/dL (BD 25,8), AST 2.940 UI/L, ALT 1.817 UI/L,RNI 2,38 (pós vit K), Fator V 18%: Sorologias: hepatites A-E, 
CMV, EBV, Herpes: negativas. PCR para Herpes 6, Parvovírus B19, SARS-COV2, FAN, AML, antiLKM1 negativas. IgG SARS-COV2 = 1672 
AU/mL (VR:50) Houve piora hepática, encefalopatia, insuficiência renal. Instalado SPAD. Evoluiu para TH(fígado inteiro, doador falecido, 
isogrupo). Explante: necrose hepática, imuno-histoquímica (IHQ): linfócitos T CD8 + (granzyme B +), TIA-1 indeterminado, CD68+. IHQ 
negativa para adenovírus, Herpes 1,2,6, CMV, EBV, poliomavírus, HVB. Tratou reativação por CMV. Desenvolveu pancitopenia, não 
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relacionada aos antivirais. Biópsia de medula: AM. Indicado transplante de medula. Enxerto hepático funcionante. Repetidos episódios 
febris, antibióticos de largo espectro, antifúngicos e hemoderivados. Alta hospitalar 4,6 meses após TH. Reinterna por neutropenia febril e 
evolui com derrame pleural, bradicardia e óbito. Necropsia: mucormicose disseminada (estruturas fúngicas em vasos arteriais e venosos 
do hilo, parênquimas pulmonares e peribrônquico, pericardite crônica, trombose arterial:descendente anterior e aorta abdominal). Fígado: 
estrutura lobular preservada, sem rejeição celular, discretas esteatose e colestase. A não identificação da causa de IHA, pode ocorrer em 
cerca de 40% dos pacientes pediátricos. A aplasia de medula pode ser coincidente ou subsequente ao episódio de IHA. Desregulação e 
ativação imunológica são mecanismos sugeridos. No fígado nativo deste paciente, houve intensa atividade citotóxica (células T CD8+, 
CD68+, granzyme B +) e baixa atividade proliferativa (Ki67 negativo). O marcador molecular induzido por bacterias/vírus (TIA-1) foi inde-
terminado. Estes marcadores, embora inespecíficos, têm sido identificadas nos episódios agudos de COVID-19. 

Comentário: IHA de causa infecciosa, evoluindo para aplasia medular não pode ser descartada, incluindo infecção aguda por 
SARS-COV2.

Novo sistema de escore para diagnóstico de doença de Wilson com apresentação aguda

Renata Pavan Rocha1, Carlos Oscar Kieling1, Renata Rostirola Guedes1, Caroline Hendges Klein1, Ariane Backes1,  
Cibele Dantas Ferreira2, Sandra Maria Gonçalves Vieira3

1Hospital de Clínicas de Porto Alegre; 2Hospital Universitário Prof. Edgar Santos; 3Universidade Federal do Rio Grande do Sul

A apresentação aguda de Doença de Wilson (DW) sob a forma de insuficiência hepática aguda grave (IHAG) ou agudização de doença 
hepática crônica (acute-on-chronic liver failure: ACLF) é rara e de difícil diagnóstico. Feng et al (2022) desenvolveram um novo sistema 
de escore para a diferenciação de causas de IHAG/ACLF. Pontuação de escore 8805, 2,5 identificou casos de apresentação aguda de 
DW com boa precisão. 

Testar o escore sugerido por Feng et al. em quatro pacientes com apresentação aguda de DW. Foram testados também seis pacientes, 
com diagnóstico de IHAG não DW. Escore 8805, 2,5 foi considerado como sugestivo de DW.

Coorte histórica. O diagnóstico de DW foi realizado com base em características bioquímicas, histologia dos explantes (em 4 casos) e/
ou molecular. A insuficiência hepática foi definida como INR 8805, 2 irresponsivo à vitamina K, associada à encefalopatia. A presença de 
evidências de doença hepática crônica diferenciou IHAG de ACLF. O resultado do escore proposto baseia-se na avaliação de seis parâ-
metros [idade, AST, ALT, a razão AST/ALT, fosfatase alcalina (FAL) e a razão FAL/Bilirrubina total]. A cada variável foi atribuída os valores 
zero ou 1. A pontuação mínima é zero e a pontuação máxima é 6.

Foram avaliados 4 pacientes com DW de apresentação aguda (todos ACLF) e 6 de IHAG não DW. A etiologia da insuficiência hepática 
foi idiopática (n = 4), hepatite viral A (n = 1), intoxicação por acetaminofen (n = 1). Um paciente com DW foi submetido à plasmaférese. 
Três dos quatro pacientes com DW foram submetidos ao transplante hepático (TH) e o quarto encontra-se ativo em lista para TH. A 
sobrevida em um ano dos pacientes pós TH foi 83% no grupo não DW e 50% no grupo DW. O escore de Feng et al 8805, 2,5 foi obser-
vado em todos os pacientes com DW e em nenhum dos pacientes sem DW.

Na amostra estudada, o escore de Feng et al. identificou adequadamente 100% dos pacientes com ACLF secundária à DW. A aplicação 
deste escore no diagnóstico diferencial destes pacientes deve ser considerada. Diante dos escores encontrados, sugere-se a realização 
de um estudo multicêntrico, visando aumentar o n de pacientes avaliados, com o objetivo de melhor validação dos resultados.

Série de casos de crianças e adolescentes com diagnóstico molecular de colestase  
intra-hepática familiar progressiva (PFICS) em um centro pediátrico terciário

Renata Gil Fernandes, Natascha Silva Sandy, Maria Tereza Galvão Guiotti, Ricardo Katsuya Toma,  
Ana Paula Cataldi de Lima E Souza, Andressa Carolina de Oliveira Mundim, Karen Tie Kobashikawa, Victor Batitucci Ribeiro, 
Vanessa Maranhão Noleto da Fonseca, Rebeca Fernandes Fonseca

Instituto da Criança e do Adolescente-FMUSP

Descrever a apresentação clínico-laboratorial, a evolução clínica e o diagnóstico molecular de pacientes pediátricos com colestase in-
tra-hepática familiar progressiva (PFIC).Série de casos retrospectiva. Foram incluídos pacientes com o diagnóstico molecular de PFIC de 
um centro pediátrico terciário, entre os anos de 2011 e 2022. Foram incluídos 9 pacientes. A mediana da idade, no encaminhamento, foi 
de 3 anos e a mediana no tempo de seguimento na instituição foi de 4 anos. O diagnóstico inicial de PFIC foi baseado em achados clí-
nicos e laboratoriais inicialmente, em alguns casos apoiado por biópsia hepática, e em todos os casos dessa série apoiado por estudo 
molecular. Quanto a alternação genética: em um caso foram reportadas variantes no gene ATP8B1 (PFIC 1), em um no gene ABCB11 
(PFIC 2), em três no gene ABCB4/ MDR 3 (PFIC 3), em dois no gene MYO5B (PFIC 6), e um caso no gene USP53 (PFIC associada da 
peptidase específica de ubiquitina 53). Apenas um paciente apresentou colestase neonatal (PFIC X). Na evolução três pacientes não 
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apresentaram prurido colestático. Todos os pacientes fizeram uso de ácido ursodesoxicólico, em dois casos foi associado o uso de co-
lestiramina e dois a rifampicina para controle do prurido. Antes do diagnóstico molecular, quatro pacientes estavam rotulados com o 
diagnóstico de possível colangite esclerosante primária. Gama glutamil transferase elevada foi observada em todos os pacientes com 
diagnóstico molecular de PFIC tipo 3. Quatro pacientes evoluíram com hipertensão portal e doença hepática crônica descompensada, 
três deles possuem o diagnóstico de PFIC tipo 3 e um o diagnóstico de PFIC tipo 6.O diagnóstico da PFIC pode ser desafiador pela ampla 
variabilidade na apresentação clínica, sendo fundamental o apoio com teste molecular. O controle do prurido é um desafio no seguimento 
desses pacientes.

Doença de Niemann-Pick 1C em paciente com colestase neonatal prolongada

Juliana Cristina Eloi, Karoline Baldiati de Souza, Gabriela Kunzler

Universidade Feevale

A Doença de Niemann-Pick tipo C (NPC) é uma esfingolipidose autossômica recessiva que se caracteriza pelo acúmulo lisossômico de 
colesterol não-esterificado em vários tecidos, resultando em neurodegeneração progressiva, hepatoesplenomegalia entre outros sintomas. 
A doença pode ser classificada de 5 formas, de acordo com a idade de início das manifestações clínicas, sendo elas perinatal, infantil 
precoce, infantil tardio, juvenil, adolescente/ adulto. Na doença perinatal, os neonatos podem apresentar ascite e hepatomegalia, icterícia 
ou colestase neonatal prolongada, demência ou disfunção cognitiva precoce, entre outros sintomas. A sobrevida dos pacientes varia de 
alguns dias a mais de 60 anos de idade, embora na maioria dos casos o óbito ocorra entre 10 e 25 anos de idade. A progressão da 
doença e sua mortalidade são influenciados pela idade de início dos sintomas neurológicos. O presente relato trata-se de um caso de 
colestase neonatal prolongada, citomegalovírus positivo e com diagnóstico de Nieman-Pick 1 C. Paciente prematura de 35 semanas, 
iniciou com colestase no período neonatal, sem acolia ou episódios de hipoglicemia. Alta com 1 mês de idade cronológica. Investigação 
laboratorial e ultrassonografia (US) normais. Iniciado com ácido ursodesoxicólico sem melhora. Com 2 meses, realizou US com Doppler 
que foi sugestiva de hipertensão porta com hepatoesplenomegalia. Internou em serviço terciário onde repetiu STORCH com CMV positivo, 
biópsia hepática com sinais de hepatite neonatal, usou ganciclovir, tratou também sepse pelo cateter e herpes. Manteve quadro de he-
patoesplenomegalia e colestase persistente, sendo avaliada pelo serviço de genética. Teve diagnóstico de Nieman Pick 1C com 1 ano e 
3 meses. Está em uso de Niglustate, e até então não apresenta alterações neurológicas. A icterícia colestática indica disfunção hepato-
biliar e quando ocorre nos primeiros meses de vida, e se torna persistente, é imprescindível a investigação para síndromes raras. A de-
terminação da causa de colestase neonatal é um verdadeiro desafio devido ao grande número de fatores etiológicos, às baixas sensibi-
lidade e especificidade dos métodos diagnósticos disponíveis, no entanto, é necessária rapidez diagnóstica já que está associada a um 
melhor prognóstico. As infecções em geral, são uma das principais causas de colestase neonatal prolongada, sendo infecção por cito-
megalovírus a mais prevalente, fato que, contribuiu para o atraso no diagnóstico da paciente relatada.

Enfermedad hepática relacionada a fibrosis quística: estudio de cohorte en niños de 
México

Alejandra Marissela Sabillón Mendoza, Rubén Peña Vélez, Flora Zárate Mondragón, Jaime Ramirez Mayans

Instituto Nacional de Pediatria

La incidencia de la enfermedad hepática asociada a fibrosis quística es de aproximadamente 10-15%. El fenotipo es variable y no se ha 
identificado un mecanismo patogénico preciso que vincule el desarrollo y la progresión de la enfermedad hepática en pacientes con FQ. 
La lesión hepática y la colestasis ductal podrían ser causados por disfunción del gen regulador de conductancia transmembranal de fi-
brosis quística (CFTR). Determinar si la prevalencia de enfermedad hepática relacionada a FQ y evaluar si alguna mutación puede estar 
asociada a inflamación o fibrosis hepática. Estudio retrospectivo, analítico. Se incluyo a pacientes pediátricos (0-18 años) con diagnóstico 
de FQ mediante análisis de ADN genómico, se evaluaron las pruebas de función hepática iniciales. Se describre el grado de afectación 
hepática mediante elevación de transaminasas y AST-to-Platelet Ratio Index (APRI). Se hicieron pruebas de correlación yó prueba de 
Kruskal-Wallis para comparación de las pruebas de función hepática y APRI en niños con FQ de acuerdo a la mutación. 82 pacientes con 
diagnóstico de fueron incluidos (Tabla 1). La edad media 24 meses. El 59.8% (n = 49) presentaba elevación de la ALT. 39% (n = 32) pre-
sentó alteración ecografía hepática. El 69.5% (n = 57) presentaba APRI entre 0-0.5, APRI 0.5-1.5 el 24.4% (n = 20) y APRI > 1.5 el 6.1% 
(n = 5). La correlación de APRI con ALT fue 0.685 (p < 0.001), con AST 0.804 (p < 0.001) y con GGT 0.385 (p < 0.001), no se encontró 
correlación con otras pruebas de función hepática. Los niños con mutación F508del, presentaba mayor elevación de ALT, en comparación 
con las mutaciones G542X y N1303K (p = 0.043), no hubo diferencias con AST y APRI. En el presente estudio encontramos que los niños 
con FQ al diagnóstico frecuentemente tiene alteración de las ALT, incluso podrían cursar con fibrosis hepática determinado por APRI. 
Algunas mutaciones genéticas podrían cursan con mayor grado de lesión hepática.
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Carcinoma hepatocelular de apresentação precoce em criança com PFIC  
tipo 2 – relato de caso

Clarissa Paneto Sulz, Bárbara Clarice Silva Carmo, Anna Luiza Rend de Lima, Cibele Dantas Ferreira Marques,  
Tainara Queiroz Oliveira, Madalena Porto Magalhães, Luiza Amélia Cabus Moreira

Hospital Universitário Professor Edgard Santos - Complexo HUPES/CPPHO

A colestase intra-hepática familiar progressiva (PFIC) consiste em um grupo heterogêneo de doenças genéticas, autossômicas recessivas, 
caracterizadas por doença hepática colestática crônica em ausência de anormalidades estruturais hepatobiliares. As principais manifes-
tações clínicas são a icterícia e o prurido, significativo, iniciadas ainda no período neonatal ou no primeiro ano de vida. EMBB, 4 anos, 
filho de pais consanguíneos com história de irmão falecido aos dois anos de idade por insuficiência hepática de causa desconhecida, 
iniciou quadro de icterícia aos 20 dias de vida sendo orientado banho de sol. Evoluiu com piora da icterícia, colúria e hipocolia fecal, 
internado para investigação diagnóstica com 2 meses e 15 dias de vida. Foram afastadas causas infecciosas, anatômicas, hipotireoidismo, 
fibrose cística, deficiência de alfa-1-antitripsina e deficiência de GALT, além de teste pezinho normal. Apesar da colestase clínica, os níveis 
de Gama-GT (GGT) se mantiveram sempre dentro dos valores de normalidade e o mesmo evoluiu com prurido refratário ao uso de Ácido 
Ursodesoxicólico. Biópsia hepática pouco elucidativa sendo encaminhado ao ambulatório de Genética Médica que coletou painel genético 
para colestase intra-hepática familiar com resultado positivo para gene ABCB11 em homozigose, classificada como patogênica, recebendo 
diagnóstico definitivo de PFIC Tipo 2. Com 04 anos de idade, em internação por sangramento uretral franco, realizado tomografia de 
abdome que evidenciou nódulo hepático sugestivo de carcinoma hepatocelular (CHC), corroborado por resultado de alfafetoproteína de 
27.693,55 ng/mL, sendo encaminhado para transplante hepático. Submetido a transplante hepático (inter-vivo) em Junho de 2023 e segue 
em acompanhamento. A PFIC2 caracteriza-se por acúmulo de ácidos biliares no interior do hepatócito e lesão hepatocelular progressiva, 
decorrentes da redução do transporte de ácidos biliares pela mutação do gene ABCB11 que codifica a bomba de excreção desses sais. 
A apresentação inicial dessa variante parece ter maior gravidade e está mais associada a tumores hepáticos malignos, devendo-se rea-
lizar anualmente nestes pacientes ultrassom abdominal com Doppler hepático e dosagem de alfafetoproteína. Além disso, pacientes com 
PFIC 1 e 2, tem maior propensão à prurido intenso e de difícil controle, com níveis de GGT normais ou baixos.

Deficiência de alfa-1-antitripsina em neonato com colestase – relato de caso

Bárbara Clarice Silva Carmo, Clarissa Paneto Sulz, Anna Luiza Rend de Lima, Cibele Dantas Ferreira Marques,  
Tainara Queiroz Oliveira, Aécio Mendes Santos, Letícia de Souza Silva, Sandra Márcia Normanha de Queiroz Santos

Hospital Universitário Professor Edgard Santos - Complexo HUPES/CPPHO

A deficiência de alfa-1-antitripsina (A1AT) é a doença hepática de causa genética mais comum em crianças. Trata-se de uma doença de 
depósito, de caráter autossômico e transmissão codominante, que no lactente colestático, se assemelha a apresentação de atresia de 
vias biliares. ELR, 6 meses, feminina, nascida de parto cesáreo à termo (39,4 semanas) por sofrimento fetal agudo, filha de mãe hipoti-
reoidea. Cursou com sintomas colestáticos (icterícia e colúria) no 5º dia de vida, iniciando investigação apenas no 30º dia de vida, quando 
internada para acompanhamento com hepatologia pediátrica. Durante internamento, evoluiu com hipocolia fecal, elevação de enzimas 
canaliculares, sendo submetida à biópsia hepática com colangiografia intra-operatória que não mostrou obstrução ou impedimento à 
passagem de constraste pela via biliar. Investigado demais causas para colestase neonatal, sendo afastadas causas infecciosas e outras 
causas de colestase anatômica que não fosse atresia biliar (AVB). Diagnosticada com hipotiroidismo congênito e coletado teste genético 
para alfa-1-antitripsina da paciente e de ambos os genitores com resultado positivo, variante ZZ e MZ, respectivamente. No seguimento 
ambulatorial, evoluiu com melhora dos sintomas colestáticos, bilirrubinas normais, porém mantendo elevação de GGT, bem como hepa-
toesplenomegalia importante. Desenvolvimento neuropsicomotor adequado para idade. A A1AT é uma glicoproteína cuja principal função 
é inibição enzimática. É sintetizada principalmente nos hepatócitos e, por este motivo, é pode ser classificada como doença de depósito, 
pois no individuo acometido o retículo endoplasmático não consegue degradar a proteína polimerizada. No neonato, sua manifestação 
clínica mais comum é a colestase, que pode ser muito similar à apresentação clínica de AVB. A forma ZZ é uma das formas mais impor-
tantes de colestase neonatal, podendo evoluir com hepatopatia crônica e carcinoma hepatocelular (CHC) no paciente adulto. Não há 
tratamento específico para a manifestação hepática da doença e a reposição de A1AT para prevenir ou tratar doença hepática não está 
recomendada. O transplante hepático é a única medida curativa, visto que o paciente passaria a expressar o fenótipo do doador, mas só 
está indicado em casos de urgência.
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Tirosinemia tipo 1: relato de caso com disfunção renal e deformidades ósseas

Grissel Torrez Reynolds, Lorena Oliveira Lima, Caio Robledo Quaio, Natascha Silva Sandy

ICR/HCFMUSP

A Tirosinemia tipo I é uma doença rara, causada pela deficiência da fumarilacetoacetase que é uma enzima encontrada no fígado e nos 
rins. As principais características clínicas geralmente aparecem nos primeiros meses de vida e incluem febre, diarreia, vômitos, compro-
metimento hepático grave, failure to thrive e disfunção tubular renal correspondente à Síndrome De Toni-Debre-Fanconi, com subsequente 
raquitismo hipofosfatêmico. O objetivo deste relato é descrever os achados de E. C.S.H., 7 anos, encaminhada para investigação de erro 
inato do metabolismo devido nódulos hepáticos, elevação de alfa-fetoproteína e deformidade em membros superiores Madelung-like. 
Paciente do sexo feminino, nascida a termo, sem intercorrencia perinatais, com sucção ao seio materno adequada e alta com 2 dias de 
vida. Sem história de disfagia. 

Apresentou atraso motor de partida, aos 2 anos deambulava sem queixas, mas aos 3 anos passou a apresentar alteração de marcha 
e perda de força progressiva global. Evoluiu com Sindrome de Fanconi (tubulopatia proximal) e deformidade bilateral em extremidades 
superiores devido osteoporose. 

Durante investigação, amostras de alfa-fetoproteína e de succinilacetona sérico estavam elevados, bem como succinilacetona na urina 
positiva, confirmando assim o diagnóstico de tirosinemia tipo 1. A tirosinemia é um distúrbio metabólico decorrente de uma deficiência 
enzimática responsável pela degradação da tirosina. O acúmulo de metabólitos de tirosina é prejudicial principalmente para o fígado, rins 
e sistema nervoso central. A apresentação clínica da tirosinemia tipo 1 é heterogênea, sendo que a forma aguda ocorre em lactentes 
entre 2 semanas e 3 meses de vida. Por outro lado, crianças com a forma crônica geralmente apresentam, após 1 ano de idade, déficit 
de crescimento e raquitismo, resultantes da diminuição da reabsorção tubular de fosfato. O risco a longo prazo de hepatocarcinoma está 
fortemente associado a níveis séricos elevados de alfa-fetoproteína. O diagnóstico precoce e o tratamento com nitisinona são cruciais 
para prevenir as complicações da doença, em associação com uma dieta isenta de tirosina e fenilalanina. Embora a associação de dis-
função hepática e tubulopatia proximal seja sugestiva de tirosinemia, o quadro clínico inicial pode não ser tão claro, sendo assim um 
diagnóstico diferencial importante a ser incluido e com tratamento oportuno para evitar grandes consequências.

Trombose arterial em transplante hepático pediátrico: implicações, condutas e perspectivas

Simone Santoro Angelo, Leila Rodriguez Martins, Bruno Jorge Maia, Uenis Tannuri, Ana Cristina Aoun Tannuri

HC FMUSP

A anastomose arterial é considerada a mais desafiadora no transplante hepático pediátrico, principalmente intervivo. A incidência de 
trombose arterial apresenta uma média de 3,9%, sendo maior em pacientes pediátricos: 8,3%. A trombose arterial é associada a compli-
cações biliares, estas, por sua vez, são a segunda causa de disfunção de enxerto, perdendo apenas para trombose portal. O manejo da 
trombose arterial continua sendo um desafio, principalmente no meio pediátrico. Diversos fatores exclusivos desses pacientes podem 
favorecer a trombose arterial: paciente pediátrico, artéria de pequeno calibre, diferença entre calibres arteriais de enxerto e receptor, 
pequeno espaço em cavidade abdominal, entre outros. 

Relatar a incidência de trombose arterial no transplante hepático pediátrico, bem como definir as condutas e desfechos para os casos 
avaliadosEstudo retrospectivo no período de 2018 a 2023 em serviço terciário Foram avaliados 263 pacientes submetidos à transplante 
hepático no período, desses, 28 apresentaram trombose arterial. Frente a trombose arterial, pode-se realizar: reoperação com re-anas-
tomose, re-transplante ou conduta conservadora. Nos pacientes estudados, tivemos 11 reoperações bem sucedidas, 11 foram submetidos 
à re-transplante e apenas 3 foram optados por observação. O diagnóstico se deu de forma precoce em 100% (menos de 30 dias de pós 
op), definindo assim a conduta a ser seguida. 10% dos casos que evoluíram com trombose de artéria hepática foram submetidos a 
re-transplante, sendo a mortalidade nesse grupo de 44%. Já os pacientes que seguiram condutas conservadoras tiveram uma mortalidade 
de 28%.O tratamento da trombose eu estou arterial ainda apresenta controvérsias, porém, em países que há baixa disponibilidade de 
órgãos a realização rotineira de re-transplante frente à trombose arterial não é o ideal. É necessário seguimento prolongado para definir 
as comorbidades envolvidos no tratamento conservador frente à trombose arterial, assim como resultados de sobrevida frente ao re-trans-
plante hepático precoce (momento do diagnóstico da trombose) ou tardio (quando evolui para disfunção hepática). Atualmente, as medidas 
diagnósticas utilizadas (ultrassonografia diária até sétimo pós operaTÓRIO) são imprescindíveis para o tratamento precoce e melhora de 
sobrevida do enxerto.
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Hepatite fulminante em crianças – etiologias, diagnóstico clínico e histopatológico

Leila Rodriguez Martins, Simone Santoro Angelo Zaragoza, Bruno Jorge Maia Marinho, Helena Thie Miyatani,  
Uenis Tannuri, Ana Cristina Aoun Tannuri

HC FMUSP

A hepatite fulminante é uma condição de extrema gravidade que se mantém desafiadora em sua etiologia e tratamento. As principais 
causas descritas na literatura são as hepatites virais ou presumidamente virais. Entre as demais estão as hepatites autoimunes, doenças 
de depósito - como doença de Wilson, medicamentosas entre outras. Contudo, a literatura mostra que em torno de 30 a 50% dos casos 
permanecem sem causa definida apesar de uma avaliação completa. Sabe-se que a biópsia hepática é uma ferramenta útil para o diag-
nóstico das doenças hepáticas. Valendo-se disso, o presente estudo tem o objetivo de correlacionar o diagnóstico clínico com os achados 
histopatológicos do explante hepático de pacientes pediátricos submetidos a transplante hepático por hepatite aguda fulminante. Foram 
analisados 64 prontuários de pacientes submetidos a transplante hepático no período de Janeiro de 2015 a fevereiro de 2023, devido 
hepatite fulminante. Foram excluídos aqueles com regressão espontânea ou pacientes com óbito anterior a realização do transplante. Dos 
64 pacientes analisados, 53% eram do sexo feminino e 47% sexo masculino. 67% foram submetidos a transplante hepático intervivos e 
33% foram submetidos a transplante com doador falecido. A média de idade dos pacientes foi de 70 meses, com casos variando de 11 
meses a 17 anos. Do total, 35% tiveram diagnóstico clínico definido ou presumido. A penas 9% tiveram sua etiologia determinada pelo 
exame histopatológico do explante. Destes tivemos 3 casos doença de Wilson, 1 caso de doença tóxico medicamentosa e 2 casos de 
hepatite auto imune. Os principais achados histopatológicos foram inespecíficos. A necrose maciça dos hepatócitos foi um dos principais 
problemas encontrados dificultando o diagnósticoApesar de a biópsia hepática ser uma ferramenta sabidamente importante para o diag-
nóstico de doenças hepáticas, a análise histopatológica dos explantes não se mostrou elucidativa. O diagnóstico histopatológico se mostrou 
útil em casos de doenças de depósito e doenças auto imunes, porém pouco acurado para hepatites virais e demais etiologias. O diag-
nóstico clínico se mostrou superior em acurácia no presente estudo, mas ainda assim mais de 56% dos casos permaneceram sem defi-
nição etiológica. Faz-se necessário incremento de novos marcadores histopatológicos e clínicos para o diagnóstico etiológico das hepatites 
fulminantes. 

Identificação de esteatose hepática em crianças e adolescentes com excesso de peso  
por ressonância magnética, elastografia hepática e razão tgo/tgp em um ambulatório  
de obesidade infantil do Rio de Janeiro

Valéria Yasmine Marinelli Vicente1, Marise E. de Marsillac2, Beatriz Louise Costa Themístocles1, Isabel Rey Madeira2,  
Carlos Terra3, Gustavo Federico Jauregui3, Cecília Lacroix De Oliveira4, Eliete Bouskela1, Fernanda Mussi Gazolla5,  
Paulo F. Collett-Solberg1

1Laboratório de Pesquisa Clínica e Experimental em Biologia Vascular - Universidade do Estado do Rio de Janeiro; 2Departamento de 
Pediatria da Faculdade de Ciências Médicas da Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ); 3Faculdade de Ciências Médicas da 
Universidade do Estado do Rio de Janeiro; 4Departamento de Nutrição do Instituto de Nutrição Aplicada da Universidade do Estado do 
Rio de Janeiror; 5Unidade Docente Assistencial de Endocrinologia e Metabologia da Universidade do Estado do Rio de Janeiro

A Doença Hepática Gordurosa Não-Alcoólica (DHGNA) pediátrica é definida por esteatose crônica, com acometimento de pelo menos 
5% do parênquima hepático, em crianças (< 18 anos), não sendo secundária ao uso de medicamentos, abuso de álcool, doenças en-
dócrinas e/ou genética ou desnutrição. Na maioria das crianças está associada à obesidade e à síndrome metabólica. Na pediatria, 
com a atual pandemia de obesidade infantil, esta já é a doença hepática mais prevalente – com alguns estudos demonstrando aco-
metimento de até um terço da população pediátrica por esta doença. O diagnóstico precoce da DHGNA pode ser desafiador e feito 
através de uma combinação de exames – clínico, laboratorial, de imagem e histopatológico. Comparar três métodos diagnósticos para 
esteatose hepática em crianças e adolescentes com excesso de peso: ressonância nuclear magnética (RNM), elastografia hepática 
transitória e a razão TGO/TGP .35 pacientes com excesso de peso com idade entre 4 a 15 anos, sendo 17 do sexo feminino, partici-
param do estudo. Para avaliação da obesidade/sobrepeso foram utilizadas as padronizações de IMC da OMS. Para a avaliação da 
gordura hepática foram feitas RNM não contrastada, que foi considerada positiva quando a fração de gordura hepática (FGHE) encon-
trada era maior ou igual a 5%, elastografia hepática transitória, considerada alterada quando CAP maior do que 237dB/m, e a razão 
TGO/TGP, tida como alterada se < 1.16 pacientes apresentaram esteatose diagnosticados através da RNM, com fração de gordura 
hepática variando de 5 a 13%. Já pela elastografia, nenhum paciente teve alteração no parênquima hepático detectada. Sete pacientes 
apresentaram razão TGO/TGP alterada, com valores variando entre 0,68 a 0,95. Destes, 4 pacientes apresentaram RM com esteatose 
hepática, 2 pacientes apresentaram RM normal e 1 paciente teve seu exame prejudicado pela presença de artefatos. Porém, a razão 
TGO/TGP não se correlacionou de maneira significativa com os resultados encontrados na RM (p = 0,8136). Apesar do alto custo, a 
RM é a melhor escolha para a detecção precoce de esteatose hepática em crianças e adolescentes com excesso de peso quando 
comparada à elastografia hepática por ultrassom e à razão TGO/TGP.



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

120

Falla hepática aguda secundaria a hepatitis por dengue, reporte de un caso clínico

Maria Del Carmen Padilla Arancibia

Privada

Dengue enfermedad viral, transmitida por mosquito A. Aegypti, mediante picadura. Es importante detectar signos de alarma e iniciar rá-
pidamente la reposición de líquidos EV y prevenir el shock y complicacionesmasculino de 6 años, previamente sano, consulta por cuadro 
de 5 días de evolución, febril persistente, cefalea, dolor abdominal, vómitos, exacerbados 24hs. previas a consulta, ingresa con deshidra-
tación grave, es estabilizado, se solicita laboratorios: GB.4.5 (L 51%) HGB 13.0, HTO36.2, PQT 85000, GL 89.5, ALT180, AST616, FAL765, 
BiD2.31, BiT2.88, TP15, ACT86, INR1.18, DengueIgM/IgG positivas, inicia tratamiento con Sol. Fisiológica, omeprazol, 48hs después 
evoluciona con dificultad respiratoria, ictericia generalizada, intenso dolor abdominal, laboratorios GB1900,HGB  10.9, PQT 130000, GL97.1, 
UREA 20, CREATININA0.38, TP24, ACT40, INR2.05, APTT58, Fibrinógeno100, ALT450, AST1295, FAL339, ALB2.4, BiT8.11, BiD6.26 he-
patitis A,B,C negativas requiriendo oxigenoterapia, sin encefalopatía, transferido a unidad de cuidados intermedios, inicia tratamiento con 
lactulosa 10ml c/8hs, VitK EV diaria, 3 días, metronidazol 30mg/k/día c/8hs,transfusión de plasma y crioprecipitados 2U,realiza ecografía 
abdominal reporte hepatoesplenomegalia, colecistitis alitiásica, liquido libre en saco de Douglas 410 ml, derrame pleural bilateral 540ml, 
24hs. después persisten síntomas, laboratorios: GB2300, HGB9.8, PQT 135000, GL91.3, UREA18, CREATININA 0.23, TP21, ACT48 
INR1.75, FIBRINOGENO27, amonio43u/dl, ecografía abdomino-pleural reporta liquido libre saco de Douglas 480ml, derrame pleural bila-
teral 600ml, se transfunde plasma 3U,crioprecipitados 2U,VitK dosis diaria 3 días, resultado ARN VIRUS DENGUE (+). Evolución favorable, 
laboratorios pre alta GB4.6,HGB 10.5, PQT203000, ALT318,GL88.9, UREA15, CREAT 0.2, AST446, BIT5.48, BID4.5, GGT442, FAL642, 
TP13, ACT100, INR 1.0, FIBRINOGENO255, amonio 41u/dl. Actualmente evolución favorable, control ambulatorio se da alta con GL97, 
TGO 15, TGP 25, BIT 1,10, BID 0.16, TP 13, ACT 91 INR1.03Hepatitis por Dengue con evolución a falla hepática aguda, complicación 
poco habitual, más aún en paciente sin antecedente previo de infección similar, existen reportes de compromiso hepático, pocos con falla 
hepática aguda, siendo importante su diagnóstico precozEl compromiso hepático es frecuente en la infección por Dengue, diagnosticar 
oportunamente la evolución a falla hepática aguda es fundamental para inicio de tratamiento precoz y mejorar la evolución.

Insuficiência hepática fulminante por tirosinemia tipo 1 em lactente: relato de caso

Angélica Nau1, Paula Rigo2

1Hospital Jaraguá; 2Hospital Pequeno Príncipe

Insuficiência hepática aguda (IHA) em lactentes é um quadro raro e desafiador. Infecções virais, doenças genéticas ou metabólicas podem 
ser causa de IHA. Algumas dessas etiologias são potencialmente tratáveis quando diagnosticadas precocemente, como o caso da Tiro-
sinemia Hereditária tipo I (TH1).

Pacientes com TH1 podem apresentar doença hepática de gravidade variável, disfunção tubular renal, retardo do crescimento, crises 
neurológicas e evolução para óbito precoce caso a doença não seja tratada. 

Relatamos o caso de um lactente com TH1 que evoluiu para insuficiência hepática fulminante. 
Masculino, 2 meses de idade, previamente hígido, admitido para internação com quadro de distensão abdominal, dificuldade respira-

tória, aumento de volume em bolsa escrotal e episódio de sangramento digestivo alto nos três dias anteriores. Já na admissão apresentava 
gravidade clínica, abdome ascítico, importante distúrbio da coagulação (RNI 7,7) não responsivo a vitamina K, anemia, hiperbilirrubinemia, 
hipoalbuminemia, hiponatremia, hipercalemia e hipoglicemia refratária. Desde a admissão sempre apresentou níveis baixos de transami-
nases. Alfafetoproteína = 6.374ng/ml. Alfa1-antitripsina = 44mg/dL. Ferritina 223ng/ml. Sorologias virais negativas, sem crescimento bac-
teriano nas hemoculturas. Paciente encaminhado para centro de referência em transplante, estabilizado e eleito para transplante de doador 
cadáver. No mesmo dia da captação de órgão, o paciente apresentou instabilidade hemodinâmica, acidose refratária e evoluiu para óbito. 
O resultado post mortem do Painel Genético de Doenças Tratáveis revelou mutação em homozigose para TH1. Discussão: TH1 é uma 
potencial causa de insuficiência hepática em lactentes, cuja progressão pode ser aguda ou insidiosa. Em geral os níveis de transaminases 
estão desproporcionalmente baixos em relação à gravidade da coagulopatia. Um dos marcos da doença é a marcante elevação de alfa-
fetoproteína sérica, que no paciente em questão pode estar elevada por algumas referências, mas ainda assim com valor é considerada 
abaixo do esperado para a doença. Pacientes com RNI > 6,5 têm indicação de transplante hepático, como no caso descrito. Infelizmente, 
diante da instabilidade clínica refratária, o paciente foi a óbito antes de realizar o procedimento.  Conclusão: TH1 deve ser investigada 
em lactentes com insuficiência hepática grave, mesmo com alfafetoproteína normal. Painel Genético tem grande papel no diagnóstico.
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Doença hepática genético-metabólica e transplante hepático pediátrico: experiência  
de um centro especializado

Sandra Vieira1, Carlos Oscar Kieling2, Carolina de Souza2, Ariane Backes2, Renata Guedes2, Caroline Klein2,  
Tomaz Grezzana Filho3, Debora Silva2, Ida Schwartz1

1Universidade Federal do Rio Grande do Suls; 2Hospital de Clínicas de Porto Alegre; 3Hospital Universitário Prof Edgar Santos

As doenças hepáticas metabólicas hereditárias constituem um grupo amplo de doenças, nas quais os erros inatos do metabolismo levam a 
importantes manifestações hepáticas e/ou sistêmicas. O objetivo deste estudo é descrever as sobrevidas pós transplante hepático de pa-
cientes portadores de doença hepática genético-metabólica, transplantados em um centro de referência nacional para doenças genéticas 
Trata-se de uma coorte retrospectiva. Incluídos pacientes transplantados no período de março-1995 a junho-2023, com idade ao transplante 
(Tx) até 18 anos, portadores de doença hepática crônica de etiologia genético-metabólica (DHCGM). Somente tx primários foram estudados. 
Sobrevidas em 1 e 5 anos foram comparadas com um grupo de pacientes transplantados por doença hepática crônica de outras etiologias 
(DHCNGM). Foram realizados 233 transplantes primários, dos quais 40 foram devido á doença DHCGM: def alfa-1 antitripsina (8), tirosinemia 
1 (6), Fibrose Hepática Congênita (5), Alagille (6), fibrose cística (5), PIFIC (4), Doença de Wilson (3), Porfiria (1), Glicogenose IV (1), doença 
mitocondrial (1). Dez receberam fígado de doador vivo. As sobrevidas do paciente em 1 e 5 anos foram respectivamente 97,5% e 92,5% para 
os pacientes com DHCGM e 78,8% e 74,1%, respectivamente para pacientes com DHCNGM (log Rank:0,06 e 0,01, respectivamente. Os 
bons resultados de sobrevida estimulam o transplante hepático para doença hepática crônica genético-metabólica.
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Efectos de la pandemia de COVID-19 en el estado nutricional de escolares

Leticia Ramirez Pastore, Giuliana Albertini, Hugo Riera Pastore, Jacinto Riera, Pierre Bernard, Norma Vera,  
Liz Castaño, Brunilde Pastore de Riera

CPI RIERA

El sobrepeso y la obesidad infantil están en aumento en el mundo, y Paraguay no es la excepción. Según datos del Sistema de Vigilancia 
Alimentaria y Nutricional del Ministerio de Salud, 2019, el 21,6% de los escolares presentaban sobrepeso y el 13% obesidad. La pandemia 
por COVID-19 y la cuarentena instaurada pudo propiciar mayor sedentarismo y disminución en la actividad física, y por ende, cambios en 
el estado nutricional de los niños. Determinar la evolución del estado nutricional de una cohorte de escolares de una institución privada, 
comparando el estado nutricional en 2019 con 2021, luego de un año de cuarentena y clases virtuales debido a la pandemia por SARS-
CoV-2.Estudio observacional, descriptivo, prospectivo, donde fueron evaluados 284 escolares, de los cuales 151 coincidían con los eva-
luados en 2021, quienes fueron incluidos en el estudio. Se les realizó la medición de peso, altura e índice de masa corporal. Se clasificó 
el estado nutricional según las tablas de IMC según edad y sexo del CDC/NCHS. Para la clasificación nutricional se utilizaron los siguientes 
criterios: bajo peso IMC < p5, adecuado entre p5 y < p85, sobrepeso entre p85 y p94 y obesidad 8805, p95. Se consideró significativa 
una p < 0.05.Fueron evaluados 151 escolares, 77 (50.99%) de sexo masculino, con una edad promedio de 9.5 años en 2019 y 11.7 años 
en 2021. En 2019, presentaron bajo peso 2.65%, peso adecuado 66.89%, sobrepeso 22.52% y obesidad 7.95%. En 2021 tuvieron bajo 
peso el 3.97%, peso adecuado 60.93%, sobrepeso 26.49% y obesidad 8.61%. Estos datos reflejan un aumento de la malnutrición por 
exceso (sobrepeso y obesidad) del 4.63%. En cuanto al sexo, en varones, en 2019 hubo 33.77% de malnutrición por exceso, mientras 
que en 2021 ascendió a 44.16% (p = 0.2), por otro lado, en mujeres, en 2019 se reportó un 27.02% de malnutrición por exceso y en 2021 
disminuyó a 25.67% (p = 0.8). Tras el año de clases virtuales y sin actividad física escolar, la malnutrición por exceso aumentó en un 
4.6%, constatándose dicho aumento en varones y, sin embargo, una pequeña disminución en mujeres.

Control glucémico y estado de nutrición en menores de 18 años con diabetes mellitus  
tipo 1 atendidos en un hospital de Yucatán, México

Laura Gabriela Alcocer Denis1, Mariana Delgadillo Díaz1, Yahir Arturo Centeno Navarrete2

1Universidad Marista de Mérida; 2Hospital General Dr. Agustín O´Horán, S.S.Y

La presencia de diferentes complicaciones por diabetes mellitus tipo 1 (DM1) ha dejado de lado el efecto a largo plazo que tiene en el 
crecimiento y desarrollo de niños y adolescentes. Conocer la relación entre el control glucémico (CG) y el estado de nutrición (EN) en 
menores de 18 años con DM1 atendidos en endocrinología pediátrica en un hospital de tercer nivel en Yucatán, México entre 2015 y 2023.
En 28 historias clínicas se identificó sexo, fecha de nacimiento, fecha de debut, de primer contacto y de seguimiento en endocrinología 
pediátrica. En cada cita de seguimiento se registró edad, peso y talla para calcular IMC, P/E, P/T, T/E, IMC/E y estado de nutrición. El 
CG se interpretó a partir de la hemoglobina glucosilada (HbA1c). La correlación entre CG con EN y talla se calculó r y r2 con el software 
SPSS. El debut de DM1 fue principalmente en mujeres adolescentes (71.4%), después escolares (21.4%) y preescolares (7.1%), asistieron 
al menos a 5 citas de seguimiento. El EN en cada cita indicó que el 100% de preescolares se encontraban en un EN normal. El 43% de 
escolares estaban normales, 29% con sobrepeso y otro 29% con obesidad. En adolescentes, 60% tenían un EN normal, 24% se encon-
traban con sobrepeso, 12% con obesidad y 4% con desnutrición aguda moderada. El CG en cada cita mostró que preescolares (100%), 
escolares (71%) y adolescentes (72%) no mantuvieron un adecuado CG. Sin embargo, los resultados de Hb1Ac disminuyeron durante las 
citas de seguimiento (cita 5 = 7.7 ± 1.17%Hb1Ac) en comparación con el primer contacto (9.0 ± 0.48%Hb1Ac). La relación entre el CG y 
el EN en preescolares no fue positiva (p = -0.872), en escolares (p = 0.223) y adolescentes (p = 0.139) fue débil. También, se encontró 
relación entre el CG con la talla de preescolares (p = 0.642) y escolares (p = 0.129), en adolescentes no hubo relación (p = –0.074). La 
talla reflejó afectaciones en función del %Hb1Ac, entre la cita de primer contacto y la cita 2 se observó una desaceleración fisiológica en 
preescolares (93.5cm, 8.5%Hb1Ac y 83cm, 9.4%HbA1c) y adolescentes (149.4cm, 9.4%HbA1c y 142.9cm, 9.4%HbA1c), en escolares se 
identificó un estancamiento en la talla (133cm, 9.1%HbA1c y 129cm, 6.4%HbA1c). Después de la cita 3 se observó una aceleración en las 
tres etapas de la vida. El CG de preescolares, escolares y adolescentes se relacionó con su EN y talla, por lo tanto, un adecuado CG 
podría influir en la mejora del EN de los pacientes y su crecimiento.

NUTROLOGÍA
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Eficácia do uso de lactobacillus acidophilus e bifidobacterium lactis no tratamento  
da doença hepática gordurosa não alcoólica e resistência à insulina em adolescentes 
obesos: ensaio clínico randomizado

Junaura Rocha Barretto1, Camila F. Ramos2, Thais Dias Gonzalez3, Fernanda  Dias  Gonzalez3, Sandra Cristina de Souza 
Andrade4, Valeria M. Borges5, Bruno Bezerril Andrade5, Ney Boa Sorte6 
1Escola Bahiana de Medicina E Saúde Pública/Hospital Universitário Professor Edgard Santos - Ufba- Salvador-Bahia- Brasil; 2Escola 
Bahiana de Medicina E Saúde Pública; 3Delfin Medicina Diagnóstica; 3Delfin Medicina Diagnóstica; 4Hospital Universitário Professor Edgard 
Santos; 5Instituto Gonçalo Moniz, Fundação Oswaldo Cruz/Faculdade de Medicina, Universidade Federal da Bahia; 6Escola Bahiana de 
Medicina e Saúde Pública/ Hospital Universitário Professor Edgard Santos - UFBA

Como complicação da obesidade, a doença hepática gordurosa associada a disfunção metabólica (MAFLD) atinge proporções epidêmicas. 
MAFLD é a causa mais comum de doença hepática crônica em adultos e crianças, e em adolescentes obesos a prevalência pode atingir 
80%.Estudos com intervenção com probióticos são escassos, entretanto promissores. Realizamos um ensaio clínico, duplo-cego, rando-
mizado, placebo-controlado utilizando uma combinação de probióticos Lactobacillus acidophilus LA-5® e Bifidobac-terium lactis BB-12® a 
fim de observar os efeitos na remissão da doença. Verificar a eficácia do uso de probióticos na redução da esteatose hepática e nos 
parâmetros relacionados à resistência à insulina em crianças e adolescentes obesos.

Administrou-se uma combinação dos probióticos Lactobacillus acidophilus LA-5® e Bifidobacterium lactis BB-12®, contendo 1 x 109 
Unidades Formadoras de Colônias (UFC) de cada, por via oral, uma vez ao dia durante 16 semanas. Vinte e oito crianças e adolescentes 
foram acompanhados com avaliações clínicas, nutricionais e realização de exames laboratoriais e ressonância magnética de fígado no 
baseline e no final da intervenção. Dentre os adolescentes do grupo placebo(N = 12), 3 (25%) apresentaram piora na classificação da 
gravidade da esteatose hepática segundo o valor do PDFFda ressonância. No grupo de probióticos(N = 14), apenas 1(7,1%) apresentou 
piora. Observou-se uma redução média da diferença nos valores de rigidez hepática entre a semana 16 e a baseline para o grupo pro-
biótico, e aumento médio no grupo placebo (-4,77[13,28] vs. 3,03[12,01], p = 0,045). Não observamos alterações estatisticamente signifi-
cantes para valores medianos da ALT, glicemia, insulina e HOMA-IR, antes e após intervenção em ambos os grupos, sem diferença entre 
os mesmos (p = 0,216). Após a intervenção, houve elevação de glicemia (p = 0,043), insulina (p < 0,001) e HOMA-IR (p < 0,001) de modo 
global, independente do grupo. Para o IMC, percentual de gordura corporal e a circunferência da cintura, não foram observadas alterações 
estatisticamente significantes.

Não foram observadas diferenças estatisticamente significantes entre os grupos em relação à redução de valores de percentual de 
gordura hepática ao PDFF e igualmente para os parâmetros relacionados à resistência à insulina, entretanto, no grupo que recebeu inter-
venção apresentou redução significativa dos valores relacionados a rigidez hepática.

Sobrepeso/obesidad, ansiedad/depresión y padres divorciados/separados en escolares  
y adolescentes de un colegio privado de Cali, Colombia

Daniela Alejandra Velasco-Suárez, Carlos Alberto Velasco-Benítez

Md. Estudiante de Epidemiología Universidad Libre Seccional Cali. Cali, Colombia

La obesidad en escolares y adolescentes (escol/adoles) es un problema de salud. Estudios demuestran que para 2030 el 55-60% de los 
niños serán obesos. En la actualidad los escol/adoles presentan 15,5-23% de sobrepeso/obesidad. Los factores asociados son ansiedad 
16-35%, depresión 2-5,6%, y los niños de padres divorciados/separados tienen 1.6 veces más probabilidades de presentar sobrepeso/
obesidad que aquellos sin disfunción familiar. La obesidad ha demostrado ser resistente al tratamiento, la prevención y conocimiento de 
factores de riesgo para evitar exposición como estrategias, son fundamentales. Identificar posibles asociaciones entre sobrepeso/obesidad 
con ansiedad/depresión y padres divorciados/separados. Estudio descriptivo observacional transversal. Participaron 637 escol/adoles. Se 
tomaron variables sociodemográficas (sexo, raza), clínicas (peso, talla, IMC), psicológicas (depresión, ansiedad) y familiares (padres se-
parados/divorciados). Se diagnosticó sobrepeso/obesidad según las tablas de OMS para edad y sexo. Para identificar ansiedad/depresión 
se usó el Promis Anxiety Short Form y Promis Depression Short Form por auto-respuesta. 108 eran escolares entre 10-12 años y 529 
adolescentes entre 13-18 años, 50,7% masculinos y 54,3% mestizos. El 27,6% presentaron sobrepeso/obesidad, 43,2% ansiedad, 46,5% 
depresión y en el 3,9% uno o dos de sus padres no convivían. Hubo mayor oportunidad de presentar sobrepeso/obesidad cuando uno o 
ambos padres no convivían con el escol/adoles (OR = 3,48 IC95% = 1,43-9,20 p = 0,0026), sobre todo, en ausencia materna (OR = 2,50 
IC95% = 1,34-4,63 p = 0,0013) y en adolescentes (OR = 4,62 IC95% = 1,68-13,34 p = 0,0004). El sobrepeso y obesidad traen consigo 
consecuencias para la salud. El exceso de grasa corporal se asocia a un aumento de la resistencia a la insulina y alteraciones psicoso-
ciales. Cerca de 30,0% y más del 43,0% de los escol/adoles presentaron sobrepeso/obesidad y ansiedad/depresión, respectivamente. El 
sobrepeso/obesidad fue mayor en los escol/adoles que no convivían con uno o ambos padres, sobre todo con ausencia materna y durante 
la adolescencia.
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Sobrepeso/obesidad, videojuegos y apnea obstructiva del sueño en escolares y adolescentes 
de un colegio privado de Cali, Colombia

Daniela Alejandra Velasco-Suárez, Carlos Alberto Velasco-Benítez

Md. Estudiante de Epidemiología Universidad Libre Seccional Cali. Cali, Colombia

El sobrepeso y obesidad (sobrep/obes) pediátrica, están asociados con duración breve del sueño y apnea obstructiva del sueño (AOS). 
En la noche, antes de dormir, los escolares y adolescentes (escol/adoles), realizan diversas actividades, entre ellas, exceso en el tiempo 
de pantalla. La relación entre el tiempo de pantalla y el sobrep/obes es inconsistente. La deficiencia de sueño se ha relacionado con un 
aumento en el consumo de calorías, refrigerios y grasas. Determinar la asociación entre sobrep/obes, uso de videojuegos antes de dormir 
y AOS. Estudio descriptivo observacional transversal. Fueron incluidas variables sociodemográficas (sexo, raza), clínicas (peso, talla, IMC), 
e higiene del sueño (actividades antes de dormir y AOS). Se determinó sobrep/obes según la OMS para edad y sexo. Se preguntó acerca 
de actividades previas a dormir: tomar café, leer, videojuegos, televisión, utilizar celular y computador, y sobre la presencia de signos de 
AOS como jadeo/resoplo/ahogo. Fueron incluidos 108 escolares (10-12 años) y 529 adolescentes (13-18 años), 50,7% masculinos y 54,3% 
mestizos. Un 27,6% presentaron sobrepeso/obesidad y 4,8% jadeo/resoplo/ahogo. Dentro de las actividades que realizaban antes de ir a 
dormir estaban tomar café 90,9%, leer/hacer tareas 18,5%, comer 29,0%, videojuegos 25,6%, ver televisión 37,5%, dormir 33,0%, usar el 
celular 49,9% y computador 35,9%. El sobrep/obes se asoció a jugar videos (OR = 1,51 IC95% = 0,98-2,30 p = 0,0426) y a jadeo/resoplo/
ahogo (OR = 2,42 IC95% = 0,95-6,03 p = 0,0312). Existe asociación entre las horas de sueño y hábitos alimentarios. Hay que disminuir 
el tiempo en pantalla y el sobrep/obes en escol/adoles. En conclusión, más de la ¼ parte de los escol/ adoles presentaron sobrep/obes, 
que se asoció a jugar videos y a TS como AOS con presencia de jadeo/resoplo/ahogo.

Renal impairment in pediatric eating disorders (ED)

Claudia Burgos1, Alvaro A. Trujillo2, Karen Norato1, Alexandra Ramos1, Natalia Mejía1, Jose F. Vera-Chamorro1

1Fundación Santa Fe de Bogotá; 2Universidad de Los Andes

Eating disorders have a global prevalence of approximately 3.5-7% worldwide and 4.5% in Colombia. In the last decade they have become 
more common, especially with the COVID-19 pandemic, where symptom exacerbations and hospital admissions for this cause have raised. 
This condition has secondary repercussions due to chronic malnutrition, binge eating, and purging, resulting in multiorgan involvement. 
One of the most affected organs is the kidney. Despite being an increasingly common condition, there are no studies in Latin America that 
describe renal involvement in this population. To describe the main findings of renal involvement in patients under 18 years of age diag-
nosed with eating disorders (ED). This study is a descriptive cross-sectional study that is part of a prospective cohort of 144 pediatric 
patients diagnosed with an eating disorder (anorexia nervosa or bulimia according to the ICD-10) who were admitted to the Fundación 
Santafé de Bogotá between September 2010 and January 2022. Serum electrolytes, venous gasses, creatinine, urinary nitrogen, and urine 
analysis were analyzed to evaluate glomerular and tubular impairment. A total of 78 patients evaluated between 2010-2019 were included. 
Of the total sample, 91% were female and 9% were male. The most common type of eating disorder was anorexia in 83% of the cases, 
followed by mixed disorder in 10% and bulimia in 7%. The glomerular filtration rate was elevated in 66%, and the UN/Cr ratio suggested 
prerenal compromise in 63% of the patients. Electrolytes were mostly normal, except for hyperchloremia in 60% and hypokalemia in 24% 
of the patients. The most common acid-base disorder was metabolic alkalosis, and the urinalysis showed hyposthenuria in 29% with alka-
line pH in 22%. The most prevalent glomerular injury was hyperfiltration, and the most frequent electrolyte disorder was hypokalemia, 
which, combined with a tendency towards alkalosis, indicates secondary hyperaldosteronism. Also, hypokalemia has been associated with 
refeeding syndrome. Hyposthenuria and an inability to acidify reflect medullary insufficiency with possible tubulointerstitial nephritis. Taking 
into account these findings, every patient diagnosed with an eating disorder should be evaluated for renal involvement with serum and 
urinary electrolytes and renal ultrasound.

Ingestión accidental de sosa cáustica: desafíos nutricionales. Relato de caso

Bruna Nogueira Rechia, Maria Elizabeth Pereira Freire Machado, Christiane Kawano, Rosana Tumas,  
Ana Caroline Dantas Marques, Maria Aparecida Carlos Bonfim, Ary Lopes Cardoso

Instituto da Criança e do Adolescente HCFMUSP

Los accidentes por ingestión de sosa cáustica que eventualmente ocurren en Pediatría conllevan un alto riesgo de complicaciones y daños 
irreversibles en el tracto gastrointestinal. La extensión y gravedad de la lesión cáustica varían considerablemente entre los pacientes. Algunos 
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niños presentan eritema y lesiones superficiales de la mucosa, mientras que otros pacientes pueden experimentar repercusiones más seve-
ras, como ulceraciones y perforaciones. Una de las complicaciones más preocupantes es la posibilidad de estenosis esofágica, un problema 
derivado del proceso de cicatrización que implica una gran morbilidad para el paciente. El propósito de este estudio es presentar un relato 
de caso sobre la ingestión accidental de sosa cáustica en una niña que desarrolló estenosis esofágica y otras complicaciones, resultando 
en desnutrición, y documentar su terapia nutricional, con el objetivo de difundir conocimiento sobre el manejo nutricional en estos pacientes 
y contribuir a la creación de un consenso sobre el tema. Una paciente femenina de 1 año y 4 meses de edad, previamente sana, presentó 
ingesta accidental de sosa cáustica y desarrolló una estenosis esofágica secundaria requiriendo dilatación endoscópica. Tuvo complicaciones 
que culminaron con la necesidad de una gastrostomía y posteriormente una faringocoloplastia. En el momento de la sustitución esofágica, 
a la edad de 2 años y 4 meses, pesaba 10 kg (Z score para la edad –1,83) y tenía un IMC de 13,3 kg/m² (Z score para la edad –1,97). Un 
mes después del procedimiento, presentó complicaciones respiratorias e infecciosas con ayuno enteral prolongado y alcanzó un peso de 
9,05 kg (Z score para la edad –3,16) y un IMC de 8,7 kg/m² (Z score para la edad –6,62). Después de la estabilización clínica, se reintrodujo 
la alimentación enteral. Al cabo de aproximadamente 1 mes, hubo una recuperación ponderal y funcional. Al momento del alta, pesaba 10,7 
kg (Z score para edad la –1,81) y un IMC de 10,3 kg/m² (Z score para la edad –4,94) y progresó a la alimentación oral y a través de la gas-
trostomía. El manejo de estos casos es difícil y la terapia nutricional sigue siendo un desafío. No hay consensos que aborden el manejo 
nutricional en estos pacientes, ya que muchas veces no será posible mantener la alimentación oral.

Descripción de la caracterización de pacientes con fenilcetonuria que acuden a un centro 
de referencia

Laura Morel1, Cynthia Cano1, Maria Cristina Medina2

1Hospital General Pediátrico Niños de Acosta Ñu; 2Hospital Nacional de Itaugua

La fenilcetonuria es una enfermedad hereditaria poco común, en la cual, el cuerpo no metaboliza el aminoácido fenilalanina, que tiene 
como consecuencia una discapacidad intelectual severa. El tratamiento consiste en una alimentación libre del mencionado aminoácido. 
Describir las características de los pacientes con fenilcetonuria que acuden para su atención en un centro de referencia. Estudio descrip-
tivo, transversal de pacientes detectados y diagnosticados, a través de la detección neonatal, referidos para su monitoreo y tratamiento 
en un centro de referencia. Se describen los datos de todos los pacientes que acudieron a control entre abril y junio 2023. Las variables 
estudiadas fueron: edad, procedencia, estado nutricional, uso de alimentos aproteicos y valores bioquímicos de fenilalanina. La informa-
ción se recolecto mediante historia clínica. De un total de 28 pacientes registrados ingresaron 24 al estudio, donde un 41,6% fueron me-
nores de 5 años de edad y un 58% provienen del área urbana. El 58,3% eutróficos, obesidad en el 29,1%, siendo el resto 8,3% sobrepeso 
y 4 % con riesgo de desnutrición. Un 87,5 % presentaron talla adecuada para la edad. En relación a los niveles de fenilalanina el 41,6% 
presento un nivel superior a 6mg/dl, de estos los mayores de 5 años presentaron los valores promediando los 10,0 mg/dl. El 33 % de los 
pacientes logran acceder a los alimentos aproteicos. Se observa un gran porcentaje de sobrepeso y obesidad en esta población, con talla 
adecuada en la mayor parte. Y teniendo un mejor control metabólico en menores de 5 años.

Excesso de peso em crianças e adolescentes de uma escola pública do município  
de niterói: dados preliminares do baseline de um ensaio clínico randomizado

Ana Silvia Souza de Sena1, Raquel Nascimento Chanca Silverio1, Ana Beatriz Franco-Sena Siqueira2,  
Tan Wenjun2, Marcelle Gonçalves Campos3, Beatriz Bastos de Araújo1, Maria Victória de Andrade Pinto1,  
Thamiris Fernandes Araujo1, Marcela Gonçalves dos Santos1, Patricia de Carvalho Padilha1

1Universidade Federal Do Rio de Janeiro (UFRJ)); 2Universidade Federal Fluminense (UFF); 3Fundação Oswaldo Cruz (Fiocruz)

A identificação precoce das crianças com excesso de peso permite a formulação de estratégias para prevenção, controle e tratamento. 
Avaliar a frequência de excesso de peso em crianças e adolescentes de uma escola do município de Niterói, no estado do Rio de Janeiro. 
Estudo transversal, no baseline de um ensaio clínico randomizado. Foram elegíveis crianças de ambos os sexos, idade entre 6 e 13 anos, 
sendo excluídas aquelas com incapacidade de realizar as medidas antropométricas, necessidades especiais, diagnóstico de doenças 
autoimunes, síndromes genéticas, e que utilizavam drogas que interferem no ganho ponderal, como corticóides. O trabalho teve aprovação 
do comitê de ética da Instituição. As medidas antropométricas (peso, estatura e perímetro da cintura) foram coletadas em junho de 2023. 
As aferições foram realizadas por equipe treinada, seguindo as orientações do Sistema de Vigilância Alimentar e Nutricional. O excesso 
de peso foi definido por valores do Índice de Massa Corporal (IMC) a partir do z-escore +1. Utilizou-se o programa SPSS para Windows 
versão 24. As variáveis quantitativas foram descritas por média e desvio padrão, e as categóricas por frequências absolutas e relativas. 
Realizou-se o teste qui-quadrado para avaliar a associação entre sexo, faixa etária (escolares/adolescentes) e excesso de peso, além de 
serem estimadas os Odds ratios. Adotou-se intervalo de confiança (IC) 95%, e nível de significância p < 0,05. Foram avaliadas 140 crianças, 
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sendo 57,9% (n = 81) do sexo feminino. A média de idade foi de 9,08 ± 1.5, sendo a maioria (68,6%) da faixa etária escolar (até 10 anos 
incompletos. As médias de peso, estatura, perímetro da cintura e IMC foram: 33,48 ± 10.28Kg, 135,19 ± 11,97cm, 61,25 ± 9,79cm e 17,96 
± 3.50Kg/m2, respectivamente. A média de z-escore do IMC foi 0,58 ± 1,35. O excesso de peso (sobrepeso/obesidade) ocorreu em 35% 
(n = 49). Não houve a associação entre o excesso de peso, idade (p = 0,134, OR = 1,41, IC 95%: 0,82,2,44) e sexo (p = 0,068, OR = 1,84, 
IC 95%: 0,89-3,81). A frequência de peso foi elevada, independente do sexo e idade. Diante dos achados, sugere-se a elaboração de 
estratégias para mudanças no estilo de vida das crianças, de suas famílias, assim como a promoção de ambientes saudáveis na escola 
e na comunidade.

Consumo de nutrientes críticos en adolescentes que adhieren a dietas vegetarianas

Maren Karina Machado Echeverría, Ailen Del Orrio, Romina Duré, Lucía Echenagusia, Zulema Eizmendi,  
Elisa Gil, Leticia González

Facultad de Medicina. Universidad de la República

Las dietas vegetarianas pueden ser adecuadas en individuos de todas las edades. Incluso pueden ser beneficiosas. Sin embargo, existen 
nutrientes críticos (proteínas, hierro, zinc, calcio, vitamina B12, ácidos grasos esenciales) por el elevado riesgo de carencias. El asesora-
miento profesional contribuye a una alimentación completa. Describir la ingesta de nutrientes críticos en adolescentes adeptos a dietas 
vegetarianasEstudio de corte transversal, incluyendo adolescentes de 18-19 años, adheridos a dietas vegetarianas por más de 6 meses. 
Se indagó: frecuencia de consumo de alimentos, suplementación con vitamina B12, carencias documentadas de hierro o vitamina B12, 
tipo de dieta, tiempo de adherencia y asesoramiento nutricional. Se evaluó estado nutricional a través de índice de masa corporal para 
la edad. Se incluyeron 178 adolescentes, 84.8% con dieta ovo-lácteo-vegetariana, 70.8% con más de 24 meses de adherencia. Refirieron 
consumo frecuente (más de 3-4 veces/semana) de: vegetales 91.3%, frutas 70.8% (cítricos 70.2%), legumbres 61.0%, lácteos y derivados 
89.3%, huevo 60.7%, alimentos ricos en ácidos grasos esenciales 24.7%. Estaban suplementados con vitamina B12 34.3%. El 77.5% se 
había realizado exámenes de laboratorio para valorar niveles de hierro y vitamina B12, 18.5% de ellos presentaban déficit de uno o ambos 
nutrientes. El 90.5% tenía buen estado nutricional, 1.7% emaciación, 7.3% sobrepeso, 0,6% obesidad. El 61.8% había recibido asesora-
miento profesional. La mayoría de los encuestados tenía dietas menos restrictivas. Un porcentaje importante recibía frecuentemente ali-
mentos ricos en nutrientes considerados críticos, excepto ácidos grasos esenciales. Solamente un tercio recibía suplementación con B12. 
Se destaca la baja prevalencia de sobrepeso/obesidad, en comparación a la población general. Es probable que un adecuado asesora-
miento pudiera prevenir carencias nutricionales y un mejor aprovechamiento de nutrientes.

Identificação de nova mutação no gene do receptor da leptina lepr: associação com 
obesidade grave de início precoce em duas irmãs

Renata Machado Pinto, Irene Plaza Pinto, Ricardo Goulart Rodovalho, Lorena de Oliveira Silva, Lorraine Vieira Cruz 
Fukushima, Vanessa Santos Moreira, Cristiane Bento Simões de Souza

Universidade Federal de Goiás

Obesidade de início precoce, anterior aos 5 anos de idade, na ausência de déficit intelectual, dismorfismos ou mal formações levanta a 
hipótese de obesidade monogênica. A via da leptina é essencial para a regulação da ingesta alimentar, gasto energético e peso corporal. 
Mutações nos genes da leptina e seu receptor (LEPR) tem sido descritas como causadoras de obesidade grave com início precoce em 
roedores e humanos. Descrição dos casos: MEGS e AVGS, segunda e terceira filhas de um casal consanguíneo de peso normal. As 
pacientes atualmente com 6 e 7 anos, iniciaram excesso de peso ainda na fase de amamentação exclusiva, chegando a apresentar Z-IMC 
máximo de 8,86 e 7,82 respectivamente. As irmãs apresentam: hiperfagia, aumento de circunferência abdominal, acantose nigricans, 
hipertensão, dislipidemia, elevação de insulina e HOMA IR. MEGS evoluiu com grave deformidade em varo dos membros inferiores. Se-
quenciamento do Exoma (WES) identificou variante em homozigose NM_002303.5:c.1603+3A > G no gene LEPR gene nas duas irmãs. 
Discussão: A variante gênica encontrada mostra alteração na região de splice (strand+, exon11). O gene LEPR é intolerante a perda de 
função (pLI: 0.99), e a gravidade da variante foi predita como nociva. Esse polimorfismo não foi ainda reportado nas bases de dados 
públicas GnomAD e ExAC. A natureza deletéria da mutação é consistente com a clínica observada de hiperfagia, rápido ganho ponderal 
e obesidade extrema visto nas duas irmãs. Além de medidas dietéticas e de atividade física, propõe-se o tratamento com Setmelanotide, 
nova medicação que atua como agonista do receptor MC4R, assim que o mesmo estiver disponível em nosso país.  Conclusão: WES 
identificou nova mutação em homozigose no gene LEPR em duas irmãs fruto de casamento consanguíneo, com quadro de obesidade 
grave de início precoce. Ainda que casos de obesidade monogênica representem pequena proporção de pacientes com obesidade pe-
diátrica, é essencial reconhecer sua existência e considerar as implicações clínicas e terapêuticas dessas condições genéticas. O diag-
nóstico molecular permite realizar o aconselhamento genético e direciona condutas terapêuticas específicas.
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Situación psico-socio-clínico-nutricional inicial de pacientes pediátricos con fibrosis 
quística de una entidad de seguridad social 2021-2022

Sebastián Pereira Angulo, Alicia Alcaráz Dalles, Jéssica Aveiro, Luján Peralta, María Belén Vera, Estela Servín Escobar, 
Jessica Jara Ruíz, Yeni Báez, María Del Carmen Ortíz, Fabiola Rojas

Servicio de Pediatría - Centro de Atención Ambulatoria - Instituto de Previsión Social - Asunción, Paraguay

La fibrosis quística es una enfermedad genética que requiere de un tratamiento multidisciplinario. En los niños que padecen esta enfer-
medad la situación se vuelve aún más compleja. Necesita una organización familiar y un monitoreo constante con varios profesionales 
de la salud. Evaluar la situación psicológica, social, clínica y nutricional inicial (1° y/o 2° consulta) de pacientes pediátricos con Fibrosis 
Quística de una entidad de seguridad social 2021-2022 e identificar si existe asociación entre quienes reciben beneficio de la seguridad 
social y/o gobierno y su estado nutricional. Estudio observacional, descriptivo con componente analítico, transversal, retrospectivo (fichas 
clínicas). Fueron consideradas variables: sociodemográficas (edad, sexo), psicológicas (constitución del hogar), sociales (diagnóstico so-
cial, nivel académico ambos padres, beneficio del gobierno y/o seguridad social), clínicas (fisioterapia, análisis bacteriológicos, espirometría 
normal/anormal en CVF, VEF1 y VEF1/CVF) y nutricionales (estado nutricional). Para el análisis de Chi2 (beneficio, predictora y estado 
nutricional, desenlace) se consideró a una p 8804, 0,05 como estadísticamente significativa. El 50% fue de sexo masculino, con una edad 
media de 100 ± 58 meses, mayoritariamente escolar (5 a 12 años, 48%). El hogar estaba constituido por el padre y la madre (42%) con 
educación primaria culminada (96%), con diagnóstico social positivo de contención familiar (74%) y beneficio del gobierno y/o seguridad 
social (66%). El 50% refirió realizar ejercicios respiratorios y actividad física por indicación del fisioterapeuta. El Staphilococus Aureus fue 
la bacteria predominante (41%) seguida de la Pseudomona Aeruginosa (27%). La mayoría de los pacientes (> 5 años) presentaban niveles 
normales en CVF (56%), VEF1 (52%) y VEF1/CVF (89%). El 52% de esos pacientes presentaron algún valor de espirometría menor al 
normal. El estado nutricional más frecuente fue eutrófico (58%). No se halló diferencia estadísticamente significativa en el estado nutri-
cional entre quienes reciben y no reciben beneficio de la seguridad social y/o gobierno (Chi2 = 2,993, p = 0,084).El apoyo familiar y social 
y/o gubernamental constante, un nivel educativo mínimo en un hogar constituido por ambos padres y un adecuado estado nutricional 
describen a esta población. Sin embargo, los tratamientos de soporte fisioterápico y los estudios laboratoriales de control deben ser cui-
dadosamente monitorizados.

Características sociodemográficas, variedad de alimentación, rechazo a la comida  
y dificultades alimentarias que presentan los niños (AS) entre 2 y 11 años con  
trastorno del espectro del autismo en Panamá, enero a marzo 2023

Gina Baules

Bioalimentación Panamá

Los niños(as) con autismo en ocasiones presentan dificultades alimentarias, un reto para el manejo y preocupación para los padres y 
cuidadores por evitar deficiencias nutricionales. Herramientas de abordaje temprano brindan una vida saludable, un entorno estable y 
nutricionalmente adecuado según su individualidad. Identificar características sociodemográficas, variedad de alimentación, rechazo a la 
comida y dificultades alimentarias que presentan los niños (as) con Trastorno del Espectro del Autismo entre dos y once años en Panamá, 
enero a marzo 2023.Recopilamos los datos utilizando el Cuestionario Breve de Comportamiento Alimentario del Paciente con Trastorno 
del Espectro del Autismo calificado con una escala de Likert de 1 a 5, siendo 1 nunca y 5 siempre, en el análisis se identificaron 3 fac-
tores (variedad limitada, rechazo de alimentos y características del autismo). Se utilizaron estadísticas descriptivas para las variables 
cuantitativas y frecuencia absoluta para las cualitativas, en SPSS V 26,0.Se reclutaron setenta n = 70 niños(as) con autismo en Panamá 
entre 2 y 11 años, las edades más frecuentes fueron 4 años (24.3%, n = 17) y 5 años (20.0%, n = 14). Una elevada proporción del sexo 
masculino (78.6%, n = 55) comparada con el femenino 21.4% (n = 15). Los niños(as) que asistían a un centro escolar fue el 95.7% (n = 
67) mientras que solo el 4.3% no lo hacían. Presentaron variedad limitada 77.1% (n = 54) de los niños(as) un 22.9% (n = 16) que no se 
encontró factor. El 82.9% (n = 58) no presentaba rechazo a la comida y un 17.1% (n = 12) si. En las características propias del autismo 
se observó que el 90.0% (n = 63) no presenta dichas características frente a un 10.0% (n = 7) que sí. Observamos que la proporción de 
niños(as) con dificultad en alimentación fue superior en los niños(as) que no asistían a un centro educativo o guardería (100%, n = 3) que 
los niños(as) que están escolarizados (76.1%, n = 51). Abordar las dificultades alimentarias en autismo es complejo, requiere una inter-
vención multidisciplinaria. La edad es un factor importante para determinar las dificultades alimentarias, así como la escolarización. Este 
estudio no encontró una base sólida que asocie las características del trastorno del espectro del autismo con las dificultades alimentarias. 
Reflejó que las dificultades alimentarias del grupo evaluado estaban más relacionadas con problemas de comportamiento, que con los 
síntomas de severidad del autismo. Primer estudio en Panamá se necesita más a mayor escala.
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Piora do estado nutricional de escolares brasileiros: aumento concomitante de magreza  
e excesso de peso entre 2010 e 2022

Luciana Marinho de Jesus, Adriel Felipe de Rezende, Mariana Barreira Duarte de Sousa, Nayara Pereira de Oliveira,  
Laís de Souza Gomes, Renata Machado Pinto

Universidade Federal de Goiás

O índice de massa corporal (IMC) é um indicador do diagnóstico nutricional de crianças e reflete condições de saúde que podem ser 
danosas a essa população. Analisar a tendência temporal do IMC de crianças brasileiras com idade entre 5 e 10 anos, de 2010 a 2022.
Estudo ecológico descritivo. Dados obtidos do DATASUS. As categorias de IMC avaliadas foram: magreza extrema (ME), magreza (M), 
eutrofia (E), sobrepeso (SP), obesidade (OB) e obesidade grave (OBG). A taxa de prevalência, a variação percentual anual (APC) e sua 
tendência foram calculadas por regressão linear segmentada. A análise das séries temporais foi realizada no Jointpoint versão 4.9.Em 
média 3,7 milhões de crianças escolares foram avaliadas em cada ano da série histórica. No país como um todo, as tendências temporais 
foram: crescentes categorias “SP”, “OB” e “OBG” (APC:0.78, p = 0.007, APC:3.65, p = < 0.001 and APC:2.4, p = 0.022, respectivamente), 
“E” permaneceu estacionária até 2020, e decrescente a partir de então (APC: -20.3, p = < 0.001), enquanto “ME” decrescente (APC: -4.82, 
p = < 0.001). Nas regiões Centro-oeste e Sul, “M” foi estacionária até 2017, e crescente desde então (APC:3.9, p = 0.020 e APC:3.7, p = 
0.003 respectivamente). No Nordeste “OBG” teve caráter estacionário até 2018 e crescente após esse ano (APC:10.2, p = 0.029). Dis-
cussão: A natureza crescente de “SOB”, “OB” e “OBG” no Brasil sugere inadequação na qualidade nutricional oferecida aos escolares, 
com dietas hipercalóricas associadas a estilo de vida sedentário. De forma surpreendente e contraditória, observamos aumento de “M” 
nas regiões Centro-oeste e Sul, nos últimos 5 anos, o que ressalta as disparidades nutricionais em nosso país. O concomitante aumento 
de “OBG” e “M” e redução de “E” a partir de 2020 é, denunciando piora das vulnerabilidades nutricionais, é interpretado como provável 
reflexo da pandemia de Covid, que dificultou o acesso às consultas de rotina além de menor frequência às aulas presenciais. Nossos 
dados demonstram fragilidade nutricional das crianças escolares brasileiras, já que as tendências temporais revelaram má nutrição, com 
aumento dos extremos e redução de eutrofia. Ressaltamos as significativas diferenças regionais, que devem guiar as políticas públicas 
de cada região.

Prevalencia de páncreas graso y su relación con valores antropométricos en participantes 
del estudio chileno de crecimiento y obesidad

Gigliola Alberti1, Juan Cristóbal Gana1, Florencia de Barbieri1, Cristian García1, Ana Pereira2, José Luis Santos1

1Departamento Gastroenterología Y Nutrición Pediátrica. División de Pediatría. Escuela de Medicina, Pontificia Universidad Católica de Chile. 
Santiago, Chile; 2Centro de Investigación en Ambientes Alimentarios y Prevención de Enfermedades Asociadas a la Nutrición (CIAPEC), Inta, 
Universidad de Chile. Santiago, Chile

La obesidad es un problema de salud mundial que ha traído consecuencias significativas, especialmente en relación con el aumento de 
enfermedades crónicas no transmisibles. El páncreas graso (PG) es una condición caracterizada por una acumulación excesiva de lípidos 
dentro del páncreas en ausencia de consumo de alcohol, lo que puede llevar a disfunción pancreática y complicaciones metabólicas como 
la diabetes mellitus tipo 2, pancreatitis aguda y crónica, y carcinoma pancreático. Estimar la prevalencia de páncreas graso y su asocia-
ción con parámetros antropométricos en una cohorte de adolescentes chilenos. Análisis transversal del ´Estudio Chileno de Crecimiento 
y Obesidad ,́ un estudio longitudinal que incluye a casi 1000 niños nacidos entre 2002 y 2003, seguidos anualmente desde 2006. Todos 
los participantes se sometieron a mediciones antropométricas y ultrasonografía abdominal. Se incluyeron 741 adolescentes, 30 presentaron 
hallazgos de ultrasonografía compatibles con páncreas graso (4%). Los adolescentes con PG tenían un mayor IMC (29,24 ± 6,90 vs.  
22,77 ± 3,95 kg/m2, p < 0,001), z-score de IMC (2,11 ± 1,19 vs. 0,64 ± 1,07, p < 0,001), circunferencia de cintura (90,58 ± 15,41 vs. 74,23 ±  
9,18 cm, p < 0,001), grasa superficial (34,4 ± 18,56 vs. 21,0 ± 6,69, p < 0,001), presión arterial sistólica (p = 0,009), índice triponderal  
(17,65 ± 4,25 vs. 13,97 ± 2,6, p < 0,001) e índice cintura/estatura (0,54 ± 0,09 vs. 0,46 ± 0,06, p < 0,001) en comparación con el grupo de 
adolescentes sin PG. En adolescentes chilenos, el páncreas graso se asocia con un mayor IMC, puntuación z de IMC, niveles de presión 
arterial y marcadores antropométricos de adiposidad.
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Análise da osmolalidade de fórmulas infantis: variação conforme concentração das 
fórmulas e tempo após preparo (até 24 horas)

Jose Vicente Noronha Spolidoro, Renata Ongarato, Karina Barros, Airton Monza

PUCRS

Há uma constante preocupação com a preservação da qualidade e segurança de fórmulas infantis no que diz respeito ao seu processo 
produtivo, desde questões relacionadas às condições higiênico-sanitárias do preparo, ao modo adequado de reconstituição e conservação 
até a garantia microbiológica, estabilidade dos ingredientes e biodisponibilidade de micronutrientes. No ambiente hospitalar, as fórmulas 
costumam ser preparadas 1 vez ao dia e dispensadas a cada 3 horas. a osmolalidade neste período, particularmente em prematuros, 
onde a tolerância gastrointestinal é mais crítica. A osmolalidade é mais comumente usada e mais facilmente avaliada, uma vez que a 
quantidade de solvente permanecerá constante, independentemente das mudanças de temperatura e pressãoAvaliar se a solução pre-
parada e refrigerada varia a osmolalidade conforme passa o tempo em até 24 horas.

Avaliar como varia a osmolalidade em relação a concentração do soluto. 
Foram escolhidas 6 diferentes fórmulas infantis utilizadas para alimentação de prematuros e lactentes: Aptamil Profutura 1®, Aptamil 

Pre® da Danone/Nutricia, Nan Supreme 1®, Pre Nan® da Nestlé, Enfamil Premium 1®, Enfamil Enfacare® da Mead Johnson.
Todas as fórmulas foram preparadas em iguais condições, seguindo as normas da ANVISA de preparo a 700C, 5 amostras de cada 

uma delas. Após a diluição e preparo do leite, foi medida a osmolalidade pelo osmômetro na redução no ponto de congelamento no tempo 
0, 12h e 24h. As fórrmulas foram diluídas a concentração que promove 0,67kcal/ml e a 1kcalml. A osmalidade vaiou entre cada uma das 
fórmulas alimentares testadas: Aptamil Profutura 1® 319,8 (+9,26), Aptamil Pre® 386,8 (+14,2), Nan Supreme 1® 353,8 (+13,61), Pre Nan® 
297,8 (+8,76), Enfamil Premium 1® 381,2 (+2,77), Enfamil Enfacare® 346,0(+15,3). O valor da osmolalidade não variou significativamente 
nos tempos 0, 12 e 24h.

Quando preparada em diferentes concentrações, a osmolalidade aumentou proporcionalmente à concentração do produto de forma 
linear. O preparo das fórmulas infantis não variou sua osmolalidade entre o tempo de preparo 0 e 24h. A osmolalidade tem aumento linear 
com a concentração do preparo das fórmulas infantis.

Síndrome do intestino curto: desfechos em um hospital pediátrico terciário

Melanie Scarlet Díaz Solano, Izabela Mara Fogiato, Jocemara Gurmini, Denise Tiemi Miyakawa, Leandro Izoton Lorencette

Hospital Pequeno Principe

A síndrome do intestino curto é a principal causa de falência intestinal e é definida como a redução do comprimento intestinal após ex-
tensa ressecção cirúrgica, com redução da massa intestinal funcionante abaixo do esperado para manter a vida, resultando em depen-
dência de nutrição parenteral (NPT) por mais de 60 diasAvaliar o perfil epidemiológico dos pacientes pediátricos com Síndrome do Intestino 
Curto atendidos em um hospital infantil de Curitiba, Paraná, entre os anos de 2016 a 2023. Estudo qualitativo do tipo descritivo através 
da revisão retrospectiva dos prontuários. A amostra foi de 28 pacientes, 89,3% encaminhados do estado do Paraná para Reabilitação 
Intestinal, dos quais 53,5% eram do sexo masculino, com idade média de 3,4 meses (1-12m) e em 53,6 % dos casos a resecção intestinal 
foi associada a prematuridade. Entre as principais causas: Volvo Intestinal (28,9%), Enterocolite Necrotizante (26,4%), Gastrosquise (13,2%) 
e Atresia Intestinal (18,4%). A média do comprimento intestinal relatado era de 26,9 cm, (10-62 cm). Entre os fatores que influenciam na 
evolução, a válvula ileocecal estava presente em 16 pacientes (57,1%), e 4 (14,2%) deles foram admitidos com ostomias. Em relação ao 
desfecho, 17 (60,7%) pacientes foram reabilitados com sucesso, com um tempo médio de nutrição parenteral de 162,9 dias (28-351d), 6 
(21,4%) estão em NPT domiciliar, 2 (7,1%) permanecem internados, estáveis com NPT cíclica e 5 (17,8%) evoluíram para óbito (2 deles 
após a reabilitação). Apesar da Sindrome do Intestino Curto ser considerada uma doença rara, o conhecimento e o tratamento tem apre-
sentado avanços significativos. As informações cirúrgicas sobre a quantidade do intestino remanescente, aliadas ao encaminhamento 
precoce para um serviço experiente em reabilitação, proporcionam um prognóstico mais favorável para os pacientes.
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Trissomia parcial do cromossoma 18: uma abordagem multiprofissional

Juliana Cristina Eloi, Karoline Baldiati de Souza, Brunna Louise da Costa Centenaro, Sofia Pereira Staub,  
Andressa Grizon da Costa, Camila Krug Scherer, Gabriela Grahl de Assis

Universidade Feevale

A Síndrome de Edwards (SE) é um distúrbio cromossômico autossômico comum, identificado pela presença de material genético extra 
no cromossômico 18. A constituição cromossômica parcial, está presente em apenas 2% dos casos. A SE caracteriza-se por um quadro 
clínico amplo, como achados neurológicos, além de malformações nos órgãos internos. Tais malformações contribuem para dificuldade 
no crescimento que se fundamenta principalmente no baixo peso ao nascimento e dificuldade no ganho de peso que contribuem na mor-
bidade e mortalidade infantil. O objetivo do presente relato foi evidenciar a melhora nutricional após gastrostomia com dieta polimérica e 
o tratamento multidisciplinar com melhora global do desenvolvimento. Paciente com diagnóstico de Trissomia parcial do cromossomo 18. 
Na avaliação diagnóstica, realizou diversos exames, entre eles REED com trânsito intestinal e enema opaco que descartaram alterações 
anatômicas. Iniciou acompanhamento no serviço de Gastroenterologia Pediátrica em set/2019, por baixo ganho pôndero-estatural. Na 
ocasião, estava com 1 ano e 1 mês, 4.110g (EZ:-6,05) e 67,5 cm (EZ:-2,93). Desde o nascimento com dificuldade na progressão da dieta 
e vômitos e recebia fórmula de aminoácidos 1 kcal/ml por sonda naso entérica. Indicado gastrostomia endoscópica pelo quadro de des-
nutrição. Desde então, com dieta em bomba de infusão, começou a tolerar melhor a dieta. Em janeiro/2020, iniciado a transição da fórmula 
para fórmula polimérica, sem lactose, com boa evolução, com melhora progressiva da curva pôndero-estatural. Mantém acompanhamento 
multidisciplinar com fonoaudiologia por apresentar aversão alimentar, fisioterapia com melhora no desenvolvimento motor. Peso atual: 
15.200g (EZ: -1,22) estatura atual: 102 cm (EZ:-1,50).A sobrevida na SE é baixa, a maioria dos fetos evoluem para óbito ainda no período 
fetal. A criança relatada apresenta uma idade acima da considerada como limite de expectativa de vida para os indivíduos acometidos 
pela síndrome. Apresentou dificuldade no crescimento, podendo ser representado por suas curvas de peso e altura consistentemente 
abaixo do normal. Após a instituição da gastrostomia, pode ser observado significativa melhora dos sintomas clínicos. Como destacado, 
o caso é acompanhado por equipe multiprofissional que imprime uma proposta que incorpora os diferentes saberes profissionais, des-
empenhando uma atuação articulada e integrada, corroborando por uma melhora no desfecho clínico da paciente.

Enterocolite desencadeada por infecção viral: um relato de caso

Ana Clara Cyríaco, Mônica Moretzsohn, Alessandra Fernandes Marques Braga, Helio Rocha, Roberta Rodrigues da Costa 
Serra, Marcela Freitas Moura, Maria Priscila Magalhães de Andrade Figueira, Maria Claudia Muniz, Debora Alvim Ribeiro, 
Laura Ohana Marques Coelho de Carvalho

IPPMG/UFRJ

De acordo com a Organização Mundial da Saúde, a diarreia é a principal causa de mortalidade em crianças até os 5 anos, principalmente 
em países subdesenvolvidos. A diarreia crônica pode ter diversas etiologias. A intensidade e o tempo de evolução da doença impactam 
diretamente na qualidade de vida e no estado nutricional da criança. Lactente de 6 meses de vida, previamente hígida, em aleitamento 
materno exclusivo desde o nascimento, período neonatal sem intercorrências, foi admitida em hospital universitário apresentando desnu-
trição proteico calórica secundária à diarreia crônica secretória desde o 4º mês de vida, não responsiva ao uso de antibióticos. Foram 
realizadas solorogias para toxoplasmose, rubéola, herpes vírus e HIV, que resultaram negativas. Foram realizados exames parasitológico 
de fezes e coprocultura que resultaram negativos. A dosagem de calprotectina fecal foi elevada. A detecção qualitativa do DNA por PCR 
na urina para CMV resultou positiva em uma ocasião, tendo recebido tratamento com antiviral por 42 dias. A despeito do tratamento, 
manteve episódios de diarreia diários, cursando com desidratação, ganho ponderal insuficiente e quadros de acidose metabólica 
hiperclorêmica.

Inicialmente, a principal hipótese diagnóstica era alergia à proteína do leite de vaca, porém a paciente teve piora clínica após dieta de 
exclusão materna e início de fórmula elementar. Durante internação hospitalar, a paciente teve complicações como choque séptico, des-
idratação e distúrbios hidroeletrolíticos. Necessitou de nutrição parenteral total por tempo prolongado, tolerando a progressão da nutrição 
enteral de forma lenta. O laudo histopatológico da colonoscopia evidenciou colite em atividade, inespecífica. Já a imunohistoquímica, foi 
negativa para citomegalovírus. Após início do uso de imunossupressor, houve melhora progressiva da tolerância à dieta trófica e redução 
da nutrição parenteral, assim como a recuperação do estado nutricional. A infecção pelo CMV em imunocompetentes geralmente é assin-
tomática, mas pode cursar com sintomas inespecíficos como febre, diarreia, inapetência, emagrecimento. A paciente descrita apresentou 
uma enterocolite auto imune desencadeada pelo CMV, diagnosticado através da detecção qualitativa do DNA por PCR na urina. Diante 
da diarreia crônica de etiologia desconhecida não responsivas ao uso de antimicrobianos e dietas específicas, cursando com uma evo-
lução desfavorável, a infecção por CMV como possível gatilho deve ser considerada.
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Correlação entre perímetro do pescoço e índice de massa corporal em uma escola do 
município de niterói

Raquel Nascimento Chanca Silverio, Ana Silvia Souza de Sena, Beatriz Gonçalves Ribeiro, Alessandra Alegre de Matos, 
Suelen Galante Ouverney Riguette, Beatriz Bastos de Araújo, Beatriz Graziele Thomaz Alves, Juliana Silva do Nascimento 
Braga, Ingrid Veras Carvalho, Patricia de Carvalho Padilha

Universidade Federal do Rio de Janeiro

O sobrepeso e a obesidade são considerados um problema de saúde pública. Parâmetros utilizados na prática clínica para medir a gor-
dura visceral são diversos, mas podem apresentar limitações. Estudos têm demonstrado o uso do perímetro do pescoço como uma fe-
rramenta de triagem para avaliação do excesso de peso em crianças e adolescentes. Verificar a correlação entre o perímetro do pescoço 
(PP) e o índice de massa corporal (IMC), além de avaliar a freqüência de alterações da relação cintura-estatura (RCE) em crianças e 
adolescentes de uma escola do Município de Niterói. Trata-se de um estudo transversal realizado com 140 crianças e adolescentes de 
uma escola do Município de Niterói. Os critérios de inclusão foram: idade entre 6 e 13 anos, ausência de doenças autoimunes e/ou sín-
dromes genéticas, e não utilização de medicamentos que afetem o ganho ponderal, como corticóides. Foram excluídas as crianças e 
adolescentes com incapacidade de realizar as medidas antropométricas. Foram coletadas informações sobre antropometria (peso, esta-
tura, perímetro do pescoço e da cintura), idade e sexo. A classificação do estado nutricional foi feita por meio do Índice de Massa Corporal 
(IMC) por idade (z-escore), sendo o excesso de peso definido a partir do z-escore +1. Considerou-se alterado valores da relação RCE > 
0,50. Os dados foram analisados no programa Statistical Package for the Social Sciences (SPSS) 26.0. O teste qui-quadrado foi realizado 
para verificar a associação entre a alteração da RCE e o excesso de peso. O Coeficiente de Correlação de Pearson foi utilizado para 
avaliar a relação entre o PP e o IMC. A média de idade foi de 9,08 ( ± 1,55) anos, sendo a maioria do sexo feminino (57,9%, n = 81). As 
médias de PP, IMC e escore-z do IMC foram 28,01 ( ± 2,37)cm, 17,96 ( ± 3,50) Kg/m2 e 0,58 ( ± 1,33) escore-z. Observou-se que 20,7% 
(n = 29) apresentaram valores alterados de RCE. A RCE esteve associada ao excesso de peso (p < 0,001). Foi observada uma correlação 
positiva entre o perímetro de pescoço e o IMC de r = 0,67 (p < 0,001). O PP foi um parâmetro antropométrico correlacionado ao IMC. 
Observou-se ainda elevada prevalência de RCE, mais frequente entre aqueles com excesso de peso. Sugere-se a utilização do PP como 
uma medida antropométrica simples com bom poder de predição para o excesso de peso em crianças e adolescentes.

Padrão alimentar e hábitos não saudáveis são principais fatores de risco para excesso de 
peso e obesidade em escolares

Tamara Lazarini1, Sonia Tucunduva Philippi2

1Universidade Federal de São Paulo (UNIFESP); 2Universidade de São Paulo (USP)

Nas últimas décadas os níveis de obesidade na infância e adolescência tem crescido exponencialmente, com comprometimento dos níveis 
de aprendizagem, qualidade de vida, saúde e longevidade, aumentando o risco de DCNTs. Mais de 340 milhões de crianças e adoles-
centes estão com obesidade ou excesso de peso segundo OMS. Neste contexto, a prevenção é umas das estratégias de saúde pública 
mais eficazes. O presente estudo avaliou o estado nutricional e o padrão alimentar de escolares do ensino fundamental do município de 
São Caetano do Sul. Foi avaliado o estado nutricional de 1.773 escolares de 8 a 15 anos de idade em 3 escolas públicas no ano de 2007. 
Aplicou-se o recordatório alimentar de 24h e uma anamnese detalhada com 544 alunos, os quais apresentaram excesso de peso e obe-
sidade. A análise descritiva dos dados foi expressa em percentuais, médias, desvio padrão e aplicado o teste de qui-quadrado para as 
variáveis de padrão alimentar e atividade física. O software utilizado para os cálculos estatísticos foi o SPSS 10.0, com nível de signifi-
cância de 5% (p706,0,05).Da amostra geral, 35% (n = 620) dos escolares apresentaram excesso de peso ou obesidade, 1,2% (n = 21) 
estavam abaixo do peso e 1.132 alunos estavam eutróficos. Em complemento, IMC médio dos pais se mostrou acima dos limites de eu-
trofia, sendo 28,02 para pais e 26,22 para mães. Foram observados hábitos de vida inadequados como omissão do café da manhã (40%), 
alta ingestão de líquidos com refeição (90%) e excesso de exposição às telas, sendo que 68,6% dos escolares relataram realizar as re-
feições principais em frente à televisão. O consumo médio de calorias foi cerca de 1.500Kcal. O percentual de consumo de colesterol e 
gordura saturada das dietas foram 4 vezes maiores que o preconizado para idade. Em relação as fibras, 99,6% não atingiu os requisitos 
mínimos da IDR. A inadequação no consumo alimentar e excesso de exposição às telas podem ter sido grandes fatores de influência nos 
resultados de estado nutricional dos escolares. Em adicional, o excesso de peso dos pais, pode ser um indicativo de um ambiente “obe-
sogênico” e não saudável.



Lat Am J Pediatr Gastroenterol Hepatol Nutr. 2023;2(Supl.1)

132

Associação entre índice inflamatório da dieta, índice de massa corporal, controle glicêmico 
e perfil lipídico de crianças e adolescentes com diabetes mellitus tipo 1

Orlando Carvalho de Sousa Bandeira Filho, Barbara Folino Nascimento, Renata Spinelli, Raquel Nascimento Silverio,  
Clara Vivas Cisalpino, Beatriz Peniche, Pamela Fedeszen, Veronica Medeiros da Costa, Jorge Luescher, Patricia Padilha

UFRJ

O Diabetes Mellitus tipo 1 (DM1) tem apresentado incidência crescente nos últimos anos, sendo a endocrinopatia mais prevalente em 
crianças e adolescentes. A terapia nutricional é fundamental no tratamento do DM1, a qual pode influenciar no controle glicêmico e evitar 
riscos de complicações da doença. Estudos recentes indicam a associação de padrões alimentares com marcadores inflamatórios e a 
necessidade de avaliar o potencial inflamatório da dieta de um indivíduo. O índice inflamatório da dieta (IID) adaptado para crianças tem 
se mostrado eficaz em classificar as dietas de crianças e adolescentes de acordo com o seu potencial inflamatório. Avaliar a associação 
do índice inflamatório da dieta com o índice de massa corporal, controle glicêmico e perfil lipídico de crianças e adolescentes com Dia-
betes Mellitus tipo 1 (DM1). Estudo transversal com crianças e adolescentes de 7 a 16 anos e diagnóstico de DM1. Foram excluídos 
aqueles com avaliação do consumo alimentar incompleto. O consumo alimentar foi avaliado por um recordatório alimentar de 24 horas 
(R24h), a partir do qual foi calculado o índice inflamatório da dieta (IID). Os desfechos foram: índice de massa corporal (IMC), perfil lipídico 
(LDL- colesterol e não HDL-colesterol) e hemoglobina glicada (HbA1c). O IID foi avaliado em tercis e de forma contínua. Adotou-se a re-
gressão linear múltipla na análise, sendo consideradas significativas as associações com o p < 0,05.A amostra foi composta por 120 
crianças e adolescentes com média de idade de 11,7 ± 2,8 anos, sendo 53,3% (n = 64) do sexo feminino. O excesso de peso esteve 
presente em 31,7% (n = 38). O IID médio foi de +0,25, variando de -1,11 a +2,67. Observou-se maiores valores de selênio (p: 0,011), zinco 
(p: 0,001) e fibras (p < 0,001), além de outros micronutrientes, no primeiro tercil do IID (dieta com potencial mais anti-inflamatório). O IID 
destacou-se como preditor do IMC (p: 0,002, 946,: 0,23, IC: 0,39, 1,75) e do colesterol não HDL (p: 0,034, 946,: 0,19, IC:-13,5,0,55). Houve 
uma tendência para o IID estar associado ao controle glicêmico (p: 0,09, 946,: 0,19, IC: -0,04, 0,51). O potencial inflamatório da dieta 
esteve associado ao aumento do IMC e aos aspectos relacionados ao controle metabólico de crianças e adolescentes com DM1. Futuros 
estudos devem ser realizados para validar e explorar mais essas associações.

Acidemia orgânica na infância: um relato de caso

Roberta Rodrigues da Costa Serra, Mônica Moretzsohn, Alessandra Fernandes Marques Braga, Helio Rocha,  
Ana Clara Cyríaco, Marcela Freitas Moura, Maria Claudia Muniz, Maria Priscila Magalhães de Andrade Figueira,  
Debora Alvim Ribeiro, Maile Vidigal Prates

IPPMG/UFRJ

A Acidemia Propiônica é uma doença metabólica hereditária, causada por mutação genética com incidência de 1:100.000 nascidos vivos, 
caracterizada por sintomas de intoxicação, relacionada ao metabolismo dos aminoácidos de cadeia ramificada e causada pela deficiência 
da enzima Propionil-CoA carboxilase, com consequente acúmulo de ácido propiônico, tóxico ao organismo. Pode se apresentar em três 
formas clínicas, sendo a neonatal, mais grave, com os sintomas aparecendo nos primeiros dias de vida, tais como recusa alimentar, vô-
mitos, desidratação, perda ponderal, letargia, acidose metabólica e hiperamonemia, confundido com frequência com quadros de sepse 
neonatal. O diagnóstico é feito pela análise bioquímica, e confirmado por teste molecular. O tratamento baseia-se na restrição alimentar 
de proteínas. Paciente feminina, nascida em 28/11/2015, pré-natal incompleto. Nascida de cesariana, a termo. Recebeu alta com 48 horas 
de vida em aleitamento materno exclusivo. No 5º dia de vida apresentou sonolência, dificuldade de sucção e vômitos. Ficou internada na 
Unidade Intensiva durante 2 meses, com hipótese de sepse neonatal. Evoluiu de forma grave. Sem melhora do quadro, foi dosada amônia, 
com valor de elevado (267mcg/dl). Com esse resultado suspeitou-se de doença metabólica (EIM). Realizada, então, a cromatografia de 
aminoácidos no plasma, indicando acidemia propiônica. Iniciou-se a restrição proteica na dieta, o uso de benzoato de sódio e de l-car-
nitina. Ao longo dos anos, a paciente apresentou diversas descompensações da doença de base devido a eventos infecciosos e trom-
boembólicos, além de atraso no neurodesenvolvimento. Atualmente, a paciente mantém dados antropométricos abaixo do z-score - 3 e 
ainda apresenta descontrole dos níveis de amônia sérica. Recebe fórmula metabólica com aminoácidos essenciais como 80% da fonte 
proteica e leguminosas complementando os 20% restantes da oferta proteica. Mantém um consumo de 0,8 a 1 g/kg/dia de proteína, con-
siderado um valor abaixo do recomendado para idade. A acidemia propiônica é uma doença rara e grave, com potencial de sequelas 
crônicas e complexas. Deve ser considerada como diagnóstico diferencial de quadros clínicos neonatais graves. É preciso que tanto o 
diagnóstico quanto a restrição proteica sejam iniciadas precocemente. É importante que o paciente seja acompanhado por equipe multi-
disciplinar especializada no tratamento de doenças metabólicas raras.
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Dieta por gastrostomia para crianças e adolescentes com disfagia - fórmula exclusiva  
ou complementada com dieta artesanal caseira?

Camila de Souza Rêgo, Poliana Cabral, Isis Suruagy, Margarida Antunes

Universidade Federal de Pernambuco

Classicamente, crianças em via alternativa de alimentação tem como recomendação a utilização de fórmulas industrializadas. No entanto, 
recentemente a demanda por uso de alimentação caseira tem crescido mesmo em crianças em uso de gastrostomia. Comparar o consumo 
alimentar entre crianças e adolescentes com agravos cerebrais em uso de fórmula industrializada vs dieta mista (artesanal e fórmula 
industrializada) por gastrostomia (GTT) Vinte e uma crianças com disfagia em uso de alimentação por GTT, acompanhados num serviço 
universitário de gastropediatria e recebendo dieta mista (artesanal caseira orientado pela nutricionista e fórmula industrializada) foram 
comparadas com 23 crianças em uso de fómula industrial exclusiva, quanto ao consumo de macro e micronutrientes. A avaliação da 
adequação de consumo foi feita por recordatorio de 24 horas eA ingestão de calorias, macronutrientes, fibras, cálcio e ferro foi calculada 
pelo software Dietbox, utilizando apenas a Tabela Brasileira de Composição de Alimentos (TACO). O conteúdo nutricional das fórmulas 
industrializadas, foi obtido através das informações disponíveis no rótulo pelo fabricante. 

Para estimar a prevalência de inadequação das dietas em relação ao consumo insuficiente de macro e micronutrientes foi considerado 
como referência os valores da Dietary Reference Intakes (DRIs) proposto pelo Food and Nutrition Board – FND. Com Foi aplicado mais 
um recordatório de 24h em 20% das crianças avaliadas, sorteadas aleatoriamente. 

Foi observado que 44% dos indivíduos em uso de fórmula industrializada exclusiva apresentavam consumo insuficiente de proteínas 
comparado com 6% em dieta mista. E, 83% e 69%, respectivamente, consumiam lipídios de forma excessiva. A relação entre calorias 
não proteicas por grama de nitrogênio foi superior nos pacientes em uso de fórmula industrializada. E o consumo de fibras das criancas 
em fromula exclusiva foi 0. Nos dois grupos, crianças maiores de 8 anos apresentavam percentuais de inadequação de cálcio próximo a 
90% e os menores, 40%. Crianças em uso de dieta mista (artesanal orientada por nutricionista + fórmulas industrial) tiveram menor ina-
dequação alimentar do que as que utilizavam fórmula industrial exclusiva.

Esse achado sugere que as fórmulas disponibilizadas para essa população são inferiores ao preconizado e que o calculo individualizado 
da dieta por nutricionista com experiencia é capaz de garantir maior segurança nutricional para as dietas mistas.

Vitamina D en una población pediátrica

Leticia Ramirez Pastore, Jacinto Riera, Hugo Riera, Norma Vera, Liz Castaño, Giuliana Albertini,  
Pierre Bernard, Brunilde Pastore de Riera, Sabrina Ruoss, Kathia Ramirez

CPI RIERA

El déficit de vitamina D constituye un problema de salud pública, sin embargo, sus manifestaciones clínicas son infrecuentes. Además, 
la edad pediátrica constituye una etapa crucial del crecimiento, donde el metabolismo óseo es esencial y regulado por la homeostasis del 
calcio, fósforo, magnesio, hormona paratiroidea y la vitamina D, entre otros.

Nuevos estudios apuntan al papel de la vitamina D en varias patologías tales como alergias, enfermedad inflamatoria intestinal, lupus, 
artritis reumatoidea, tuberculosis, diabetes tipo 1, obesidad, entre otros. El objetivo de este trabajo fue determinar los niveles de vitamina 
D en una población pediátrica de niños sanos. Estudio observacional, descriptivo, de corte trasverso, donde fueron evaluados 385 niños 
de 2 a 18 años, que acudieron a un consultorio pediátrico para el control anual de niño sano. 

Se realizó la medición de los niveles de vitamina D (25-hidroxi-vitamina D) en suero y se consideró suficiente un valor 61619,30ng/mL 
(61619,75 mmol/L), insuficiencia entre 20-29ng/mL, deficiencia 10-19ng/mL y deficiencia severa 61500,10ng/mL.

Se evaluó la relación entre déficit e insuficiencia de vitamina D y grupos de edad, sexo y estado nutricional, medido a través del índice 
de masa corporal para edad y sexo (OMS 2006).Fueron evaluados 385 niños, con una edad media de 10.8 años, 52.9% de sexo mascu-
lino. De ellos, el 73.77% tenía peso adecuado, 8.83% bajo peso, 10.13% sobrepeso y 7.27% obesidad. 

El valor promedio de vitamina D fue 36.461617,11.1ng/mL, valor máximo 82.6ng/mL y el mínimo de 12ng/mL. Tenían vitamina D ade-
cuada el 69.87% de los pacientes, 27.27% contaban con insuficiencia y 2.86% con déficit de vitamina D. 

La vitamina D baja fue más frecuente en el sexo femenino (34.25%) que masculino (26.47%)(p = 0.097), en la edad escolar de 6 a 12 
años (31.35%) que en adolescentes de 12 a 18 años (29.87%) o pre-escolares de 2 a 6 años (26.09%)(p = 0.781), además de los obesos 
(42.86%), en relación con sobrepeso (33.33%), bajo peso (32.35%) y peso adecuado (28.17%)(p = 0.4). El valor medio de vitamina D en 
esta población fue de 36.4ng/mL y el 30.13% de ellos tenían insuficiencia o déficit de vitamina D. No se encontró relación estadísticamente 
significativa entre déficit de vitamina D y edad, sexo o estado nutricional.
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Restrições alimentares de lactantes de bebês com hipótese diagnóstica de alergia 
alimentar

Fabiana Lucchesi, Poliana Cabral, Maria Das Graças Moura Lins, Margarida Antunes

Universidade Federal de Pernambuco

Comparar o consumo alimentar de mães em dieta de exclusão por suspeita de alergia alimentar em seus bebês com mães de lactentes 
saudáveis. Foram incluídas mães em aleitamento materno. O grupo caso foi definido como o grupo de mães em dieta de exclusão de 
grupos alimentares considerados alergênicos por diagnóstico de alergia alimentar em seus lactentes. O grupo comparação foi composto 
por mães de lactentes saudáveis. O consumo alimentar foi realizado por Recordatório 24h. Os alimentos foram registrados em medida 
caseira, e convertidos em gramas e calorias pelo software Dietbox. Foram incluídos 46 mães, 22 no grupo caso e 24 no grupo compa-
ração. O principal grupo alimentar excluído foi leite e derivados (100%), ovo (54,5%), soja (31,8%), oleaginosas (22,7%), trigo (18,2%), café 
(13,6%) e peixe (4,5%). O tempo de dieta de exclusão materna foi de 4,1 (DP ± 2,7) meses. Para ambos os grupos, inadequações próximas 
ou iguais a 100% para fibras e cálcio. Apenas 59,1% das mães do grupo caso, e 16,7% das mães do grupo comparação faziam suple-
mentação de cálcio e vitamina D. 

A dieta de isenção teve um tamanho de efeito negativo muito alto (2,2) no consumo calórico, levando a um consumo com mediana de 
800 calorias a menos do que seria recomendado para a s lactantes individualmente. Alem disso, se observou inadequação de todas as 
vitaminas do complexo B e de vitamina A nas lactantes em dieta de restrição. Lactantes que realizam dieta restritiva para tratamento da 
alergia alimentar de seus bebes tem grande inadequação nutricional, especialmente de calorias, vitamina A e do complexo B alem de 
Calcio. 

Essas inadequações potencialmente estão associadas a impacto a saúde e qualidade de vida dessas mulheres em idade fértil.
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Food preference of children aged 3-6 years from the perspective of school and domestic 
environments

Mariana Buranelo Egea1, Tainara Leal de Sousa2, Raquel Martins da Silva Fernandes de Oliveira2

1Instituto Federal de Educação, Ciência e Tecnologia Goiano; 2Universidade Federal de Goiás

The food preference of children is related to biological factors inherent to the capture of stimuli as well as environmental factors related to 
eating habits and customs of the context in which the individual is inserted and also to stimuli related to this environment. The objective 
of this work was to evaluate the perception of food preferences of children between 3-6 years old in the school and domestic environment. 
Agreement questionnaires regarding food preferences were applied in (i) the school environment with the teachers and (ii) the domestic 
environment with the parents or guardians. The questionnaire consisted of ten questions regarding the adult´s perception of the child re-
garding the attitude of liking it, thinking that it is good, being willing to eat and regarding access to fruits and vegetables/vegetables, as 
well as the parents´ thoughts regarding the importance of eating these foods. A five-point scale was used to answer questions ranging 
from strongly agree to strongly disagree.53 responses were obtained in the school environment and 31 responses in the home environ-
ment. From the perspective of the school environment and in relation to fruits, a positive attitude of the children was reported in relation 
to liking it, being willing to eat it and thinking that it is good for them, as well as its availability at home. However, the opposite was reported 
for legumes/vegetables. In the case of legumes/vegetables, a large percentage of the questionnaires (40-72%) showed neutral answers, 
in addition to that 25.9 and 17.3% of the answered questionnaires showed that children do not like and are not willing to try legumes/ve-
getables, respectively. From a domestic perspective, the questionnaires showed surprising agreement regarding children´s preferences for 
both fruits and vegetables. Considering only the questionnaires that were obtained from both environments (n = 31), it was possible to 
perceive that there was a disagreement regarding access to both fruits and legumes/vegetables between the domestic environment (indi-
cating high availability of these foods for children) and the school environment (who indicated that they thought there was low availability 
of these foods for children). In this way, it was possible to perceive that there is a difference in the perception of food preference regarding 
fruits and legumes/vegetables between the school and domestic environments for children aged 3-6 years.

Administration of saccharomyces boulardii as an adjunct to the treatment of metabolic 
syndrome: what do we know so far?

Mariana Buranelo Egea1, Josemar Gonçalves de Oliveira Filho2, Ailton Cesar Lemes3

1Instituto Federal de Educação, Ciência E Tecnologia Goiano; 2Embrapa Instrumentação; 3Universidade Federal do Rio de Janeiro

Metabolic syndrome is a disorder caused by the occurrence of at least three of the five conditions including abdominal obesity, high blood 
pressure, high fasting plasma glucose, high serum triglycerides, and high LDL cholesterol levels. In this sense, alternative strategies emer-
ge, such as the inclusion of probiotics such as Saccharomyces boulardii in the diet, which can act as adjuvants to the usual treatments. 
Thus, the objective of this study was to review the risk factors of MetS occurrence and the beneficial effects of S. boulardii ingestion in 
the treatment of MetS. We used the association of terms “metabolic syndrome”, “obesity”, “hyper-lipidemia”, “dyslipidemia”, “hypertension”, 
“high blood pressure”, “diabetes”, and “Saccharomyces boulardii” in English language, in a search of the PubMed, Scopus, and Web of 
Science databases in October 2022. The inclusion criteria used were the following: (1) in vivo study (with animals and/or humans), (2) 
intervention with S. boulardii alone or together with food, and (3) outcomes related to MetS or its risk factors (obesity, hypertension, dia-
betes, and dyslipidemia). According to the initial search strategy, 156 articles were retrieved, of which 9 were excluded as duplicates and 
147 as review or off-topic articles. 2 articles were included using the secondary search. After analysis of titles and abstracts, and full-text 
review, 5 articles were included in this review. Four of five found articles were performed in animal model, whereas one of them was per-
formed in human. The dose used and the duration of the intervention varied from 108-1010 colony forming units (CFU)/g, and from 2 to 8 
weeks, respectively. The results of this study showed that ingestion of S. boulardii has the potential to modify the plasma and hepatic lipid 
profiles, as well as the amount of body fat. The administration of S. boulardii in conjunction with a hypercholesterolemic diet also resulted 
in a decrease in hepatic triglycerides. These alterations may be directly associated with the absorption of cholesterol by the cell wall of 
the biomass of S. boulardii or indirectly associated with the modulation of the intestinal microbiota and by the regulation of pro-inflammatory 
cytokine production. Despite the diversity of the published studies, the intake of S. boulardii needs to be further studied because even 
demonstrating some discreet effects in animals, studies in humans, especially randomized controlled trials, need to confirm these effects.

SOPORTE NUTRICIONAL
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Jejum intermitente, dieta low carb e redefinição de hábitos alimentares podem contribuir 
com a melhora dos parâmetros de obesidade

Juliene Aparecida Francisco Xavier, Mariana Buranelo Egea

Instituto Federal Goiano

A obesidade é um problema de saúde pública que envolve diversas estratégias na tentativa de melhorar a qualidade de vida do 
indivíduo.

Paciente SDS, sexo feminino, casada, 37 anos, não tabagista e etilista social, peso de 107,3 kg, 163 cm de altura, circunferências 
de 105, 115 e 134 para cintura, abdominal e quadril, IMC de 40,4 (obesidade grau III), percentual de gordura corporal de 51,5%, massa 
muscular de 48,7 kg, água corporal de 37,7%, idade metabólica de 41 anos e gordura visceral de 15,4. Primeira abordagem alimentar, 
optou-se pelo protocolo de jejum intermitente de 12 horas associado a uma dieta de 1000 kcal durante 90 dias. Segunda abordagem, 
a paciente recebeu orientações para seguir a reeducação alimentar consumindo 1400 kcal, alternando com o jejum intermitente de 12 
horas, consumindo apenas 1000 kcal. Terceira e quarta abordagem foram mantidas a estratégia anterior e diminuiu-se a ingestão 
calórica em 100 kcal para cada mês. Quinta abordagem foi adotada o protocolo de dieta low carb, com consumo de 1100 kcal. 

Após a primeira abordagem alimentar (90 dias), a paciente retornou com peso de 97,7 kg, IMC de 36,8 (obesidade grau III), 49,0% 
gordura corporal, 46,7 kg massa muscular, 39,1% água corporal, e 13,3% gordura visceral.

A terceira abordagem alimentar (após 120 dias) aferido o peso de 94,3 kg, IMC de 35,5 (obesidade grau III), 47,9% gordura corporal, 
46,0 kg massa muscular, 39,7% água corporal e 12,5% gordura visceral.

A quarta abordagem (após 150 dias), aferido o peso de 90,1 kg, 48,7% gordura corporal, 22,6 kg massa muscular e 9% gordura visceral. 
A quinta abordagem (após 180 dias), aferido o peso de 87,5 kg, IMC de 33,8 (obesidade grau II), 47,8% gordura corporal, 23,1 kg massa 

muscular e 9% gordura visceral. 
Entre as consultas, houve uma redução gradual do peso corporal, com diminuição do IMC para obesidade grau II. Tal mudança, adqui-

rida por meio de um plano alimentar com variadas estratégias, como jejum intermitente, reeducação alimentar e uma dieta baixa em 
carboidratos. Através da bioimpedância revelou uma redução no percentual de gordura corporal ao longo do tempo, juntamente com 
alterações positivas nos valores de massa muscular, água corporal, idade metabólica e gordura visceral.

Validation of three pediatric nutrition screening tools in Bogotá, Colombia: tools study

Liliana Ladino1, María Catalina Bagés Mesa1, Leonor Medina2, Claudia Vacca3, Camila Giraldo4, Adriana León5,  
Ana Giraldo6, Erika Ochoa Ortíz7, Berthold Koletzko8

1Universidad El Bosque; 2Clínica Infantil Colsubsidio; 3Hospital Universitario Clínica san Rafael; 4Instituto Nacional de Salud; 5Universidad 
Nacional de Colombia; 6Katholieke Universiteit Leuven; 7Tecnológico de Monterrey; 8Ludwig Maximilian University of Munich

Several pediatric nutrition screening tools have been developed, they are considered easy and quick to apply by any healthcare provider and 
they also allow the identification of pediatric patients that are at risk of or already suffer from malnutrition. However, these tools lack validation 
in a Colombian population and, thus, malnutrition screening is not systematically performed. The aim of our study was to validate three pe-
diatric malnutrition screening tools (Pediatric Yorkhill Malnutrition Score PYMS, STRONGKids, and Screening Tool for the Assessment of 
Malnutrition in Paediatrics STAMP) among hospitalized children in two Colombian hospitals. This was a cross-sectional study conducted 
during 2019 among hospitalized patients in medical pediatrics wards at Clínica Infantil Colsubsidio and Hospital Universitario Clínica San 
Rafael in Bogotá. Ethical approval was obtained from Universidad El Bosque. All children were assessed using PYMS, STAMP, and STRON-
GKids to identify the risk and presence of malnutrition. Anthropometric measurements were taken in all children and divided into two groups 
under 5 years of age and older. Sociodemographic information and medical diagnosis were taken from the medical records. Statistical analyses 
were performed using R-project 4.1.1. The significance level was set at 5%. Specificity and sensitivity analyses were performed. Cronbach´s 
Alpha was used to calculate the reliability of each nutritional screening instrumentThe reliability of PYMS was 0.66, STAMP 0.30 and STRON-
Gkids 0.40. PYMS adequately identified all children with malnutrition, in contrast to the sensitivity of STAMP 0.71 for children under 5 years 
of age and 0.57 for older children, the sensitivity of STRONGKids is very low. In conclusion, PYMS results in a better pediatric malnutrition 
screening tool for the children included in the participant institutions.
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Relato de caso: via alimentar alternativa em paciente com disfagia associada a síndrome 
de depleção do dna mitocondrial

Maarta Wey Vieira, Tatiana Rodrigues Shiratsu, Julia Gaspar Salomão, Daniele Raguza, Camila Arantes de Cicco

PUC-SP

A Síndrome de Depleção do DNA mitocondrial caracteriza grupo de doenças raras, autossômicas recessivas, com 3 principais formas clínicas: 
hepatocerebral, miopática e encefalomiopática. A doença acomete 1 em cada 5000 crianças, com uma mortalidade de 10-50% ao ano desde 
o diagnóstico. M.G. de J., masculino, 1 ano, pais não consanguíneos e hígidos, um irmão hígido e outro que evoluiu a óbito aos 9 meses, com 
quadro semelhante ao do paciente. Nascido de parto normal, prematuro de 35 semanas, com baixo peso ao nascer, Apgar 8/9, sorologias 
negativas e pré-natal sem intercorrência. Apresentou desconforto respiratório, hipotermia e dificuldade na sucção. Foi realizado ultrassonografia 
transfontanelar (hemorragia intracraniana limitada à matriz germinativa), tendo alta com 1 mês de vida para acompanhamento ambulatorial, do 
qual foi encaminhado por pediatra com 1 ano após 3 episódios de internação devido quadros respiratórios e desnutrição grave. Em nosso ser-
viço, observada hipospádia, testículo ectópico bilateral, hérnia umbilical, esclera azulada. Solicitados exames laboratoriais (alteração em função 
tireoidiana: TSH 0,3, T4L ,77), exoma completo (variante patogênica em homozigose no gene FBXL4) e ultrassonografia de abdome que evi-
denciou microcálculos renais. Devido desnutrição grave e disfagia para alimentos sólidos e líquidos, foi avaliado por equipe de cirurgia pediátrica 
e fonoaudiologia e optado pela realização de gastrostomia. Houve progressão da dieta e paciente foi liberado para acompanhamento ambula-
torial, com boa recuperação ponderal. Alterações no gene FBXL4 estão associadas a Síndrome de Depleção do DNA mitocondrial 13 (encefa-
lomiopático). Caracteriza-se por disfagia, hipotonia, atraso de neurodesenvolvimento e de crescimento. A maioria dos pacientes que sobrevivem 
até o final da infância são não-verbais e podem apresentar atrofia muscular e ataxia troncular grave. Por ser uma doença de herança autossô-
mica recessiva recomenda-se que seja realizado o aconselhamento genético. A disfagia é um achado comum em pacientes pediátricos e mais 
frequente em pacientes com algum grau de acometimento neurológico. É um processo multifatorial. Nos casos em que há disfagia independente 
da consistência, ocorre distúrbio de motilidade e disfagia orofaríngea. De tal forma, a abordagem multidisciplinar melhora a qualidade de vida, 
tornando o suporte paliativo mais adequado para os pacientes com prognóstico reservado.

Prevalência estimada de falência intestinal (FI) em crianças e adolescentes no  
Brasil – resultados preliminares

Berenice Lempek Dos Santos1, Helena A.S. Goldani2, Bianca Santarem1, Dalton Guimaraes1, Carlos O. Kieling2,  
Daniela Salomao3

1Universidade Federal Do Rio Grande Do Sul; 2Hospital de Clínicas de Porto Alegre; 3Ministério da Saúde

A falência intestinal (FI) é uma doença rara caracterizada por má-absorção grave de nutrientes, requerendo nutrição parenteral prolongada 
ou transplante intestinal. Este estudo visa estimar a prevalência de FI em crianças e adolescentes no Brasil, compreender a distribuição 
regional da FI e fornecer informações para a ampliação do tratamento especializado. Estudo transversal através de questionário online 
para uma amostra de Unidades de Terapia Intensiva (UTIs) pediátricas e neonatais, registradas no Cadastro Nacional de Estabelecimentos 
de Saúde (CNES), site do DATASUS. Encontramos 1.173 hospitais elegíveis. A amostragem de 770 hospitais ((ME: 2,08% e IC: 95%) foi 
aleatória e estratificada, representando cada estado da federação. Classificamos as instituições em pequeno, médio e grande porte, de 
acordo com o número de leitos de UTIs pediátricas/neonatais (< 10, 10 a 20 e > 20 leitos, respectivamente). Utilizamos o software esta-
tístico R para análise dos dados. A prevalência foi calculada como a razão entre o número de casos de FI em crianças de 0 a 14 anos e 
a população infantil nessa faixa etária, por macrorregiões do Brasil. Os dados populacionais foram obtidos do Instituto Brasileiro de Geo-
grafia e Estatística (IBGE) de 2022. A amostra incluiu 195 crianças com FI, com mediana de idade de 3 anos (9m-14a). A distribuição 
regional foi: n = zero crianças região Norte, n = 11 Nordeste, n = 5 Centro-Oeste, n = 110 Sudeste e n = 69 Sul. A prevalência regional, 
em número de pacientes por milhão de crianças, foi de 0 região Norte, 2 Nordeste, 1,6 Centro-Oeste, 11,7 Sudeste e 13,1 Sul. A prevalên-
cia estimada para o Brasil foi de 7,1 crianças por milhão de crianças de 0 a 14 anos. Apesar dos desafios inerentes à abrangência territorial 
e à coleta de dados relacionados a uma doença rara, os resultados deste estudo revelam dados comparáveis aos descritos a Europa e 
nos Estados Unidos. Observou-se uma notável disparidade de prevalência entre as diversas regiões do Brasil, indicando uma maior pre-
valência da doença nas regiões que apresentam Centros de Reabilitação Intestinal. Essa disparidade pode ser atribuída à gravidade da 
condição, pois em regiões com pouca estrutura hospitalar, as crianças apresentam risco maior de falecer pela impossibilidade de um 
tratamento adequado. Os dados obtidos por meio deste estudo têm o potencial de embasar novas estratégias para o tratamento de 
crianças com falência intestinal nas diversas regiões do Brasil.
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Experiencia en la vida real del uso de teduglutide en pacientes pediátricos con síndrome 
de intestino corto en Argentina

Veronica B. Busoni1, Rumbo Carolina2, Izquierdo Carina1, Corina Dlugoszewski3, Carola Saure4,  
Consentino Sandra5, Martin Balacco6, Lorena Rudi7, Martinez Maria Inés8

1Hospital Italiano de Buenos Aires; 2Fundación Favaloro; 3Hospital Materno Infantil de Salta; 4Hospital Garrahan; 5Clínica san Lucas  
de Neuquén; 6Hospital de Niños Santísima Trinidad de Córdoba; 7Hospital Posadas; 8Fundación Favaloro

Comunicar la experiencia en la vida real del uso de teduglutide en pacientes pediátricos con SIC en Argentina.
Estudio multicéntrico, descriptivo, retrospectivo de pacientes de 1-18 años con falla intestinal crónica por SIC, que iniciaron tratamiento 

con teduglutide en centro especializado, luego de un período estable mínimo de 3 meses, sin posibilidad de modificar aportes enteropa-
renterales. Se describe sexo, edad al comienzo del tratamiento, causa y grupo de anatomía del SIC, longitud de intestino residual, tiempo 
de tratamiento, descenso del 20% del volumen inicial de nutrición parenteral (NP) como resultado primario y destete de NP a los 3- 6-12 
meses de tratamiento. Se analizan 27 pacientes pediátricos de 7 centros de la Argentina, 70% de sexo masculino. Mediana de edad al 
inicio del tratamiento 9,09 años (RIQ 5,2-12,9). 8/27 (30%) gastrosquisis, 8/27 vólvulo de intestino medio, 6/27 (22%) atresia de intestino, 
2/27 (7%) enterocolitis necrotizante y 3 pacientes con antecedentes de trauma abdominal, cloaca y Stevens Johnson. Un SIC grupo 1, 17 
SIC grupo 2, 8 SIC grupo 3 y 1 con anastomosis duodeno cólica. Mediana de longitud de intestino residual: 23 cm (r 0-70 cm). Al inicio 
del tratamiento: mediana de tiempo previo en NP: 6,36 años (r 1,3-15,85), media de volumen semanal de NP: 9762 ml (DS 4836), media 
de puntaje Z de talla -1,75 (DS 1,22) y de IMC -0,61 (DS 1,09). La mayoría de los pacientes recibían 6-7 días semanales de NP (16 pacien-
tes 7 días, 7 pacientes 6 días). A los 3, 6 y 12 meses se observó un descenso de volumen de NP > 20% en 42%, 89% y 100% y destete 
de la NP en 11%, 22% y 33% respectivamente. A la fecha 10/27 (37%) ha logrado suspender la NP, 6 pacientes antes de los 12 meses 
de tratamiento, los 4 restantes en una mediana de 2,46 años (r 1,3-3,43). Se observó una mejoría del score Z de IMC de 16,4 a 17 (p ns), 
una disminución de la media de volumen de NP de 9762 a 4604 ml con diferencia estadísticamente significativa, al igual que la disminu-
ción del número de deposiciones diarias que bajaron en un 37% (p 0,00001).

El teduglutide ofrece una nueva dimensión en el tratamiento de la falla intestinal crónica que permite bajar el requerimiento de la NP y 
en algunos casos suspenderla. Es importante que el tratamiento de la FIC sea realizado por equipo multidisciplinario especializado y que 
los profesionales identifiquen al paciente candidato para ofrecer esta alternativa y mejorar las posibilidades de lograr la adaptación 
intestinal.

Neurodesenvolvimento de crianças menores de 42 meses com falência intestinal  
em uso de nutrição parenteral prolongada

Cristina Miller1, Renata Kieling2, Bruna Ziegler1, Juliana Giesta1, Alana Signorini1, Giovana Felden2, Marilia R. Ceza1,  
Marina R. Adami1, Carlos O. Kieling1, Helena A.S. Goldani2

1Hospital de Clinicas de Porto Alegre; 2Universidade Federal do Rio Grande do Sul

A Falência Intestinal (FI) é uma condição complexa e grave, definida pela incapacidade do trato gastrointestinal em absorver nutrientes 
e fluidos adequados para manutenção da vida, necessitando do suporte da nutrição parenteral (NP) prolongada. Crianças com FI apa-
rentam ter um risco significativo de atraso no desenvolvimento cognitivo e psicomotor. Há escassez de estudos na literatura sobre des-
envolvimento neuromotor, visando o planejamento de estratégias de acompanhamento e intervenção nesta população. avaliar o neuro-
desenvolvimento, por meio da Escala de Bayley-III, de crianças menores de 42 meses de idade com falência intestinal em uso de NP 
prolongada, acompanhadas por um Programa de Reabilitação Intestinal no sul do Brasil.24 crianças de 5 a 42 meses com diagnóstico 
de falência intestinal em uso de NP prolongada atendidas pelo Programa de Reabilitação Intestinal de Crianças e Adolescentes de hospital 
de referência do sul do Brasil foram avaliadas através da Escala Bayley de desenvolvimento do bebê e da criança pequena (Bayley- Scales 
of Infant and Toddler Development) terceira edição - BAYLEY- III. Mediana da idade (min-max) foi 17,5 meses (5-40), 58,3% eram do sexo 
masculino, idade gestacional média de 34,8 semanas (24-40). Foram avaliados o desempenho cognitivo, motor e de linguagem, a presença 
de alterações/atrasos no neurodesenvolvimento e a identificação de fatores clínicos que se relacionam com alterações no neurodesen-
volvimento. As pontuações gerais tiveram uma média de 1 desvio-padrão (DP) abaixo da média para a idade nos domínios cognitivo, 
comunicação receptiva, comunicação expressiva, motora fina e motora grossa. O desempenho de 2 DP abaixo da média foi observado 
em 33%, 34% e 27% dos pacientes nos domínios motor, cognitivo e de linguagem, respectivamente, o que caracteriza funcionamento 
com atraso moderado a grave no neurodesenvolvimento, necessitando de acompanhamento. Não houve associação significativa entre as 
variáveis clínicas relacionadas ao FI e os resultados de desempenho nos domínios cognitivo, motor e de linguagem. O estudo demonstrou 
comprometimento nos domínios cognitivo, motor e de linguagem em aproximadamente um terço das crianças com FI em uso de NP pro-
longada em um centro de referência em reabilitação intestinal no Brasil. Os resultados deste estudo reforçam a necessidade de acom-
panhamento e avaliações rotineiras do neurodesenvolvimento dessas crianças.
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Ângulo de fase da bioimpedância elétrica e estado nutricional em crianças com falência 
intestinal

Victoria A. Alves1, Juliana M. Giesta2, Vera L. Bosa2, Helena A.S. Goldani1

1Universidade Federal Do Rio Grande Do Sul; 2Hospital de Clinicas de Porto Alegre

A falência intestinal (FI) é uma condição de má-absorção grave necessitando nutrição parenteral (NP) para suprir energia e fluidos. O 
ângulo de fase (AF) avaliado através da bioimpedância elétrica (BIA) indica prognóstico em algumas situações clínicas. Comparar o AF 
através da BIA de crianças com FI em uso de NP prolongada acompanhadas por Programa de Reabilitação Intestinal do sul do Brasil, 
com crianças de um grupo controle saudáveis e sem patologias crônicas. Trata-se de estudo transversal contemporâneo. Critérios de 
inclusão para o grupo em estudo foram: crianças, entre zero e 10 anos, com diagnóstico de FI, em uso atual de NP prolongada por pe-
ríodo igual ou superior a 60 dias. Grupo controle foi formado por crianças saudáveis e sem patologias crônicas, pareadas por sexo e 
idade. Dados coletados do prontuário eletrônico foram: idade do paciente, sexo, prematuridade, peso para a idade gestacional, tempo de 
uso da NP, causa da FI, extensão de intestino remanescente, classificação da síndrome do intestino curto, ausência de válvula ileocecal 
e aleitamento materno. Os parâmetros antropométricos avaliados foram: peso, estatura, z-score de estatura/idade (E/I), classificação E/I, 
IMC, z-score de IMC/I, classificação IMC/I, circunferência braquial (CB), dobra cutânea triciptal (DCT), dobra cutânea subescapular (DCS), 
circunferência muscular do braço (CMB). O exame de BIA foi realizado com o aparelho tetrapolar Biodynamics, modelo 450, Seattle, WA, 
USA. Parâmetros da BIA foram resistência (R), reatância (Xc) e ângulo de fase (AF).Foram incluídas 28 crianças no grupo em estudo, 
mediana de idade de 11 (8-27) meses, 53,6% do sexo masculino. Foram incluídas outras 28 crianças no grupo controle, mediana de idade 
de 12,5 (8-24,7) meses, 50% do sexo masculino. Todos os parâmetros antropométricos estavam entre z-score -2 e +2 do grupo em estudo 
e controles. Houve diferença significativa entre Z-escore E/I do grupo em estudo e controles (-1,2 ± ,3 vs -0,43 ± 0,1, P = 0,023). Não 
houve diferença significativa entre AF do grupo em estudo e controles, 4.3º (3.8-4.6) vs 4.0º (3.8-5.4) respectivamente, P = 0,980. Crianças 
com FI em uso de NP prolongada demonstraram menor E/I em relação ao grupo controle, porém não houve diferença significativa entre 
o ângulo de fase das crianças com FI em relação aos controles.

Perfil de pacientes pediátricos submetidos a nutrição parenteral

Kátia Soares de Oliveira, Maria Alice Alves Fernandes de Souza, Juceneide Leni Barboza da Silva

Santa Casa de Misericordia Do Pará

A nutrição adequada é a base para o crescimento e desenvolvimento de uma criança e, conquanto a alimentação via oral ou enteral seja 
preferível à nutrição parenteral (NP), há situações em que esta é a única opção ou atua de forma complementar fornecendo as necessi-
dades calóricas/protéicas aos pacientes. A NP revolucionou o tratamento de afecções graves. Doentes considerados irrecuperáveis no 
passado, passaram a ter uma nova perspectiva de prognóstico e muitas são as eventualidades em que a NP representa o tratamento 
primordial na sua recuperaçao e sobrevida. Esse estudo tem por objetivo descrever o perfil dos pacientes pediatricos, internados, sub-
metidos a terapia de nutrição parenteral. Estudo transversal e descritivo, sendo os dados coletados de prontuários dos pacientes internados 
em enfermaria e Unidade de tratamento intensivo pediátrico, no período de julho de 2021 a julho de 2022. 

Foram incluidos no estudo, 44 pacientes, com idade entre 29 dias e 12 anos. A maioria(54%) tinha idade até 1 ano e 25% tinha entre 
1 e 2 anos. 61,4% era do sexo masculino. A maioria dos pacientes tinha doenças do trato gastrointestinal, cujo tratamento envolvia pro-
cedimento cirurgico (45,5%), seguido de pacientes portadores de doenças de outros sistemas (34,1%), pacientes com doenças clínicas 
do trato gastrointestinal (13,6%) e pacientes com hepatopatias (6,8%). O tempo de permanencia na NP variou de 2 a 163 dias, com 70,4% 
dos pacientes tendo recebido a NP por até 14 dias, 20,5% recebeu a NP entre 15 a 30 dias. A NP prolongada por mais de 30 dias, foi 
encontrada em 9,1%, sendo que um paciente, portador de falencia intestinal, ficou com esse tipo de nutrição por 163 dias. A maior parte 
das crianças (68,2%) teve o peso final semelhante ao inicial e apenas 18,2% obtiveram peso final maior que o peso inicial durante a 
terapia parenteral. A maioria das crianças submetidas a NP tinham até um ano de idade, eram do sexo masculino e apresentavam doenças 
do tratogastrointestinal cujo tratamento incluiu procedimento cirurgico. A maior parte dos pacientes receberam NP por até 14 dias. NP 
prolongada foi observada numa minoria de pacientes. A falta de peso final maior que o peso inicial em grande parte das crianças, mostra 
a necessidade de uma reflexão sobre a condução da terapia a fim de que melhores resultados possam ser alcançados.
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Perfil clínico dos pacientes submetidos a gastrostomia endoscópica percutânea  
em hospital pediátrico de grande complexidade

Mariana Brandão Greco, Cristiane Harumi Tsuge, Ana Letícia Fernandes Coelho de Oliveira, Daniele Pires Dias Alves, 
Jeferson Tobias da Silva de Oliveira, Darli Fernandes de Oliveira, Déborah Nunes Chagas D´Araujo

Hospital Municipal Jesus

A gastrostomia endoscópica percutânea (PEG) vem sendo cada vez mais utilizada como forma preferencial de Soporte Nutricional Soporte 
Nutricional  em pacientes que necessitam de via alternativa de alimentação por apresentar menor tempo anestésico, menor risco cirúrgico 
e baixa taxa de complicações. Pacientes portadores de comorbidades neurológicas podem não ser capazes de se alimentar de forma 
segura ou suficiente por via oral, sendo um grupo de risco para desnutrição e pneumonias aspirativas. Estudos sobre perfil de pacientes 
na faixa etária pediátrica ainda são escassos e os centros com experiência no procedimento de PEG em pediatria são limitados no Brasil. 
Analisar e descrever o perfil de pacientes submetidos a gastrostomia endoscópica percutânea (PEG), acompanhados pelo serviço de 
gastroenterologia de hospital pediátrico terciário do município do Rio de Janeiro. Estudo observacional, descritivo e retrospectivo, baseado 
em análises de prontuários e coleta de dados de pacientes submetidos a gastrostomia endoscópica de janeiro de 2022 a junho de 2023.
Foram avaliados 27 pacientes, com idades variando entre 5 meses e 17 anos, sendo dez pacientes menores de dois anos. Em relação à 
indicação da via alternativa de alimentação, em 21 pacientes esta ocorreu devido a distúrbio de deglutição associado a comorbidades 
neurológicas, dentre elas a paralisia cerebral e a epilepsia de difícil controle foram as mais frequentes. Em dois pacientes a finalidade da 
PEG foi para melhor tolerância da medicação antirretroviral e em três pacientes a indicação foi ventilação mecânica prolongada. Em dois 
pacientes não foi possível a realização do procedimento por endoscopia por ausência de janela para punção abdominal, sendo ambos 
submetidos a gastrostomia cirúrgica laparoscópica. Se tratando das complicações tardias pós-procedimento, em três pacientes houve 
avarias da sonda de primeira passagem, sendo necessária troca antes do período previsto e em dois casos houve sepultamento do an-
teparo interno. Houve um caso de avulsão da sonda com fechamento do estoma e necessidade de nova gastrostomia. A amostra foi 
composta em sua maioria por pacientes do sexo masculino, pré-escolares e lactentes portadores de distúrbios de deglutição e comorbi-
dades neurológicas. O perfil dos pacientes atendidos pelo nosso hospital é de alta complexidade, conferindo experiência à equipe e 
demonstrando a importância da busca ativa durante o acompanhamento ambulatorial de desnutrição e disfagia nessa população.

O teor de proteínas da dieta artesanal caseira é semelhante ao recomendado?

Camila de Souza Rêgo, Poliana Cabral, Isis Suruagy, Margarida Antunes

Universidade Federal de Pernambuco

Apesar de classicamente o uso de fórmulas industriais ser indicado para crianças em alimentação por gastrostomia, recentemente o uso 
de dieta artesanal tem crescido, tanto pela demanda dos pais por uma dieta mais ´natural ,́ quanto pela dificuldade de acesso a fórmulas 
industriais em populações de baixa renda. Comparar a concentração de proteínas na análise físico-química da amostra de dietas artesa-
nais caseiras de crianças em uso de gastrostomia com a prescrita pelo nutricionista, a relatada pelo cuidador e uma refeição da fórmula 
industrial utilizada nos demais horários de alimentação. Crianças em acompanhamento num serviço de disfagia e Soporte Nutricional de 
um hospital universitário e que já estavam em uso de dieta artesanal por gastrostomia foram incluídas no estudo. Além de receber orien-
tação individualizada presencial, os cuidadores recebiam da nutricionista cartilha de orientação sobre o preparo e medidas caseiras e 
material audiovisual sobre higienização dos alimentos e coleta e armazenamento da amostra. Uma amostra de 200 ml de dieta preparada 
pelo cuidador era armazenada em embalagem higroscópica, coletada no domicilio e transportada resfriada pela pesquisadora e conge-
lada. A análise físico-química do teor de proteinas em grams por 100 ml, foi realizada no laboratório de análise de alimentos EUROFINS. 
As crianças avaliadas tinham idade média de 7,84 (±2,2) anos, renda familiar per capita em mediana de 90,00 dólares ao mês e tempo 
médio de uso de gastrostomia de 5 anos. A mediana do teor de proteínas da análise físico-química da dieta foi semelhante a mediana 
relatada pela mãe (p = 0,12) e a que seria encontrada no mesmo volume de fórmula (p = 0,97). 

Contudo a variabilidade das dosagens foi maior do que no relatado com tendência dos cuidadores a subestimar o teor proteico. Das 
18 crianças, apenas 5 tiveram a proteina dentro da faixa relatada, seis (33%) estiveram abaixo e 7 (39%) tinha proteina acima do 
relatado.

Dietas artesanais caseiras orientadas por nutricionista tiveram teor de proteínas semelhante as das fórmulas industriais fornecidas para 
crianças em uso de gastrostomia. 

O relato das mães foi discordante da dosagem do laboratório em 70% das dietas, com uma maior tendência a subestimação. Esses 
achados sugerem que as dietas artesanais, apesar de terem teor proteico semelhantes as fórmulas comerciais disponibilizadas, neces-
sitam de orientação e vigilância cuidadosa quanto ao seu preparo.
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