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Resumo: INTRODUGCAO: A ectrodactilia (EC) define uma deformidade na qual a auséncia de um ou mais
dedos centrais das maos ou pés, levam a uma aparéncia descrita como “pinca de lagosta’.
RELATO DO CASO: Recém-nascido (RN), sexo masculino, idade gestacional de 34 semanas,
peso ao nascimento de 1705 gramas, comprimento de 40 cm, perimetro cefalico de 30 cm,
perimetro torécico de 26 cm e perimetro abdomina de 25 cm. Score de APGAR 8 e 9. Parto
cesariana indicado por ventriculomegalia, mielomeningocele e Arnold-Chiari tipo |1 associado a
ectrodactilia em méo direita, evidenciado em ultrassonografia (US) gestacional de 23 semanas.
Mée, 20 anos, primigesta, sem vicios referidos, sem consanguinidade, em uso de carbamazepina
e lamotrigina por epilepsia. Realizou pré-natal, sendo imune para toxoplasmose e rubéola, e ndo
reagente para HIV | e |1, Hepatite B, HbsAg e VDRL. Realizou correcéo de mielomeningocele
nas 24 horas iniciais de vida, evoluindo com hidrocefaia supratentorial de evidéncia clinica e
radiol 6gica por tomografia cerebral. Com 2 meses de vida, foi submetido aimplante de derivacdo
ventriculo-peritoneal, sem intercorréncias. Permaneceu assintomético quanto ao Arnold-Chiari
tipo I1. Recebeu alta em ata em aleitamento materno exclusivo com sucgdo satisfatoria, sendo
detectado palato em ogiva. N&o foram evidenciados alteracOes nos exames de fundo de olho,
teste da orelhinha, ecocardiograma, US abdominal e testes do pezinho. DISCUSSAO: A n&o
ocorréncia de outros casos na familia pode indicar a EC como um achado isolado. Como parte de
um diagnostico sindrémico, essa rara associagdo da EC com espinha bifida, hidrocefalia e
alteragbes palatinas, € possivel, sendo descrita na sindrome de Kasznica-Carlson-Coppedge.
CONCLUSAO: A EC pode ocorrer uni ou bilateralmente e ser um achado isolado ou associado a
uma sindrome, com possibilidade de recorréncia, motivo pelo qual, esses pacientes devem ser
encaminhados para realizacao de cari6tipo e aconselhamento genético.
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