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Resumo: INTRODUCAO: A Sequéncia de Pierre Robin (SPR) é caracterizada por micrognatia (>90%),
glossoptose (70-85%) e fissura de palato (15%), podendo apresentar-se na forma isolada, outras
malformagdes ndo-sindromicas, problemas neurolégicos, entre outras. A Sindrome de Prader-
Willi (SPW) € uma condicdo multissistémica, caracterizada por hipotonia, retardo mental,
hiperfagia, sendo resultado da perda de parte do cromossomo 15 paterno, em razéo da delecéo,
dissomia uniparental materna (24%), ou por causa de metilacdo. O uso de horménio de
crescimento recombinante humano (hrGH), nestas criangas, tem por objetivo primério a mudanca
da composicdo corpoérea e a melhora da atividade fisica e da qualidade de vida. Por outro lado,
muitos pacientes com SPW sdo, de fato, deficientes em hormoénio de crescimento (GH),
ocorrendo melhora no padréo de crescimento com o tratamento. RELATO DE CASO: Relata-se
0 caso da paciente, sexo feminino, portadora de SPW (dissomia uniparenteral materna) e SPR;
pais higidos e consanguineos, irmdos saudaveis. Mée fez pré-natal. Nascida de parto ceséreo,
Idade  Gestacional:41s6d, Pes0:2115¢(-2,91z), Comprimento:46cm(-1,52z), Perimetro
Cefdlico:34cm, Apgar:5/7/8, sendo necess&ria reanimagdo. Ao nascimento: hipoatividade,
micrognatia, glossoptose, hipertrofia gengival maxilar, palato em ogiva, fissura de palato, baixa
implantacéo de orelha. Tem acompanhamento com nutricionista, fonoaudiélogo e pediatra. Aos 2
anos 3 meses iniciou quadro de obesidade, apesar da méae néo referir compulséo alimentar. Desde
marco de 2013 esta em consulta no servico de endocrinologia pediétrica. Neste periodo aos 6
anos 2 meses, estava com Peso: 29,6kg(0,96z), Estatura:111cm(-2,23z), IMC 24(>3z). Apds um
ano, encontra-se com P:37 kg(2,54z), E:114cm(-1,69z) e velocidade de crescimento no Ultimo
ano de 3 cm/ano, com Estatura-alvo de 162 cm. Curva de GH com insulina néo foi responsiva e
radiografia de idade 6ssea de 12 anos, com previsdo de atura final de 123,6 cm. Foram ent&o
solicitados exames laboratoriais e curva de GH com clonidina, segundo Protocolo do Ministério
da Salde para Deficiéncia de GH. CONCLUSAO: O uso do hrGH na deficiéncia de GH é
importante ndo somente para melhorar a estatura final, mas seu uso proporciona reducdo da
massa gorda, melhora da forca muscular e da qualidade de vida. Com o tratamento, também
ocorre melhora da massa 6ssea e do perfil lipidico dos pacientes.
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