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Introducao e Objectivos

As doencas pulmonares intersticiais(chlLD) sdo um grupo heterogéneo de doencas raras. Os
registos multicéntricos sdo uteis.

Objetivo: implementacgao local do Registo Europeu (RE) chlLD.

Metodologia

Adaptacao local de equipas e processos do RE e biobanco. Andlise preliminar e descricao
de caso clinico.

Resultados

Traduziram-se e adaptaram-se consentimentos informados(Cl) e formularios,
organizaram-se equipas e implementaram-se medidas para revisao por pares.
Introduzidos no RE 4 doentes, todos completos na avaliacdo. Submetidos a revisao por
pares 2 e 2 aguardam revisdao imagioldgica e inclusao de amostra sanguinea do doente e
familia no biobanco. 1 doente excluido e 1 aguarda discussao: trata-se de crianca de 4
anos, pesoP3, estaturaP15, hipocratismo digital desde nascimento e atraso DPM.
Internamento aos 15 meses por broncopneumonia com IR hipoxémica aguda. Infecdes
respiratérias desde entdo, tratadas em ambulatério. Aos 4 anos internado por
pneumonia hipoxémica de dificil resolucdao. Dependéncia O,desde entao, e CPAP
noturno. Taquipneia e dispneia, AP normal, hipocratismo digital, dismorfia facial. TC-
tordcica: areas bilaterais de densificacao em vidro despolido,distribuicao aleatéria. Prova
de suor N; estudos analiticos negativos; LBA negativo para proteinose alveolar,
macroéfagos vacuolizados e CD1a. Estudo genético para chILD negativo. HTpulmonar. RGE
acido. Sob prednisolona, hidroxicloroquina com melhoria clinica e radioldgica e redugao
débito O2.

Assinados Cl para inclusdo no RE chlILD e fornecidos: epicrise, exames de imagem,
amostras de sangue do doente e dos pais (pseudonimizadas). Questionada exclusdao de
DCP e iniciada discussao por pares.



Conclusoes

Demonstra-se que esta implementado o registo chlLD.
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