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Resumo: A Sindrome de Progéria de Hutchinson-Gilford (HGPS) é uma doenca rara caracterizada pelo
envelhecimento precoce. A doenca causa alteragdes em diversos 6rgaos e sistemas impactando o
crescimento e desenvolvimento infantil. Discutir as ateracdes relacionadas ao desenvolvimento e
crescimento em gémeas monozigéticas nascidas em Boa Vista, Roraima, Brasil, diagnosticadas
com a Sindrome de Progéria de Hutchinson-Gilford (HGPS).As informacdes deste relato foram
obtidas por meio de entrevista com a familia e revisdo da literatura. A Sindrome de Progéria de
Hutchinson-Gilford (HGPS) é uma doenca autossdmica dominante, apresentando envelhecimento
precoce em um ritmo superior a sete vezes a normalidade. Suaincidéncia é de 1 a4 por 8 milhdes
de recém-nascidos. Nela ocorre uma mutagdo no gene LMNA, causada por um splicing aberrante
e expressdo de um produto mutante chamado progerina. Esse gene possui como produtos as
l&minas A e C, fundamentais para a estruturacéo celular adequada, sendo que alteraces naquelas
causam declinio celular. A suspeita clinica de tal sindrome esta relacionada a individuos que
apresentam déficit de crescimento, como por exemplo baixa estatura, baixo ganho de peso e
diminuicdo da gordura corporal subcutanea, caracteristicas faciais especificas, ateraces de
dentes, pele e cabelos bem como alteracbes musculoesqueléticas. As ateracOes craniofaciais
como cabega desproporcionamente grande para o rosto, nariz longo e estreito, labios finos,
retrognatia e micrognatia podem influenciar no atraso da fala e da interagdo social. Normal mente,
as criancas com progeria parecem normais ao nascer, € os sinais de deficiéncia de crescimento
costumam aparecer durante o primeiro ano de vida. Nesse caso em questdo, as gémeas
apresentaram as alteracfes clinicas durante esse mesmo periodo de tempo, ou sga, ainda no
primeiro ano de vida, manifestando principamente dificuldade no ganho de peso e alteracbes
ectodérmicas. Em relacdo ao desenvolvimento, tanto o aspecto motor quanto o mental sdo
normais em criancas afetadas pela sindrome. No caso em questdo, as gémeas apresentam
displasia de desenvolvimento motor, gerando dificuldade e impossibilidade de locomogéo, o que
ndo é observado em todos os casos. O presente trabalho relaciona aspectos do desenvolvimento e
crescimento infantil ao primeiro caso de gémeas monozigoticas com HGPS, doenca genética rara.
Ademais, a alteragdo motora registrada no caso em questdo confere um aspecto particularmente
importante na abordagem clinica, sendo relevante ressaltar que o diagnéstico e envolvimento de
varios especiadlistas tém um papel essencial para promover o bem-estar, desenvolvimento e
crescimento adequado das criangas af etadas pela progeria.
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