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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Allgrove, também conhecida como Sindrome dos 4As, é uma doenca
rara, com heranca autossdmica recessiva, causada por mutagdo genética no cromossomol12qg13.
Manifesta-se por acaldsia, dacrima e insuficiéncia adrenal primaria associada a degeneracdo
neurolégica progressiva. Relato do Caso: M.M, 13 anos, masculino, branco, procedente de
Capitédo (RS). Aos 2 anos de idade, iniciou quadro de vomitos pos-prandiais, disfagia para
solidos e perda de peso associados a atraso no desenvolvimento neuropsicomotor. FOi
encaminhado ao Servico de Gastroenterologia Pediatrica do HCPA, onde iniciou investigacdo
para acalasia. Radiografia Contrastada de Estdmago, Esdfago e Duodeno (REED) mostrou
reducdo da distensibilidade do esfincter esofégico inferior (EEI) com dilatacdo do corpo
esofagico. Manometria esofédgica mostrou aperistalse no corpo esofégico e auséncia de
relaxamento do EEI. Endoscopia Digestiva Alta (EDA) apresentou gastrite leve. Foi submetido a
dilatacdo esofagica com baldo. Avaliagdo endocrinologica mostrou insuficiéncia adrenal, e se
iniciou corticoide ora e, posteriormente, colirio de Metilcelulose devido a alacrimia. Apés a
dilatacdo esoféagica pneumdtica e reposicdo hormonal apresentou melhora do quadro clinico e
iniciou ganho de peso gradativamente. Aos 13 anos de idade, iniciou novamente com disfagia e
perda de peso. Foi submetido a cardiomiotomia com fundoplicatura. Atualmente paciente
evoluindo bem assintomatico e recuperacdo do déficit ponderal. Conclusdo: descrevemos a
importancia da investigacéo de insuficiéncia adrenal e aacrimia em pacientes com acalasia para
o diagnostico de Sindrome de Allgrove.

http://www.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/14-congresso-brasil eiro-de-gastroenterol ogi a-peditrica/0060-sindrome-de-al | grove-um-caso-raro-de-acal asia-em. pdf



