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Resumo: Ataxia de Friedreich (AF) é uma doenca neurodegenerativa autossdmica recessiva causada por
uma expansdo de trinucleotideos GAA, resultando na diminuicéo da expressdo da frataxina, uma
proteina mitocondrial envolvida no metabolismo do ferro(1)(2). Os individuos com AF tém o
risco aumentado de 8-32 % de desenvolver diabetes(3)(4). Alertar a importancia de reconhecer
essa incomum causa de diabetes na avaliagdo de um paciente jovem que apresenta ataxia
progressiva e manifestacdo de um quadro de diabetes.Descricdo da evolugdo clinica de uma
menina com diagnostico de sequelas neuroldgicas relacionada encefalite herpética, e
posteriormente com aparecimento do diabetes e cardiomiopatia teve diagnostico suspeito de
ataxia Friedreich e confirmado pelo teste genético.Aos 9 anos idade, com um quadro clinico de
febre, cefaleia, ataxia, disartrias e distrbio de comportamento foi internada em hospital terciario
para tratamento de encefalite herpética. Evoluiu apds um ano com progressao da ataxia e durante
uma consulta de rotina no ambulatério de neuropediatria, o diabetes foi detectado com base na
histéria clinica de polidria e polidipsia combinada com glicemia sérica de 495 mg/dl,
HbA1C:10,7 %, sem cetoacidose e anti-GAD negativo. No ano seguinte desenvolveu arritmias
ventricular e cardiomiopatia hipertrofia. Ataxia de Friedreich € uma sindrome genética associada
a diabetes(5). A hiperglicemia geramente ocorre apés 15 anos da manifestacdo dos sintomas
neurol 6gicos, mas também pode manifestar de forma aguda ou simulténeas como no caso clinico
descrito(3). Por isso, o diagnostico deve ser considerado em criangas que apresentam diabetes e
problemas neurol 6gicos, mesmo com apresentacdo precoce.
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