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Resumo: Introducdo: A TRMA, também conhecida como sindrome de Rogers € uma doenca autossdomica
recessiva, causada por mutagdoes no gene transportador da tiamina, 0 SLC19A2. Caracteriza-se
por anemia megaloblastica, surdez neurossensorial, diabetes mellitus (DM) e, ocasionalmente,
miocardiopatia, distrofia retiniana e atrofia do nervo optico. Descricdo do caso: MCMS,
feminino, 4 anos, acompanhada em servico terciério de referéncia desde 1a6m de idade por DM,
diagnosticada devido a hiperglicemias, porém sem polis, HbA1c:10,7% e anticorpos anti-GAD e
anti-l1A2 negativos. Nesse periodo, iniciou acompanhamento com a hematologia por anemia
grave. No 1° ano de seguimento, permaneceu com hiperglicemias, HbAlc(média):11,26%
(Trivelli;6-8,3%), mesmo apds aumento gradual de insulina (de 0,3U/kg/dia de NPH pela manha,
para 0,9U/kg/dia, em esguema fixo de NPH+Regular:4+1/3+1/2+1) e com piora da anemia,
mesmo apos sucessivas transfusbes sanguineas. Aos 2a9m de idade foi aventada a hipétese de
TRMA a partir da sintomatologia de anemia, surdez e DM e de exames laboratoriais que
mostravam bidpsia de medula éssea com mielodisplasia da série vermelha e audiometria com
perda auditiva neurossensoria bilateral. Iniciada tiamina (150mg/d) e écido félico, com melhora
da anemia e controle das glicemias. O esquema de insulina foi reduzido em média 30% a cada
consulta até ser suspenso. Comentérios. Embora rara, € importante estar atento a possibilidade
diagndstica de TRMA em pacientes com anemia, surdez e DM. Este tem inicio na infancia, é
insulino-requerente e as necessidades de insulina exdgena podem ser reduzidas ou suprimidas
pela administracdo de tiamina em doses farmacol0gicas. Avaliacdo de outras comorbidades e um
estudo genético estdo sendo providenciados.
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