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Introducao / Descricao do Caso

Descrigado do caso: rapaz, 17anos. Fibrose quistica (FQ), diagndstico aos 8 anos, insuficiéncia pancreatica,
cirrose hepatica e infe¢édo crénica por P. aeruginosa. Medicagéo: tobramicina/colistina inaladas. Trés
semanas antes do internamento inicia purpura de agravamento progressivo nos membros inferiores (Mls),
edema dos tornozelos e aumento da frequéncia da tosse. Exame objectivo: fervores crepitantes nos dois
tercos inferiores do hemitorax direito, ponta do bago palpavel, purpura palpavel nos Mls, edema maleolar
doloroso bilateral. Exames complementares de diagnéstico (ECD): leucopénia/neutropénia ligeiras,
trombocitopénia, PCR 1,27mg/dL, transaminases elevadas; radiografia toracica: reforgo peri-brénquico
bilateral; estudo funcional respiratério: padrdo obstrutivo; cultura de expectoragdo: S. aureus, P. aeruginosa e
Aspergillus fumigatus. Medicado com ceftazidima e gentamicina (14dias),flucloxacilina (7dias) e prednisolona
oral. Alta com resolugdo completa do quadro dermatolégico/articular e melhoria significativa do quadro
respiratério. ECD (internamento): hipergamaglobulinémia, aumento de imunocomplexos circulantes; perfil
auto-imune, complemento, TASO e microalbumiuria negativos; ecografia abdominal: figado de dimensdes
ligeiramente reduzidas, contornos bosselados irregulares, parénquima heterogéneo, aspeto pseudonodular;
sinais de hipertensao portal; esplenomegalia homogénea.

Comentarios / Conclusées

A vasculite associada a FQ é rara em Pediatria’2. Associa-se a infegéo cronica (P. aeruginosa) e
exacerbacdes respiratdrias. A terapéutica depende da etiologia, podendo ter de ser ajustada em funcéo da
resposta e recorréncia’. A relagdo entre vasculite com progressao, gravidade e prognéstico da FQ, embora sugerida,
permanece controversa.
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