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Resumo: Introducdo: A sindrome de Marfan (SM), também conhecida como aracnodactilia, € uma doenca
do tecido conjuntivo, de origem genética, autossdmica dominante e de expressividade variavel,
que compromete principalmente os sistemas esquelético, ocular e cardiovascular. A prevaléncia
se estima ao redor de 1/10.000 individuos. A origem da doenca se encontra numa mutagéo no
gene dafibrilina (FBN-1), que se encontra localizado no cromossomo 15 e codifica uma proteina
da matriz extracelular. Estudos recentes apontam que sua patogenia esteja relacionada a ativacéo
do fator de transformacdo e crescimento 3, implicado no remodelamento vascular. Seu
diagndstico baseia-se nos critérios clinicos de Ghent. Objetivo: Descrever e discutir um caso raro
de marfan com manifestacdes neuropsiquiatricas, além de realizar reviséo da literatura a cerca da
temédtica.Relato de caso: Paciente do sexo feminino, 14 anos, aspecto marfandide, com fortes
dores de cabega, anorexia, labilidade emocional, alternando estégios de depressdo e euforia,
guadros de ansiedade e agitacdo psicomotora noturna com preservacdo do sono. Na angiografia
cerebra ndo havia evidéncia de oclusdo ou estenose significativa ao nivel dos segmentos
estudados das artérias vertebrais, basilar, cerebrais anteriores, cerebrais médias e cerebrais
posteriores. Também ndo foram detectadas més-formacbes arteriovenosas ou formagdes
aneurismaticas detectaveis pelo método. Assim, sendo diagndstica como portadora de transtorno
do humor ndo especificado. Discussdo: Através da andlise da angiografia, ndo havia alteracéo
morfologica que justificasse o quadro neuropsiquidtrico desenvolvido pela paciente. Os
acometimentos neuropsiquiétricos da sindrome ainda sdo pouco relatados e estudados, sendo
necess&rios maiores avangos no entendimento dos mecanismos fisiopatolégicos que possam
elucidar a relagdo entre a sindrome e tais achados. Conclusdo: O presente relato descreve um
caso raro de marfan com manifestacdo neuropsiquiétrica ndo especifica, ressalta a importancia da
investigac8o destas ateragbes em pacientes portadores de SM. Além da singularidade da
temdtica, pois esta é pouco estudada na literatura especializada.

http://www.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da- sbp/36CB Pedi atri a/ 1047-manifestacao-neuropsi qui atri ca-em-paci ente-portadora. pdf



