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ASindrome dabandaamniética(SBA) é doengararacom prevalénciade 1:1.200-
1:15.000 casos, caracterizada por malformagdes congénitas decorrentes de
bridas de constricao que levam a amputagdes intrauterinas, deformidades cra-
niofaciais e anomalias viscerais. Neonato masculino, oito horas de vida, nascido
de parto vaginal, idade gestacional aproximada de 26 semanas, peso 1.155 g,
admitido na emergéncia pediatrica em parada cardiorrespiratoria, procedente
do interior do estado em mas condicdes de transporte, sem acompanhamento
médico, sem medidas eficientes para controle de temperatura ou garantia de
viaaéreadefinitiva. Foiiniciada ventilagdo com pressao positiva,intubacao oro-
traqueal, massagem cardiaca externa, adrenalina, administracao de surfactante
e posteriormente encaminhado para unidade de terapia intensiva neonatal. Ao
exame apresentava amputacao do ter¢co médio e distal da perna direita, anéis
de constricdo em quirodactilos de ambas as maos, adactilia e afalangia em pé
esquerdo e lesdo ulcerada de bordos definidos, fundo limpo, com perda de
substancia até hipoderme e exposicao do periésteo. O radiograma de térax era
compativelcomdoencadamembrana hialina grave, evoluindo com hemorragia
pulmonar macica, persisténcia de hipoxemia, a despeito dos altos parametros
ventilatérios, com piora progressiva, culminando com o 6bito com 12 horas
de vida. A mae ndo realizou pré-natal e fez uso regular de cigarro e alcool. A
SBA é uma condigdo ndo genética, de ocorréncia ocasional, mas de etiologia e
fisiopatologia incertas. Aceita-se a ruptura do &mnio com aderéncia e estran-
gulamento de segmentos fetais como uma hipétese plausivel. Apresentagdes
viciosas, baixo peso ao nascer e prematuridade sdo complicacdes obstétricas
associadas a brida. Acrescenta-se que o nascimento ocorreu em cidade sem
estrutura para atendimento de prematuro e transferido sem as minimas con-
di¢des de seguranca no transporte. Este caso ilustra um desfecho desfavoravel
consequente da associacdo: prematuridade extrema com malformagdes, ges-
tacdo sem pré-natal e transporte inadequado de prematuro.
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Introducdo: Espectro Oculo-Auriculo-Vertebral (EOAV) é uma condicdo complexa,
do primeiro e segundo arcos branquiais, caracterizada por malformagdes, en-
volvendo olhos, orelhas, face e coluna. A expressao fenotipica é varidvel. Pode
acometer diversos 6rgaos e sistemas. Sugere-se padrao de heranca multifatorial,
mas sabe-se que uso de drogas, como talidomina, acido retinoico, tamoxifeno,
cocaina e 4lcool, assim como rubéola, influenza, diabetes e hipervitaminose A
na gestacdo podem estar associados a essa condi¢do. Acomete mais meninos
(3:2). A prevaléncia é 1: 5.600 a 1: 45.000. O tratamento é individualizado e
priorizaotimizar funcionalidade e estética. Em casos severos,como presencade
cardiopatias, podem ser necessarias cirurgias logo apés o nascimento. Descricao
do caso: Menino, 1 més, pais ndo consanguineos, mae negou comorbidades e
uso de drogas na gestagao, a termo. Transferido de UBS para hospital por Bron-
quiolite. Manejado com sintomatico e oxigenioterapia por cateter extra-nasal.
Ao exame: hipoplasia facial e hemicraniana a esquerda, anoftalmia ipsilateral,
anotiacomapéndices bilateralmente, micrognatia, fenda palatina e estridor. RX
térax: malformagdes de fusao em vértebras toracicas. Ecocardiograma: forame
oval patente. Avaliagao genética: diagnosticou EOAV. Cari6tipo: normal. Exame
oftalmologico a direita: normal. BERA: via 6ssea com perda acistica moderada
para frequéncias agudas e leve para graves. Avaliacdo nutricional: desnutricao
e distGrbio de degluticdo. Indicada sonda nasoenteral. Desenvolvimento neu-
rologico: adequado. Nao havia comprometimento na mobilidade de membros,
pescoco, nem 6rgaos abdominais. Fibrobroncoscopia: laringotraqueomalécia
grave. Tentado manejo conservador, mas em 3 meses, evoluiu com piora do
estridor e disfuncdo respiratoria, sendo transferido a UTl e deixado em VNI com
melhora. Optado por traqueostomia com resolucdo do estridor e da disfuncao
respiratéria. Atualmente, estavel, aguardando gastrostomia e palatoplastia.
Comentarios: E imperativo diagnosticar precocemente o EOAV para definir a
abrangénciaevisaramelhoranaqualidade devida.Se ndo houver acometimento
sistémico, ha bom prognéstico. O tratamento envolve equipe multidisciplinar,
seguimento ambulatorial e cirurgias.
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Aataxia & uma queixaincomum nos pacientes pediatricos, sendo geralmente
secundariaaumadisfungdo cerebelar. Entre as causas estd a ataxia cerebelar
aguda, responsavel por 50 dos casos, tumores cerebrais, intoxicacao exégena,
infecgdes do sistema nervoso central e condigdes pés-infecciosas, como a
Sindrome de Guillain-Barré. Apesar de as causas de ataxia aguda incluirem
algum grau de gravidade, a maioria das criancas tem um processo benigno e
autolimitado. B.S.F., feminina, um ano e oito meses de vida, natural e proce-
dente de Tramandai, previamente higida e sem atraso do desenvolvimento
neuropsicomotor. Paciente iniciou com quadro de dor nos pés, prostragdo e
inapeténcia, que evoluiu para dificuldade para deambular, necessitando de
apoio paraevitar quedas. Cercade 30 dias antes doinicio dos sintomas, havia
apesentado gastroenterite viral aguda, ja com resolugdo total dos sintomas.
Naavaliacao médicainicial percebeu-se hiporreflexia/arreflexiade membros
de inferiores e ataxia de marcha, sem déficit de for¢a ou outra alteragdo
neurolégica. Realizada tomografia de cranio, que ndo evidenciou qualquer
alteragdo. Realizada entdo puncao lombar: liquor limpido, eritrécitos 37/ul,
leucécitos 40/ul, sendo 87 destes neutréfilos, glicose 59 mg/dL, proteinas 293
mg/dL, ferritina 2,3 ng/ mL, culturanegativa. Adissociacao albuminocitolégica
doliquor, associadacomalteragdes na eletroneuromiografia, corroboraramo
diagnéstico de Sindrome de Guillain-Barré. Internada em unidade de terapia
intensiva, a paciente recebeu cinco dias de Imunoglobulina. Evoluiu favora-
velmente, com progressivamelhoradamarchae dahiporreflexiaem membros
superiores. Apesar da Ataxia nao ser o quadro inicial classico da Sindrome de
Guillain-Barré, ainda sem associagdo com déficit de forca, deve-se atentar
aimportancia do diagnéstico diferencial nesses casos, principalmente pela
possibilidade de inicio precoce do tratamento e, em consequéncia disto,
bom prognéstico da doenca.

P-144 - AVALIACAO CLINICA E NUTRICIONAL VERSUS
FUNCAO PULMONAR DE MENINAS COM FIBROSE CISTICA

Paula de Souza Dias Lopes?, Miriam Isabel Souza dos Santos
Simon?, Gabriele Carra Forte?, Paulo José Cauduro Mardstica?

1UFRGS, 2PUCRS

Objetivos: Fibrose Cistica (FC) é umadoenca genética, progressiva, multis-
sistémica, decorrente da alteracao na proteina Cystic Fibrosis Condutance
Regulator (CFTR) associada a comprometimento pulmonar e nutricional. O
objetivo do estudo foi avaliar a associagdo de dados clinico-nutricionais
comafuncdo pulmonar, através do volume expiratério forcado no primeiro
segundo (VEF1) em meninas com FC. Metodologia: Estudo transversal com
meninas fibrocisticas entre 8 e 17 anos e sem exacerbagdo pulmonar nas
dltimas 2 semanas. A amostra foi constituida de 35 casos, arrolados entre
junho de 2016 e outubro de 2017. Foram realizados entrevista, avaliagdo
antropométrica e revisdo de prontudrios. As variaveis nutricionais foram
apresentadas em percentis das tabelas da OMS e as espirométricas, em
escore Z, segundo equagdes internacionais de predi¢do. Foi feita uma
andlise univariada utilizando correlacdo linear simples. Quando obtido
p 0,2 nas associagdes, a varidvel foi incluida em modelo de regressao
multipla tendo o VEF1 como desfecho. O nivel de significancia estatistico
foi p 0,05. Resultados: A média de idade das pacientes foide 12,11 (3,18)
anos. O escore Z de VEF1 (ZVEF1) médio foi de -1,52 (2,23) e o Escore de
Shwachman (ES) foide 78,14 (11,25). Naregressao linear daamostra, para
cada més a mais de vida, houve queda de 0,01 no ZVEF1, para cada ponto
maior do percentual de indice de massa corporal (IMC), houve aumento
de 0,31 no ZVEF1 e para cada ponto do ES houve um incremento de 0,5
no ZVEF1. Homozigose para a mutacdo F508del associou-se a um ZVEF1
0,27 menor. Conclusdo: N3 populagdo avaliada, menor idade, melhor estado
nutricional e maior ES foram associados a melhores desfechos de funcao
pulmonar. Homozigose para a mutagdo F508del associou-se a um ZVEF1
menor. A aten¢do ao quadro nutricional dos pacientes com FC é funda-
mental no seguimento.




