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Objetivo: Descrever o estado nutricional de criancas hospitalizadas
por meio da avaliacdo nutricional subjetiva global especifica para
pacientes pediatricos. Metodologia: Trata-se de um estudo transversal
com pacientes de 4 a 8,9 anos internados em um hospital pediétrico do
Sul do Brasil. A amostragem foi por conveniéncia e a coleta de dados
ocorreu entre dezembro de 2014 a fevereiro de 2016. Excluiram-se
pacientes internados em unidade de terapia intensiva e sem condi¢des
de alimentagdo por via oral. Foram coletadas nas primeiras 72 horas
de internacdo: informacdes gerais e socioecondmicas, mensurados
dados antropométricos e de composicdo corporal e aplicados os
questionarios de avaliacdo nutricional subjetiva global pediatrica e de
triagem de risco para estado nutricional e crescimento (STRONGkids).
0 projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Irmandade
da Santa Casa de Misericérdia de Porto Alegre através do parecer n°
906.461. Resultados: Um total de 455 criangas foi incluido no estudo,
com média de idade de 75,0 + 17,2 meses. 56 eram do sexo masculino
(n=255). Os motivos de internagdo mais frequentes foram: realizagdo
de procedimentos cirlrgicos (22,3, n = 103), enfermidades pulmonares
(19,3, n = 88), neuroldgicas (13,8, n =63), oncoldgicas (7,9, n = 36) e
gastroenterolégicas (6,8, n = 31). Amediana do tempo de internagao foi
de 6 dias (4-10). Conforme a ferramenta avaliagdo nutricional subjetiva
global pediatrica, 86,8 (n = 393) dos pacientes encontravam-se bem
nutridos, 12,4 (n = 56) moderadamente desnutridos e apenas 0,9 (n = 4)
gravemente desnutridos. Conclusdes: A maioria das criancas avaliadas
encontravam-se eutré6ficas nomomento daadmissao hospitalar, segundo
a avalia¢do nutricional subjetiva global pediatrica.
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Objetivo: Descrever o perfil antropométrico e a composicdo corporal de
criangas hospitalizadas. Metodologia: Estudo transversal com criangas
de 4 a 8,9 anos internadas em um hospital pediatrico do Sul do Brasil.
Amostragem realizada por conveniéncia e a coleta de dados ocorreu entre
dezembro/2014 a fevereiro/2016. Excluiram-se pacientes internados em
unidade de terapia intensiva e sem condigdes de alimentagdo por via oral.
Nas primeiras 72 horas de internacdo coletaram-se informagdes gerais e
socioecondmicas, dados antropométricos (peso, estatura, circunferéncia do
braco e dobras cutaneas triciptal e subescapular) e de composigdo corporal
(circunferéncia muscular do brago - CMB e percentual de gordura - PG),
além de aplicados questiondrios de avaliacdo e triagem nutricional. Os
indices antropométricos estabelecidos foram indice de massa corporal e
estatura para a idade. Utilizaram-se equagdes especificas para classificagdo
do PG e da CMB. O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
da Irmandade da Santa Casa de Misericérdia de Porto Alegre pelo parecer
n°906.461. Resultados: Foram incluidas 455 criangas, com média de idade
de 75,0 £ 17,2 meses. 56 eram do sexo masculino (n = 255). Procedimentos
cirdrgicos (22,3, n = 103), enfermidades pulmonares (19,3, n = 88) e neu-
rolégicas (13,8, n = 63) foram os motivos de internagdo mais frequentes. A
mediana do tempo de internagao foi de 6 dias (4-10). A maioria das criangas
apresentava eutrofia (75,8, n = 345), 4,6 estavam desnutridas (n=21)e 19,6
possuiam excesso de peso (n = 89). A maioria estava com estatura adequada
paraaidade (94,1, n = 428). 81,4 apresentavam adequada reserva muscular
(n=367),7.8(n=35)e 10,9 (n = 49) apresentavam baixa e elevada reserva
muscular, respectivamente. Verificou-se 6tima reserva de gordura em 55,8
(n = 254), enquanto que 24,4 (n = 111) e 19,8 (n = 90) estavam, respecti-
vamente, com alta e baixa reserva de gordura. Conclusdes: A maioria das
criangas apresentava eutrofia, adequada reserva muscular e 6tima reserva
de gordura no momento da admissdo hospitalar.
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Introdugao: Adoengade Niemann-Pick tipo B(NPB) é uma condi¢ao autossémica
recessiva, que resulta de mutacdes no gene SMPD1, levando a deficiéncia da
esfingomelinase acida. Classificada como doenca lisossémica de depésito
(DLD), suas manifestacdes clinicas decorrem do acimulo intralisossomal de
esfingolipideos especialmente no figado, baco e pulmao. A NPB possui uma
apresentagao variavel e costuma ter um curso nao letal. Caso clinico: Menino,
7 anos, encaminhado para investigacao de distensdo abdominal desde o 1°
ano de vida, hepatoesplenomegalia e baixa estatura em tratamento com rhGH.
Ao exame fisico apresentava-se em BEG, sem comprometimento neurolégico,
anictérico, com importante distensdo abdominal e hepatoesplenomegalia,
peso 21,3Kg (p50) e altura 109cm (p3) e IMC 18,05. Sua investigagao labo-
ratorial evidenciou hemograma e plaquetas normais, TGO 105, TGP 103, GGT
14, FA 238, TP, fator V e albumina normais, colesterol total 351 (HDL 12/ LDL
251), triglicerideos 424, sorologias STORCH, hepatites virais e autoanticorpos
negativos. O US abdominal evidenciou hepatomegalia (15,6cm) e espleno-
megalia (16,3cm) e o raio-X térax com espessamento difuso intersticial. Foi
realizadabiépsia hepatica comhepatécitos aumentados de volume, citoplasma
microvacuolado, fibrose com formacdo de septos. A investigacao metabé-
lica evidenciou elevacdo importante de quitotriosidase (3783 nmol/h/mL,
VR:8,8-132), atividade da lipase acida lisossomal e beta-glicosidase normais
e esfingomielinase diminuida (0,10 nmol/h/mg, VRO,74-4,90) - o que definiu
o diagnoéstico de NPB. Conclusdo: As DLD devem ser suspeitadas em criancas
com visceromegalias macicas associada a dislipidemia. A suspeita é feita com
base no exame clinico e marcadores bioquimicos, sendo o diagnéstico definitivo
feito laboratorialmente (ensaios enzimaticos e/ou testes genéticos). Apesar
de ainda ndo existir tratamento curativo disponivel para NPB, o diagnéstico
é importante para controle dos sintomas, melhora da qualidade de vida e
adequado aconselhamento genético das familias. Além disso, tratamentos
especificos estdo em fase de ensaios clinicos, levantando a perspectiva futura
de melhor manejo desses pacientes.
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Introdugdo: Aencefalocele é um defeito do tuboneural,em que ocorre
uma protrusao dos conteidos do cranio. Esse defeito ocorreentrea 52-
63 semanade gestagcdo e acomete 1/4000 nascidos vivos. O diagnéstico
precoce associado ao acompanhamento durante o parto é essencial
para este grupo de pacientes. Descri¢do do caso: Paciente masculino,
1mése 12 dias,apresenta encefalocele emregido parietal esquerdae
crises convulsivas de curta duragdo. Parto cesareo, idade gestacional
de 37 semanase 5dias, 3.240 gramas, apgar 5 e 8, sorologias maternas
ndo reagentes. Mae nega o uso de drogas e medicamentos durante a
gestacdo e relata ndo haver casos de méa formagdes fetais na familia.
0 diagnostico foi obtido por ultrassonografia na décima semana de
gestacgdo. Paciente realizou cirurgia de corre¢do com trinta e um dias
de vida, sem intercorréncias e com boa evolucdo pés-operatdria. Po-
rém, manteve crises mioclénicas em membros inferiores e superiores.
Conclusao: Atualmente, o mecanismo que leva aos defeitos do sistema
nervoso centralndo estdbem explicado, mas sabe-se que, geralmente,
os defeitos no tubo neural se tratam de uma heranca multifatorial.
Além disso, tais defeitos podem ocorrer devido a exposi¢ao maternaa
radiacao, drogas, agentes quimicos ouinfec¢des durante a gestacdo. A
determinacdo dalocalizacdo e extensao da encefalocele, do contetddo
do saco herniario, das lesdes associadas do sistema nervoso central
e/ou sistémicas sdo determinantes para o tratamento e progndstico
do paciente. O acompanhamento interdisciplinar do paciente em é
imprescindivel para estimular o desenvolvimento da crianca, ja que
héretardo psicomotorem 62 dos casos. O tratamento de encefalocele
é cirargico, podendo haver desde complicagdes como fistulas liqué-
ricas e hidrocefalia até mesmo o 6bito por infeccdo ou convulsdes e
necrose do lobo frontal.




