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Resumo: INTRODUCAO: Relato de um caso de Sindrome de Aicardi e revisdo bibliogréfica a cerca do
raro tema. RELATO DE CASO: E.C.,, 3 meses de idade, nascida de parto cesrea sem
intercorréncias e a termo, natural e procedente de Lages — SC. Mée relata historia de espasmos
musculares no 1° més de vida e alteracBes oftalmoldgicas. Paciente apresenta diagnostico de
agenesia de corpo caloso e ventriculomegalia. Ao exame oftalmologico apresenta anoftalmia de
olho direito, além de microcornea com opacidade generalizada no olho equerdo. Ao exame
ultrassonogréfico de olho esguerdo, foram evidenciadas fendas coroidais, caracteristicas da
doenca. Foi inciada estimulacdo visual desde o nascimento e realizado introducdo de expansor de
cavidade em drbita direita, além de programada a ceratoplastia de olho esguerdo, quando o
paciente completar dois anos de idade. DISCUSSAO: A Sindrome de Aicardi é uma doenca
extremamente rara que atinge principamente o sexo feminino, transmitida por heranca
autossdmica dominante ligada ao sexo, sendo letal no sexo masculino. Trata-se de uma rara
ateracdo de dificil diagndstico em gque o paciente apresenta, nas primeiras semanas de vida,
crises epiléticas e espasmos infantis. Foi primeiramente descrita em 1965 por Aicardi, Lefebvre e
Lerique-Koecklin, como uma sindrome que abrangia a triade: espasmos infantis, agenesia de
corpo caloso e defeitos lacunares da cordide. Apos as primeiras descricfes, outras se seguiram
em gue se evidenciou maformagdes Osseas e atraso no desenvolvimento neuropsicomotor.
CONCLUSAO: Trata-se de uma doenca grave, ainda pouco conhecida, com repercussdes
oftalmol égicas graves e neuroldgicas, que em grande parte ndo permitem sobrevida apreciavel,
tanto em qualidade quanto em duracéo.
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