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Resumo: Resumo Objetivo(s) Descrever caracteristicas clinicas, laboratoriais e evolutivas da Sindrome de
Bannayan-Riley-Ruvalcaba (BRRS). Método Revisdo dos prontu&rios de trés casos
diagnosticados no periodo de 20 anos em servico universitério. Resultados CASO 1 — Menina, 3
anos, diarreia desde o nascimento. Aos 7 meses, identificado anemia. Com 1 ano, admitida no
nosso servico em anasarca. Exame fisico: macrocefalia, atrofia muscular e anasarca
Neuroldgico: atraso neuropsicomotor. Apds 8 meses, apresenta enterorragia, prolapso retal e
extrusdo anal de pdlipo. Laboratorial: anemia, hipoalbuminemia: 1,33g/dL. Cintilografia: perda
proteica positiva em delgado e colon. EDA e colonoscopia: polipos gastricos, duodenais e
multiplos pdlipos coldnicos e retais. Realizada colectomia total e ileostomia terminal, devido
numero incontavel (>100) de pdlipos, que impossibilitavam estabilizar o quadro nutricional.
CASO 2 - Paciente masculino, 17 anos, iniciou acompanhamento no ambulatério de genética aos
7 anos devido deficit pondero-estatural, retardo no desenvolvimento e dismorfismos faciais.
Exame fisico: macrocefalia, hiperextensibilidade articular, manchas hipercrdmicas em bolsa
escrotal. Aos 8 anos, recebeu o diagnostico de BRRS. Evoluiu com diarreia, anemia e sangue
oculto + nas fezes. Colonoscopia: multiplos pdlipos harmatomatosos e ganglioneuromatosos
associados em colon. Realizada polipectomias. Mar¢o/2013: Ressecado adenoma tubular.
Atualmente assintomatico. CASO 3 - Paciente feminina, 17 anos, primeira consulta na genética
aos 26 dias de vida por macrocefalia. Exame: prognatismo, pé torto congénito, manchas café-
com-leite em MMII, mancha hipercromica em antebraco direito, membros inferiores
assimétricos. Aos 2 anos, recebeu o diagnostico de BRRS. Evoluiu com retardo do
desenvolvimento  neuropsicomotor, anemia e hematoquesia. Colonoscopias.  polipos
hamartomatosos em célon. Endoscopia digestiva: pdlipos gastricos. Aparecimento de nodulos na
tircoide em 2015. Atuamente assintomético. conclusdo(fes) 1- Os pacientes apresentam
caracteristicas similares: como macrocefalia, retardo no desenvolvimento, multiplos polipos
hamartomatosos, alteracbes dermatoldgicas, diarreia e anemia crénica. 2- A BRRS é uma doenca
rara, mas o gastropediatra deve estar atento para essa possibilidade em paciente com pdlipos
intestinais e alteragbes fenotipicas, que apresentam morbidades associadas e maior risco de
cancer gastrointestinal e em outros 6rgaos.
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