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Introducdo: Complexo membro parede abdominal (CMPA) (limb body wall
complex), ou complexo de bandas amniéticas, € uma condicdo rara e grave
caracterizada, principalmente, pela presencade anormalidades de abdome, com
evisceragao dos 6rgaos abdominais, e de membros. Nosso objetivo foi relatar
um caso de CMPA, salientando os seus achados clinicos e o seu prognéstico.
Descricao do caso: O paciente foi o primeiro filho de pais jovens e ndo con-
sanguineos. A gestante apresentava histéria de diabetes mellitus gestacional,
com necessidade de uso de insulina. O ultrassom fetal com 19 semanas de
gestacdo evidenciou liquido amniético reduzido, feto com mobilidade diminuida
apresentando movimentos apenas em membros superiores, desvio da coluna
vertebral associado a amplo defeito do fechamento da parede abdominal com
exteriorizagdo do contetido abdominal e membros inferiores estendidos sobre
o tronco. A ressonancia magnética fetal mostrou, além destes achados, cordao
umbilical curto com 2 vasos,bandas amniéticas localizadas junto daregido dorsal
dofeto, ectasiade ventriculos laterais, hipertelorismo ocular, mielomeningocele
e caixa toracica de diminutas proporg¢des. A ecocardiografia fetal revelou um
defeito de septo atrioventricular associado a &trio comum, transposicdo dos
grandesvasos, atresia pulmonare possivelagenesiado ducto venoso. O cariétipo
fetal foi normal. A gestante foi hospitalizada com 31 semanas de gestacao por
trabalho de parto prematuro. A crianga, uma menina, nasceu logo a seguir de
parto normal, pesando 1460 g. Acabou indo a 6bito minutos ap6s o parto. Nao
chegou a ser submetida a avaliacao através da aut6psia. Comentarios: O con-
junto de achados apresentado pela crianga foi compativel com o diagnéstico de
CMPA. Anormalidades estruturais em 6rgaos internos tém sido descritas neste
complexo e frequentemente envolvem o sistema intestinal. A associagdo entre
CMPA e cardiopatia congénita é considerada bastante rara.
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Introdugdo: Anormalidades cromossémicas sdo observadasem 7 a 16 dos fetos
com defeitos do fechamento do tubo neural (DFTN). Nosso objetivo foirelatar os
achados de um caso de trissomia do cromossomo 18 associada a mielomenin-
gocelediagnosticado aindano periodo pré-natal. Descricdo do caso: A gestante
apresentava 36 anos e estava em sua quinta gestagdo. Ela veio encaminhada
com 25 semanas de gravidez por polidramnio e mielomeningocele. Ela ndo
haviasido submetidaaorastreio de primeiro trimestre. O ultrassom morfolégico
mostrou polidramnio, sinal do limao, dilatacdo de ventriculos laterais e de
terceiro ventriculo com aparente deslocamento cranial do mesmo, sugestivo
de agenesia de corpo caloso, ndo foi identificado o cerebelo e apresentava
defeito de fechamento da coluna lombossacra recoberto por fina membrana,
compativel commielomeningocele. Nestemomento, realizou-seaamniocentese
paracariotipagem fetal. Enquanto estava aguardando peloresultado, agestante
foi submetida a uma ressonancia magnética fetal. Esta evidenciou, além dos
achados observados no ultrassom, alteragdo dos giros cerebrais, confirmacao
da presenca de agenesia do corpo caloso e sinal de herniacdo das amigdalas
cerebelares para o canal cervical, compativel com Arnold-Chiari do tipo Il. O
cariétipo evidenciou trissomia do cromossomo 18. A ecocardiografia fetal
revelou uma comunicagao interventricular de via de entrada. Comentarios:
Dentre as anormalidades cromossémicas observadas em fetos com DFTN
destaca-se a trissomia do cromossomo 18. Esta associagdo se torna ainda mais
forte quando ha outras anormalidades associadas. Por outro lado, DFTN tém
sido verificados em cerca de 6 a 12 dos casos de trissomia do cromossomo 18,
sendo que dentre eles se destaca a mielomeningocele, tal como observado em
nosso caso. A associagao entre outros DFTN, como anencefalia e encefalocele,
e trissomia do cromossomo 18 existe, mas é considerada rara.
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Introducdo: A sindrome de Patau é causada pela trissomia do cromossomo 13,
com incidéncia estimada em 1/6.000 nascimentos, e idade materna avangada é
um fator de risco. Estd associada a multiplas anomalias congénitas e deficiéncia
cognitiva grave. As alteragdes estruturais incluem labio leporino e fenda palatina,
microftalmia, polidactilia, microcefalia, doenca cardiaca congénita, entre outras
menos frequentes. J& a tetralogia de Fallot refere-se a quatro alteracdes cardi-
acas, representando 7-10 das cardiopatias congénitas. Sua apresentacdo inclui
cianose, dispneia, déficit de crescimento, crises hipercianéticas e sopro sistélico.
0 diagnéstico é feito por ecocardiografia e o tratamento é cirdrgico. Descricao
do caso: Recém-nascido feminino por via cesarea, apresentagdo cefalica, idade
gestacional 35 semanas, pesando 2,115 Kg, comprimento 43 cm, AlG, Apgar 8/9,
perimetro cefalico 30 cm. A m3e tem 42 anos, gesta 4, sem histéria prévia de
doengas, sem exposicdes de risco. Nega consanguinidade ou histéria familiar de
malformagdes. Ecografia obstétrica com 30 semanas evidenciou calota craniana
do tipo “strawberry shape”, hipotelorismo, micrognatia, sugestivos de cromosso-
mopatia, ecocardiograma fetalindicou tetralogia de Fallot com atresia pulmonar. O
diagnéstico confirmatoério foifeito por cariétipo de amniocentese. Ao exame fisico,
paciente apresentava face caracteristica, microftalmia direita, halux aumentado,
trigonocefalia, orelhas malformadas, sopro cardiaco. Apresentou piora clinica,
com insuficiéncia respiratéria, bradicardia persistente, evoluindo para 6bito com
3 dias. Comentarios: As anomalias podem ser detectadas no ultra-som pré-natal e
aconfirmacaodatrissomia 13 é pelo cariétipo fetal, o prognéstico é extremamente
reservado, e aproximadamente 45 dos afetados falecem antes de 1 més de vida.
A Tetralogia de Fallot tem um prognéstico variavel dependendo da gravidade
das alteragdes cardiacas e da associagdo com outras anomalias congénitas. No
presente caso, o diagnéstico pré-natal da trissomia 13 contribuiu para o manejo
neonatal e para o aconselhamento genético da familia.
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Objetivo: Avaliar os efeitos do treinamento muscular inspiratério (TMI)
na forca muscular inspiratéria em pacientes com doenca renal crénica
pediatricos ap6s transplante renal (Tx). Metodologia: Ensaio clinico
randomizado do tipo duplo-cego, em pacientestransplantados renaisem
acompanhamento ambulatorialemhospital de referénciano Rio Grande
do Sul. O protocolo de TMIdomiciliar utilizou o aparelho ThresholdTM IMT,
durante 6 semanas, para treinamento da forca muscular inspiratéria. Os
pacientes foram randomizados em dois grupos, grupo intervencao (Gl),
treinamento com carga de 40 da PImax (pressdo inspiratdria maxima)
e grupo controle (GC), treinamento com a carga minima ofertada pelo
aparelho (9cmH20), considerada como placebo. Resultados: Amostra
preliminar composta por 8 pacientes, sendo 4 do Gl e 4 do GC. A média
de idade foi de 9,5+5,8 e 11,5+4,2 anos, respectivamente, para o Gl e
GC.Em ambos os grupos, 50 dos participantes eram do sexo masculino.
Os valores da PImax, de acordo com as referéncias para género e idade,
estavam abaixo do predito nos dois grupos. Na linha de base, a PImax
médiainicialdo Gl foide 52,0£19,2cmH,0eno GCde 42,0£21,5cmH,0
(p=0,51). Dos 42 dias totais de treinamento, a média de dias realizados
foi 37+3,9 dias (88,02) no Gl e 27+14,8 dias (64,88) no GC. Apos o trei-
namento, a PImax média do Gl foi 72,2+14,4 cmH20 e do GC 49,0+£16,0
cmH,0(p=0,14intra-grupos e p=0,77 entre-grupos). Conclusdes: Ambos
0s grupos permaneceram com valores de PImax abaixo do predito. Ape-
sar da melhora da PImax ap6s o TMI, mais expressiva no Gl, ndo houve
diferencga significativa intra-grupos e entre os grupos.




