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Aviso n.° 6691/2016

Ciclo de Estudos Especiais de Pediatria — Area de Doencas
Hereditarias do Metabolismo

Por deliberagao do Conselho de Administragdo do Centro Hospitalar
de Sdo Jodo, EPE, de 21 de novembro de 2013, faz-se publico que se
encontram abertas inscri¢des, pelo prazo de 10 dias uteis, a contar da
data da publicagao deste aviso no Didrio da Republica, para admissao
ao segundo Ciclo de Estudos Especiais de Pediatria — area de Doen-
cas Hereditarias do Metabolismo — criado por despacho do Vogal do
Conselho Diretivo da Administragdo Central do Sistema de Saude, IP,
de 29 de janeiro de 2009, e nos termos da Portaria n.° 227/2007, de 05
de margo.

Fundamentagao

Foi no inicio do século XX que Archibald Garrod apresentou, pela
primeira vez, o conceito de Erros Hereditarios do Metabolismo (1908):
definia entdo o conceito bioquimico que, so cerca de cinquenta anos de-
pois, veio a ser confirmado com a identificagdo dos defeitos enzimaticos
causais em diversas patologias metabolicas.

Na segunda metade do século viveu-se um periodo de profundas
alteracdes na medicina pediatrica, no qual o conhecimento da patofi-
siologia das doengas em geral, e das doengas genéticas em particular,
foi totalmente modificado. A utilizacdo de novas técnicas permitiu um
avanco notavel na identificagdo e localiza¢do de sucessivos metabo-
litos, na caraterizacdo de um numero crescente de doencas, estando
hoje completamente identificadas cerca de 600 doengas hereditarias
do metabolismo.

O trabalho de Garrod tinha dirigido também a atengdo para o con-
trolo genético da sintese das proteinas e a evolugdo dos métodos de
investigagdo, nomeadamente no campo da Genética Molecular, abriu
novas perspetivas, com repercussio evidente no diagndstico, tratamento,
prognostico e prevengdo. O conhecimento dos mecanismos permitiu
o entendimento das manifestagdes, a abordagem terapéutica racional,
a procura da terapéutica final — a terapia génica — a percegao de
“predisposi¢do” — conduzindo ao rastreio familiar, ao aconselhamento
genético e a novas possibilidades de diagnostico — do pré-natal ao pré-
-implantatdrio, reconhecimento de heterozigotos e assintomaticos.

No campo da terapéutica, os progressos nas tltimas décadas tém sido
notaveis: a crescente disponibilidade de recursos para o tratamento die-
tético de algumas destas doengas, associadas a terapéutica farmacologica
muito mais especifica, conduziu a franca alteragdo do progndstico e da
qualidade de vida dos doentes. E a evolugdo trouxe também a utilizagdo
de técnicas de depuragao extra corporal mais eficazes, o recurso ao trans-
plante de 6rgdos, continuando-se a caminhar para a terapia reparadora
final, que a terapia génica representa.

Do ponto de vista clinico, resultados adequados s6 podem ser espera-
dos com intervengao precoce, sendo pois fundamental a precocidade de
diagnostico; surge o conceito de rastreio neonatal, e a sua implementagao,
que, em Portugal aconteceu no inicio da década de 80, com rastreio
sistematico de duas doengas. Foi um salto de qualidade e a percecéo
da sua importancia. Mas recentemente (2006), com a introducdo das
técnicas de tandem mass, o Plano Nacional de Rastreio Neonatal ¢ ja
alargado no nosso pais, sendo atualmente rastreadas dezassete doencas
metabolicas, necessitando o recém-nascido, com provavel doenga, de
orientagdo especifica imediata em centros competentes. E no entanto o
diagnostico de muitas outras patologias metabolicas continua pendente
apenas da avaliagdo clinica, e para tal ¢, mais uma vez, necessario formar
neste dominio de estonteante crescimento. As Doengas Hereditarias do
Metabolismo (DHM) sédo individualmente raras, mas coletivamente
numerosas, frequentemente subvalorizadas por desconhecimento clinico
e por insuficiente estrutura de metodologia diagnoéstica nos hospitais.
Constituem um grupo de patologias com diversidade clinica arrasadora,
terapéutica complexa, que hoje sdo, num numero crescente de paises,
orientadas em Centros Hospitalares Especializados de Diagndstico e
Tratamento, com equipas multidisciplinares com competéncia e de re-
feréncia, capazes de avaliar — da idade pediatrica ao adulto -, confirmar
diagnostico, intervir terapeuticamente e orientar todo o envolvimento ao
doente/familia, do campo médico ao familiar, do individual ao comuni-
tario. A estes centros ¢ naturalmente exigido o aprofundar de conheci-
mentos no diagndstico, no prognodstico e monitorizagdo da intervengao,
no despoletar da avalia¢do familiar, na investigagao clinica, no trabalho
de parceria internacional, chocando contudo com a extrema escassez de
profissionais com preparagdo especifica na area. A enorme diversidade
de fenotipos clinicos e bioquimicos, a raridade de um grande niimero
destas patologias, as diferentes abordagens diagndsticas, as carateristi-
cas das opgdes terapéuticas, a monitorizagdo necessaria e diferenciada,
num tdo elevado leque de patologias, requer uma formagao especifica,
longa e complexa.
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Estes dados justificam plenamente a autonomizagio e diferenciagao
nesta area, pelo que, com base nos pressupostos anteriores, propomos a
realizacdo de Ciclo de Estudos Especiais de Doengas Metabolicas.

1 — Designagdo

Ciclo de Estudos Especiais de Doengas Metabdlicas.

2 — Duragao

O periodo de formagdo sera de 24 meses, a iniciar em data a definir.

3 — Regime e condigdes de trabalho

O regime de trabalho sera de 35, 40 ou 42 horas semanais, conforme
o regime de trabalho dos candidatos.

4 — Local da sua realizagio

Servigo de Pediatria — Hospital Pediatrico Integrado do Centro Hos-
pitalar de Sdo Jodo, EPE, Porto.

5 — Programa

O Ciclo abrange todas as areas da assisténcia em Doengas Hereditarias
do Metabolismo (DHM), com destaque para a formagao nas grandes
areas a seguir indicadas.

I. Areas abrangidas:

Doenga metabolica: evolugao do conceito; frequéncia; bolsas po-
pulacionais;

Rastreios metabolicos: neonatal; populagdes de risco;

DHM: apresentacdo no RN e nos diferentes grupos etarios;

Abordagem clinica das DHM dos hidratos de carbono, aminoacidos,
acidos organicos, lipidos e lipoproteinas, purinas e pirimidinas, porfirinas
e heme, metais, vitaminas, neurotransmissores, doencas dos organelos
(lisossoma, peroxissoma, mitocondria, aparelho de Golgi), do sistema
de transporte de membranas, do tecido conjuntivo, do musculo, da
pele e olho;

Diagnostico bioquimico, enzimatico; morfologia; testes funcionais;
avaliacdo multidisciplinar;

Terapéutica de urgéncia e manutengao; técnicas de depuragdo ex-
tracorporal;

Transplante de 6rgaos/células;

Nutrigdo: aspetos dietéticos; avaliagdo nutricional;

Genética molecular no diagnodstico, diagndstico pré-natal e aconse-
Ihamento; terapia génica;

Aspetos éticos, legais e socias; investigagdo e bioestatistica.

II. Plano de atividades:

1 — Sessoes formativas gerais: tedricas ou tedrico-praticas

Ciclo basico: envolvendo conhecimentos fundamentais de ciéncias
basicas:

Biologia e Embriologia;

Bioquimica e Fisiologia;

Genética;

Nutrigdo; — Bioestatistica.

2 — Sessoes formativas de correlagdo laboratdrio/clinica: contributo
para o diagnéstico — tedrico-praticas

Imagiologia: Conhecimentos e colaborag¢do com especialidades ima-
gioldgicas, tais como ecografia, tomografia, ressondncia magnética,
medicina nuclear e angiografia; perce¢do de diferentes abordagens,
principios, indicagdes, limites; correlagdo grupo etario-imagem; envol-
vimento em equipas multidisciplinares para a avaliagdo e monitorizagao
de tratamentos, evolugio;

Neurofisiologia: Conhecimentos de técnica, indicagdes, interpretagao
de EEG, EMG, PE, Oftalmologia, ORL;

Patologia: hepatica, neuroldgica, muscular, cardiaca (microscopia
otica, imunocitoquimica, histo-enzimatica, microscopia eletronica);
técnicas de processamento de material, estruturagdo de exames, identi-
ficagdo e interpretagdo de tecidos; avaliagdo anatomoclinica;

Laboratorio especializado na area de Doengas Metabolicas: Conheci-
mento dos principios e pratica dos métodos de ensaio; condig¢des de co-
lheitas: técnica, meios, transporte, informagao; execugao e interpretagdo
de testes de diagnostico; facilidade de contacto e acesso a laboratorio
especializado com controlo de qualidade; compreensdo dos principios
de técnicas de biologia molecular e celular.

3 — Formagao tedrico-pratica: a decorrer nos servi¢os e com a du-
ragdo que adiante se descrimina:

Unidade de Doengas Metabdlicas do Servi¢o de Pediatria do
CHSJ — 14 meses;

Unidade de Neuropediatria do Servigo de Pediatria do CHSJ e servigos
afins (Neuroimagem, Neurofisiologia) — 2 meses;

Unidade de Desenvolvimento e Psicologia — 1 més;

Servigo de Genética e Laboratorio de Citogenética/Consulta de Acon-
selhamento e

Diagnoéstico Pré-Natal — 1 més;

Laboratorios especializados — 1 més;

Unidades de Nutri¢o, Gastrenterologia/Anatomia Patologica — 1 més;
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Estagios opcionais em Medicina Fisica e Reabilitagdo, Pedopsiquia-
tria, Servigo Europeu de Referéncia — area de doengas metabolicas,
outros — total de 4 meses.

III. Objetivos:

No final do ciclo, pretende-se que o candidato tenha adquirido:

1 — Dominio dos conhecimentos

1.1 — Fisiologia e Bioquimica: normal fisiologia e bioquimica, in-
cluindo alteragdes durante a idade pediatrica de:

Balango hidro-eletrolitico;

Regulagdo acido-base;

Metabolismo intermediario, incluindo glicemia e resposta ao jejum,
lactato, amoénia, aminoacidos, acidos organicos e acidos gordos;

Fosforilagdo oxidativa e cadeia respiratoria mitocondrial,

Lipidos e lipoproteinas;

Colesterol e outros esteroides;

Metabolismo lisossomal e peroxissomal,

Purinas e pirimidinas;

Porfirinas;

Metabolismo do calcio;

Bilirrubina;

Metabolismo dos metais;

Aspetos relevantes do metabolismo cerebral,
neurotransmissores; — Enzimas e expressao tecidular.

incluindo

1.2 — Doenga Metabdlica na idade pediatrica:

Alteracdes patologicas e bioquimicas, sintomas clinicos, investi-
gacdo e orientacdo das alteragdes metabolicas das vias e organelos
citados; — Diagnostico bioquimico: do rastreio a confirmagao;

Interpretacdo dos dados laboratoriais e correlagao de dados bioquimi-
cos e clinicos; — Tratamento farmacoldgico: conhecimento e experiéncia
de utilizagao dos farmacos usados no tratamento das DHM;

Técnicas de depuragio;

Transplante: indicagdes e orientacdo a longo prazo (hepatico, medular,
renal, stem cells);

Principios da terapia génica e a sua importancia nas DHM.

1.3 — Nutrigao:

Necessidades nutricionais de proteinas, energia, vitaminas e minerais
para crescimento e desenvolvimento normal;

Principios da terapéutica dietética nas DHM e riscos: consequéncias
da ma nutrigdo e de deficiéncias nutricionais especificas; — Terapéutica
dietética de urgéncia; — Alimentagdo parentérica nas DHM.

1.4 — Genética:

Mecanismos de hereditariedade e genética molecular, incluindo ADN
mitocondrial; — Importéncia do genoma humano na compreenséo fisio-
patologica das DHM: diagndstico, prevengdo e terapéutica;

Dismorfologia e DHM;

Principios do aconselhamento genético;

Possibilidades do diagnostico pré-natal e outros de apoio as familias/
individuos com DHM;

Genética das populagdes.

1.5 — Desenvolvimento:

Desenvolvimento psicomotor normal; — Métodos/escalas de ava-
liagdo.

1.6 — Bioestatistica:

Conhecimentos basicos de estatistica e dos principios da epidemio-
logia.

1.7 — Investigagdo:

Principios de boa pratica clinica em estudos clinicos;

Importancia da investigagdo clinica e basica;

Preparagéo e metodologia de apresentacdo de comunicagio oral;

Preparagéo de resumos;

Principios de elaboracdo e redagdo de trabalhos cientificos.

1.8 — Aspetos éticos e sociais: legislacdo:

Doenga cronica: direitos (abonos, subsidios, comparticipagdes,
reabilitagdo); — Integragao;

Aspetos éticos do diagnodstico e tratamento; — Associativismo de
doentes.

2 — Dominio das aptidoes 2.1. Nivel clinico:

2.1.1 — Avaliagao e investigacdo de etiologia metabodlica dos prin-
cipais quadros de apresentacao clinica:

Encefalopatia aguda;

Doenga neuroldgica, incluindo atraso de desenvolvimento, regressao,
alteragcdes do movimento, convulsdes, miopatia, etc.;

Doenga hepatica, incluindo insuficiéncia hepatica aguda; hepato-
megalia;

Cardiomiopatia; arritmias;

Atrasos do crescimento e ma evolug@o ponderal;

Alteragdes oftalmologicas;

Sindromes dismorficos;
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Alteragdes renais, incluindo sindrome de Fanconi;

Alteragdes hematologicas; — Alteragdes esqueléticas; — Alteragdes
da pele.

2.1.2 — Tratamento de emergéncia e indicagdo para o uso de:

Ventilagao assistida;

Dialise peritoneal,

Hemodialise, hemofiltragdo e técnicas relacionadas; — Monitoriza¢ao
de pressao intracraniana.

2.1.3 — Aconselhamento genético e aconselhamento antes do diag-
ndstico pré-natal

2.2 — Nivel técnico:

2.2.1 — Interpretagdo dos exames complementares de investigagao e
confirmagao de diagnostico, incluindo correlagio de fatores analiticos,
patofisiolégicos e nutricionais que influenciam os resultados; plano de
investigac@o para a monitorizagdo a longo prazo das DHM;

2.2.2 — Indicagdes e interpretagdo de diferentes provas: testes de
jejum para as doengas do metabolismo intermédio; teste de alopurinol;
teste de glucagon; testes de sobrecarga; teste com cofatores; métodos
de rastreio;

2.2.3 — Biopsias: pele, musculo, figado e outras;

2.2.4 — Aspetos préticos do manuseamento dietético:

Avaliacdo do aporte e das necessidades nutricionais;

Dietas hipoproteicas e com aporte controlado de aminoacidos; — Die-
tas hipolipidicas;

Dietas para doengas peroxissomais;

Dietas com restrigao de hidratos de carbono: sem galactose, sem
frutose;

Abordagem dietética nas glicogenoses; — Regimes de emergéncia e
semi-urgéncia; — Regimes de substituigdo eletrolitica.

2.2.5 — Avaliag@o e interpretagao de testes neuropsicométricos.

2.3 — Nivel cientifico e investigagao:

Avaliagdo critica de resultados de revisao de bibliografia;

Preparacdo de manuscritos e comunicagoes;

Desenho de estudo clinico, incluindo tratamento estatistico.

2.4 — Gestdo e organizagao:

Avaliagdo dos requisitos para o desenvolvimento e uso dos recursos
na unidade de doengas metabolicas;

Importancia do envolvimento na clinica do adulto; — Estrutura e
funcionamento local, regional e nacional.

3 — Nivel das atitudes

3.1 — Clinica:

Apreciar o envolvimento familiar, o entendimento da doenca e pro-
blemas psicologicos e emocionais;

Compreender diferengas étnicas e culturais;

Compreender os problemas colocados pela ndo definicdo de prog-
nostico;

Trabalhar em equipa para adequada orientagdo do doente/familia, a
nivel de diferentes apoios e integra¢ao.

3.2 — Comunicagao:

Contacto e didlogo apropriado com doente/pais/comunidade, assim
como com equipa de satide/investigacdo e administradores.

3.3 — Formagao:

Empenho na educagio continua e ensino pré e pos graduado.

3.4 — Suporte e lideranca:

Atitude de suporte no contacto com familias em circunstancias di-
ficeis;

Abordagem positiva na supervisdo dos mais jovens do grupo de
trabalho; — Reconhecimento e adequada abordagem de tensdo em si
proprio e nos outros; — Lideranga efetiva do grupo de trabalho.

3.5 — Investigagao:

Atitude inovadora e de pesquisa;

Suporte e estimulagdo de investigagao;

Atitude colaborativa e nivel local, nacional e internacional.

3.6 — Gestdo:

Interesse na organizagéo geral das atividades do servigo e estruturas
locais;

Aceitacao de corresponsabilidade na utilizagéo de recursos; — Capa-
cidade para responder efetivamente aos problemas clinicos.

No final do programa de formagdo, o candidato devera ser capaz
de:

Prestar assisténcia clinica especializada a criangas e adolescentes,
quer em regime de internamento quer em ambulatdrio, numa Unidade de
Doengas Metabolicas, integrada num hospital central e/ou universitario,
usando os varios métodos especificos de diagnostico e as terapéuticas
mais adequadas;

Estabelecer colaboragdo com colegas dos hospitais de nivel inferior e
centros de saude com a finalidade de prestar cuidados de satde elevada
qualidade a nivel local;

Colaborar e estabelecer protocolos de investigagdo com outros “su-
bespecialistas”;
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Estabelecer e desenvolver um plano integrado para prestagdo de
cuidados e/ou transferéncia de doentes para servicos das especialidades
de adultos;

Efetuar investigacgao clinica pratica e desenvolver e coordenar pro-
gramas de investigacdo;

Coordenar atividades de gestdo administrativa e de investigacdo, na
area respetiva.

6 — Corpo docente

O corpo docente responsavel pelo Ciclo sera composto pelos seguintes
elementos:

Direc¢ao:

Elisa Isabel Ledo Teles Silva — Assistente Graduada de Pediatria e
Coordenadora da Unidade de Doengas Metabdlicas

Formagéo Especifica

Elisa Isabel Ledo Teles Silva — Assistente Graduada de Pediatria e
Coordenadora da Unidade de Doengas Metabolicas;

Esmeralda Maria Ferreira Rodrigues Silva — Assistente Hospitalar
de Pediatria, Unidade de Doengas Metabolicas;

Laura Vilarinho — Doutorada em Farmacia e Chefe da Unidade de
Genética do Instituto Nacional de Saude Dr. Ricardo Jorge;

Antonio José Monica Silva Guerra — Assistente Graduado Sénior
de Pediatria,

Coordenador da Unidade de Nutri¢do e Professor Associado de Pe-
diatria da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto;

Paula Maria Coelho Santos Gongalves Guerra — Assistente Graduada
de Pediatria, Unidade de Nutri¢do;

Jorge Manuel Bastos Amil Dias — Assistente Graduado Sénior de
Pediatria e Coordenador da Unidade de Gastrenterologia;

Eunice Claudia Moreno Trindade — Assistente Graduada de Pediatria,
Unidade de Gastrenterologia;

Victor Manuel Conceigao Viana — Psicologo e Professor de Psico-
logia da Universidade do Porto;

Paulo Almeida — Psico6logo e Professor de Psicologia da Universi-
dade do Minho.

Formacao Basica Biologia ¢ Embriologia:

De3olinda Lima — Diretora de Servigo e Professora Catedratica de
Biologia e Embriologia da Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto.

Bioquimica:

Isabel Azevedo — Professora Catedratica de Bioquimica da Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto;

Clara Sa Miranda — Investigadora e docente da Universidade do
Porto e Diretora da Unidade de Biologia do Lisossoma e Peroxissoma
do IBMC.

Anatomia Patologica:

Maria Fatima Machado Henriques Carneiro — Assistente Graduada
Sénior de Anatomia Patologica, Diretora do Servigo de Anatomia Pa-
tologica e Professora Catedratica de Anatomia Patologica da Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto.

Genética:

Alberto Barros — Professor Catedratico de Genética da Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto.

Imagiologia:

Isabel Maria Amorim Pereira Ramos — Assistente Graduada Sénior
de Radiologia, Diretora do Servigo de Radiologia, Diretora do Centro
de Imagiologia e Professora Catedrética de Imagiologia da Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto.

Epidemiologia:

Henrique Barros — Professor Catedratico da Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto.

Investigacdo:

José Carlos Neves Cunha Areias — Assistente Graduado Sénior de
Cardiologia Pediatrica, Diretor do Servigo de Cardiologia Pediatrica e
Professor Catedratico de Pediatria da Faculdade de Medicina da Uni-
versidade do Porto.

7 — Local e meios técnicos disponiveis

A formacdo decorrera no Hospital Pediatrico Integrado do Centro
Hospitalar de Sdo Jodo, EPE, no Servico de Pediatria ¢ na Unidade de
Doengas Metabolicas, na Faculdade de Medicina da Universidade do
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Porto e, preferencialmente, numa Unidade Europeia de Referéncia de
Doengas Metabdlicas, pelo periodo de 2 meses.

8 — Carateristicas da Unidade de Doengas Metabolicas do Servigo
de Pediatria do Centro Hospitalar de Sao Jodo, EPE

Tem dois pediatras com reconhecida experiéncia na area de Doencas
Metabolicas a trabalhar em dedicagdo exclusiva, em tempo completo
prolongado;

Esta integrada num departamento de Pediatria de um hospital central
€ universitario;

Tem enfermeiros e técnicos especializados em técnicas e métodos de
diagnoéstico em Doengas Metabolicas e no atendimento, seguimento e
educacdo de criangas, adolescentes e familias com DHM;

Tem espago fisico adequado para realizagdo de testes funcionais e
atendimento dos doentes (internamento, consulta e hospital de dia);

Tem referéncia e seguimento de doentes (<18 anos), em niimero e pa-
tologias, que permitam experiéncia em todos os dominios propostos;

Dispde do apoio permanente e regular de nutricionista, psicélogo,
pedopsiquiatra e assistente social;

Tem constituida equipa alargada com facilidade de acesso e estreita
colaborag@o com profissionais de outros servigos do CHSJ ou FMUP:
Oftalmologia Pediatrica, Otorrinolaringologia Pediatrica, Ortopedia
Pediatrica, Medicina Fisica e Reabilitagdo

Pediatrica, Obstetricia, Imagiologia, Laboratérios com controlo de
qualidade (Biologia Molecular, Citogenética, Patologia Geral, Imuno-
logia, Bacteriologia, Medicina Nuclear, Neurofisiologia); bem como
das diferentes unidades e servigos de Pediatria, nomeadamente: Neo-
natologia, Reanimacdo e Cuidados Intensivos, Neuropediatria, Desen-
volvimento, Gastrenterologia, Pneumologia, Cardiologia, Psicologia e
Pedopsiquiatria, Nutri¢do, Endocrinologia, Hematologia, Nefrologia,
Cirurgia, estando todas estas unidades e servigos localizados no mesmo
Centro Hospitalar; — Tem apoio no ambulatério de equipa de cuidados
continuados;

Tem capacidade para manter e desenvolver investigagao clinica, com
possibilidades de recurso a investigagado basica e fundamental; participa
em estudos clinicos internacionais;

Tem capacidade de desenvolver programas de formagao especifica,
de forma regular e diferenciada e ter participagdo, ativa e regular, em
programas de formagdo de &mbito nacional;

Dispde de meios bibliograficos, livros de texto, revistas e meios
informaticos e audiovisuais, de facil acesso e disponibilidade.

9 — Condig¢des dos candidatos e nimero de admissdes

A admissdo dos candidatos estara condicionada as capacidades for-
mativas da Unidade, sendo de admitir dois (2) candidatos.

Os candidatos a admitir devem ter como habilitagdo minima o grau de
Assistente Hospitalar — area de Pediatria ou Medicina Interna.

10 — Critérios de admisséo

Sera dada prioridade aos candidatos que ja disponham de alguma
experiéncia e tenham trabalho na 4rea das DHM num Centro ja voca-
cionado para o atendimento diferenciado nesta area;

Os candidatos serdo ordenados, tendo em conta:

Avaliacdo do curriculum vitae, com especial relevancia na area das
DHM;

Expressdo do interesse para a area da diferenciagdo e demonstrago
da sua aplicabilidade assistencial no exercicio das suas fungdes;

Motivagdo do candidato.

Considera-se incompativel com a frequéncia do Ciclo a manuten-
¢do de outras atividades assistenciais que impliquem incapacidade de
cumprimentos das tarefas assistenciais em plena integra¢@o na equipa
de trabalho e no Servigo de Urgéncia. O Ciclo incluira a realizagao e
participac@o em trabalhos de natureza teérico-pratica.

11 — Juri de selegdo

Alberto Antoénio Moreira Caldas Afonso — Assistente Graduado
Sénior de Pediatria;

Elisa Isabel Ledo Teles Silva — Assistente Graduada de Pediatria e
Coordenadora da Unidade de Doengas Metabdlicas;

Esmeralda Maria Ferreira Rodrigues Silva — Assistente Hospitalar
de Pediatria, Unidade de Doengas Metabolicas.

12 — Avaliac¢ao de conhecimentos

Avaliagdo continua efetuada no quotidiano pelo corpo docente;

A avaliagdo final de conhecimentos sera efetuada por juri de avaliagdo
que sera composto por:

Alberto Anténio Moreira Caldas Afonso — Assistente Graduado
Sénior de Pediatria;

Coordenador da Unidade de Doengas Metabdlicas do Centro Hospi-
talar de Sao Jodo, EPE;

Assistente Hospitalar com experiéncia efetiva em Doencas
Metabolicas. — A avaliagdo final constara de:

Discussao de relatorio de atividades elaborado pelo candidato;
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Prova oral tedrica de avaliagdo de conhecimentos/provas publicas
tedrica e pratica;

Monografia de investigagdo clinica— Equiparagdo ao 1.° ano de
Doutoramento — Opcional.

13 — Awvaliagéo do ciclo

Decorrera nos termos do artigo 9.° da citada Portaria n.® 227/2007,
de 05 de margo.

14 — Aos candidatos selecionados que ja detenham vinculo a outro
estabelecimento ou servicos de satide do Servigo Nacional de Saude, é
garantida a frequéncia do Ciclo em comissdo gratuita de servigo.

15 — Formalizagédo das candidaturas

As candidaturas deverdo ser formalizadas mediante requerimento,
podendo ser entregue diretamente no Servigo de Gestdo de Recursos
Humanos, sito na Alameda Professor Hernani Monteiro, 4200-319 Porto,
nos dias uteis, no periodo compreendido entre as 09 horas e as 16:30
horas, ou remetido pelo correio, para a mesma morada, através de carta
registada, com aviso de recegao.

15.1 — Documentos a apresentar:

a) Requerimento dirigido ao Presidente do Conselho de Adminis-
tragdo do Centro Hospitalar de Sdo Jodo, EPE, onde deve constar a
identificagdo do requerente (nome completo, filiagdo, estado civil, na-
turalidade, nacionalidade, data de nascimento, nimero ¢ data do bilhete
de identidade/cartdo de cidaddo, numero de identificagio fiscal, situagdo
militar, residéncia, codigo postal, contacto telefonico e eletronico, e
identificagdo do organismo a que pertence) e a identificagdo do Ciclo
a que se candidata, mediante referéncia ao nimero e data do Didrio da
Republica onde se encontra publicado o presente aviso;

b) Declaragdo de concordancia do organismo a que pertence;

¢) Quatro (4) exemplares de curriculum vitae;

d) Certificado comprovativo do grau de especialista em Pediatria
Médica ou Medicina Interna ou documento equivalente.

16 — Afixag@o da lista de candidatos admitidos e excluidos

A lista de candidatos admitidos e excluidos sera afixada nas instalagdes
do Servigo de Gestdo de Recursos Humanos do Centro Hospitalar de
Sdo Jodo, EPE, sito na Alameda Professor Hernani Monteiro, 4200-319
Porto, bem como na pagina eletronica: www.chsj.pt.

20 de maio de 2016. — A Diretora do Servigo de Gestdo de Recursos
Humanos, Anabela Morais.
209605826

Aviso n.° 6692/2016

Ciclo de Estudos Especiais de Pediatria — Area
de Nefrologia Pediatrica

Por deliberagdo do Conselho de Administragdo do Centro Hospitalar
de Sdo Jodo, EPE, de 21 de novembro de 2013, faz-se publico que se
encontram abertas inscri¢des, pelo prazo de 10 dias tuteis, a contar da
data da publicagdo deste aviso no Didrio da Republica, para admissio ao
segundo Ciclo de Estudos Especiais de Pediatria — area de Nefrologia
Pediatrica — criado por despacho do Vogal do Conselho Diretivo da
Administragdo Central do Sistema de Saude, IP, de 29 de janeiro de
2009, e nos termos da Portaria n.° 227/2007, de 05 de margo.

Fundamentagao

A Nefrologia Pediatrica foi indubitavelmente uma das primeiras
especialidades a diferenciar-se dentro da Pediatria devido, fundamen-
talmente, as exigéncias técnicas de diagndstico e terapéutica proprias
como a punc¢ao biopsia renal, a depuragdo extrarenal nas criangas com
insuficiéncia renal aguda ou crénica e, mais recentemente, o transplante
renal e o diagnostico pré-natal de uropatia malformativa.

A European Society for Paediatric Nephrology (ESPN) foi criada em
1967 e congrega atualmente, cerca de 400 membros de toda a Europa
incluindo a de Leste. Dentro do seu programa de formagao, ja aprovado
pela Conféderation Européene des Spécialistes de Pédiatrie (CESP), a
ESPN define claramente que Nefrologista Pediatrico é aquele que possui
pelo menos trés anos de formagédo basica em Pediatria acrescidos de mais
trés anos de atividade assistencial e de investigagao cientifica em centros
de Nefrologia Pediatrica considerados idoneos também a luz dos seus
critérios. A Nefrologia Pediatrica foi ja reconhecida pela CESP como
subespecialidade pediatrica.

Em Portugal pode afirmar-se que o inicio da Nefrologia Pediatrica
remonta ao meio da década de 70 com a criagdo de Unidades de Ne-
frologia Pediatrica em hospitais centrais e servigos de Nefrologia em
Hospitais Pediatricos.

Em 1985 foi criada a Secgdo de Nefrologia da Sociedade Portuguesa
de Pediatria congregando os pediatras com especial interesse neste
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campo e dinamizando a atividade cientifica. Posteriormente, em 1992,
o Ministério Saude criou o Ciclo de Estudos Especiais em Nefrologia
Pediatrica dirigido, preferencialmente, a pediatras e destinado a conferir
formagao especifica nesta area. Foram abertas nos ultimos anos algumas
vagas nos quadros hospitalares destinadas a pediatras com formagao
especifica em Nefrologia Pediatrica a semelhanga do também ocorrido
em outras valéncias. A Comissdo Nacional de Satide da Mulher e da
Crianga, dependente do Ministério da Satude, reconheceu cinco centros de
Nefrologia Pediétrica no pais: dois em Lisboa, um em Coimbra e dois no
Porto. A Diregao do Colégio de Pediatria da Ordem dos Médicos atribui
idoneidade para formagao de internos em Nefrologia no ambito da pedia-
tria a estas cinco instituigdes e requer ao Conselho Nacional Executivo
a criacdo legal de subespecialidades, dentro da Pediatria. Tal processo
arrasta-se desde o inicio de fungdes da presente direcdo em 1994 e foi
também objeto de diligéncias idénticas por parte de diregdes anteriores.

A atribuigao do titulo e a defini¢do das atribui¢des do subespecialista
em Nefrologia Pediatrica é essencial para uma adequada implementagao
de locais de assisténcia de nivel terciario, onde seja possivel congregar
os meios técnicos e humanos essenciais ao tratamento da crianga com
doenga renal cronica.

A Nefrologia Pediatrica tem especificidades que a distinguem da
Nefrologia do adulto: a patologia pediatrica renal ¢ totalmente diversa da
do adulto. E grande a componente de patologia malformativa congénita
incluindo a atualmente diagnosticada por ultrassonografia fetal. As glo-
merulopatias tém aspetos tipicos neste grupo etario e quando portadora
de insuficiéncia renal, a crianga exige do clinico a pericia necessaria
para que a homeostasia do meio interno lhe permita maximizar o seu
potencial genético de crescimento.

As técnicas dialiticas em situag@o de insuficiéncia renal aguda tém
componentes especificos para cada grupo etario, do recém-nascido (de
termo ou pré-termo) ao adolescente. Quando necessarias devem ser
realizadas em meio pediatrico.

O apoio ao doente cronico ¢ sempre multidisciplinar, envolvendo
equipas pediatricas de apoio psicossocial a crianga ¢ a familia e de
suporte nutricional para além de clinicos especialistas em Nefrologia
Pediatrica e em Urologia Pediatrica.

O tratamento dialitico (dialise peritoneal, hemodialise) ¢ o transplante
renal tém também caracteristicas proprias na crianga. Estas relacionam-
-se ndo sO com a patologia em causa, mas também com o grupo etario
e com a necessidade de promogao da qualidade de vida da crianga e da
sua plena inser¢do na comunidade na familia e na escola. Estes aspetos
sdo fundamentais na concretizagdo dos projetos de futuro a que todas
as criangas tém direito.

O programa tem como objetivos a formagdo de médicos subespe-
cialistas em Nefrologia Pediatrica. No final do periodo de formacao,
o candidato devera ser competente para o exercicio da Nefrologia Pe-
diatrica, em cuja pratica devera ser capaz de tratar os problemas mais
complexos desta subespecialidade.

1 — Designagdo

Ciclo de Estudos Especiais de Nefrologia Pediatrica.

2 — Duragao

O periodo de formagéo sera de 18 meses, a iniciar em data a definir.

3 — Regime e condigdes de trabalho

O regime de trabalho sera de 35, 40 ou 42 horas semanais, conforme
o regime de trabalho dos candidatos.

4 — Local da sua realizagdo

Servigo de Pediatria — Hospital Pediétrico Integrado do Centro Hos-
pitalar de Sdo Jodo, EPE, Porto.

5 — Programa

O Ciclo abrange todas as areas da assisténcia pediatrica em Nefrologia,
com destaque para a formag@o nas matérias a seguir indicadas.

Objetivos gerais:

Transmitir informagao sobre as principais doengas nefro-urologicas
que afetam a crianga e o adolescente: infe¢des do trato urinario, refluxo
vesico-ureteral, outras malformagdes nefro-urologicas, doengas glome-
rulares, doengas tubulares, insuficiéncia renal aguda, insuficiéncia renal
cronica, Fhipertensdo arterial, doengas renais quisticas e urolitiase;

Transmitir informag&o sobre a Insuficiéncia Renal Cronica na crianga
e no adolescente;

Fornecer informagdo sobre a organizagio e articulagdo dos cuidados
diferenciados nesta area.

Conhecimentos:

a) Basicos

Anatomia e fisiologia normal do sistema renal, incluindo a fisiologia
glomerular e fungdes dos tiibulos renais; — Fungéo renal normal;

Fisiologia do sistema renina-angiotensina-aldosterona;

Embriologia do sistema nefro-urolégico;

Patofisiologia das doengas do trato genito-urinario;

Fisiologia e patofisiologia do crescimento;

Aspetos genéticos das doengas nefro-urologicas;



