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Resumo: Introducdo: A TRMA, conhecida como sindrome de Rogers, € uma doenca autossdmica
recessiva, rara, causada por mutacdes no gene transportador da tiamina, o SLC19A2. Caracteriza-
se por anemia megal obl astica, surdez neurossensorial, diabetes mellitus (DM) e, ocasionalmente,
arritmia cardiaca, atrofia Optica e acidente vascular cerebra (AVC). Objetivo: Descrever
caracteristicas de duas pacientes com DM/TRMA acompanhadas em servico de endocrinologia
pediatrica. Métodos. Foram analisados os prontuarios de duas pacientes, e descritas suas
evolugdes. Resultados: Caso 1. MCMS, feminino, 10 anos, acompanhada desde 1a6m por DM,
diagnosticada devido a hiperglicemias, assintométicas, com HbA1c:10,7 e anticorpos anti-GAD e
anti-1A2 negativos. Concomitantemente, iniciou acompanhamento com a hematologia por
anemia grave. No 1° ano de seguimento, permaneceu com hiperglicemias e HbA1lc elevada,
mesmo apds aumento gradual de insuling, e compiora da anemia. Aos 2a9m de idade foi
aventada a hipétese de TRMA a partir da sintomatologia de anemia megaloblastica, surdez
neurossensorial € DM. Iniciada tiamina (150mg/d) aos 3alm com melhora da anemia e das
hiperglicemias, levando a suspensdo da insulinoterapia aos 3alOm. Perdeu seguimento,
retomando aos 8a3m com piora dos controles glicémicos, sendo aumentada a dose da tiamina
(300mg/dl) e reiniciada a insulinoterapia. Caso 2: MCNM, feminino, 3a7m, acompanhada pela
hematologia desde os 3 meses de vida devido a anemia megal oblastica com vitamina B12 e &cido
folico normais. Internada no periodo para investigacdo e transfusdo de heméacias, evoluindo com
arritmia e AVC. Aos 2 anos, foi constatada surdez neurossensorial e aos 3a6m foi encaminhada
para endocrinologia pediétrica devido a glicemia de jejum=177 mg/dl. Foi levantada a hipotese
de TRMA, iniciada a reposi¢do de tiamina (300mg/dia) e dosada vitamina B1 com valor abaixo
da referéncia. Apos 21 dias, retornou com controles glicémicos dentro da normalidade. Aguarda
exoma, peptideo C e anticorpos para DM. Conclusdo: Embora rara, é importante estar atento a
possibilidade diagnodstica de TRMA em pacientes com anemia, surdez e hiperglicemias. O DM
tem inicio nainfancia, e as necessidades de insulina exdgena podem ser reduzidas ou suprimidas
pela administracdo de tiamina, geralmente de forma transitéria, com progressiva necessidade de
reintroducéo dainsulinoterapia.
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