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Resumo: Introducdo: Trata-se de uma condicdo rara, geneticamente variavel, de etiologia pouco clara. Sua
prevaléncia tem sido em torno de 1/5.600 a 26.550 nascimentos, mais comumente no sexo
masculino. Existem algumas teorias associando a sua origem a exposi¢do viral, ao uso de drogas,
ou fatores genéticos. Os tecidos tipicamente afetados incluem o condilo e ramo da mandibula,
arco zigomatico, 0sso zigomatico, orelha externa, ossiculos da orelha média, osso temporal e
musculos da expressio facial. E mais notada por sua variedade de manifestaces craniofaciais e
extra-craniofaciais, incluindo malformagdes associadas derivadas de outros arcos branquiais tais
como olhos, vértebras, coracdo e também malformacgdes ndo derivadas dos arcos, como rins.
Descricdo: JMF, feminino, parda, oito anos, nascida e proveniente de Belém-Pa. Filha de casal
jovem, saudavel, ndo consanguineo. Foi diagnosticada com Sindrome de Goldenhar, pois
apresentava os critérios minimos paratal. Foram eles: apéndice auricular, dois do lado esquerdo e
um do lado direito, orelha extranumeréria do lado direito (poliotia), estenose do meato acustico
externo, micrognatia, Orbitas rasas, mandibula hipoplasica, cardiopatia congénita (CIA e CIV) e
dermdide epibulbar no olho direito. Evoluiu com atraso do desenvolvimento mental e apresentou
desenvolvimento motor normal. Caridtipo 46 XX. Discussdo: Um lado da face geralmente € mais
severamente acometido que o outro, sendo o lado direito mais afetado que o esquerdo. A
gravidade do déficit auditivo depende do grau de comprometimento do meato acustico externo
gue pode apresentar desde estenose até agenesia completa. A maioria dos casos de SG apresenta
audicdo bilateral normal ou perda auditiva unilateral que pode ser condutiva ou neurossensorial.
A poliotia é rara, estd relacionada com a migracdo anormal de células da crista neural.
Conclusio: A poliotia € uma codigdo muito rara e mais ainda quando associada a SG. E preciso
atentar para a hipotese de que a poliotia represente um alargamento do espectro clinico desta
sindrome.
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