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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Blue Rubber Bleb Nevus (SBRBN) é uma condicdo rara
caracterizada por multiplas malformagdes venosas que podem comprometer diferentes 6rgéos e
sistemas, principalmente a pele e o trato gastrointestinal. Os casos neonatais 8o incomuns e ha
escassez de relatos na literatura.<br>Objetivos: Recém-nascido a termo, sexo masculino, foi
admitido na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal em um hospital publico em Minas Gerais
com 12 dias de vida, apresentando multiplas lesdes cuténeas nodulares azuladas, macias e
compressivels. Evoluiu com taquipneia, cianose central, hepatomegalia e radiografia de térax
mostrando cardiomegalia. Ecocardiograma revelou hipertensdo pulmonar grave, com pressao
sistélica da artéria pulmonar (PSAP) de 80 mmHg. Endoscopia digestiva ata evidenciou lesdes
vasculares planas em estémago e duodeno e ultrassonografia abdominal mostrou figado muito
aumentado com multiplas lesdes nodulares solidas, sugestivas de malformagdes venosas. No 23°
dia de vida, iniciou-se tratamento com sirolimus, obtendo-se melhora significativa das lesbes
cutaneas, mas sem resposta das hepaticas. Persistiu com hepatomegaia grave, distensdo
abdominal e restricdo ventilatoria. O paciente apresentou fendmeno de Kasabach-Merritt, com
plaguetopenia e anemia graves, tratado com hemoderivados e prednisolona por 2 semanas, com
melhora. Aos 2 meses, manteve-se em ventilacdo mecéanica, com hipoxemia e bradicardia
persistentes, evoluindo para 6bito.<br>Metodologia: <br>Resultados. <br>Conclusdo: Ha poucos
casos descritos sobre a abordagem e evolugdo da SBRBN no periodo neonatal, a qual apresenta
manifestagbes clinicas heterogéneas e curso clinico imprevisivel. O recém-nascido do caso
desenvolveu uma forma neonatal grave da doenga, com comprometimento cuténeo, hepético,
hematologico e respiratério, evoluindo para obito. Embora o sirolimus segja considerado o
tratamento de escolha, observou-se resposta limitada das lesdes hepéticas. A hepatomegalia
grave, com distensdo abdomina e restricdo ventilatéria mecanica, associada a hipertensdo
pulmonar, provavelmente foi determinante para o desfecho desfavoravel. Assim, a raridade da
SBRBN no periodo neonatal e a gravidade de suas manifestagdes tornam essencial a descricéo de
novos casos. O prognostico depende do grau de acometimento, e, no caso descrito, 0 paciente nao
respondeu ao tratamento conforme sugerido pela literatura. Ainda ndo ha diretrizes claras quanto
a0 regime posologico e a seguranca a longo prazo do sirolimus nesse periodo, reforcando a
necessidade de novos estudos sobre a doenca, suas associacoes e alternativas terapéuticas.
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