Titulo:

.

- T oo

390 Congressu
Brasileiro

CBP de Pediatria

DE 0% A 12 DE QUTUBRD - PORTO ALEGRE/RS

Vamos construir o pediatra do futuro

Trabalhos Cientificos

Sindrome Rohhad - Desregulaco Enddcrina E Autonémica - Relato De Caso

Autores: MOACIR BATISTA DE CAMPOS NETO (HOSPITAL UNIVERSITARIO POLYDORO

Resumo:

ERNANI DE SAO THIAGO), MARIANA GASPAR MENDONCA (HOSPITAL
UNIVERSITARIO POLYDORO ERNANI DE SAO THIAGO), JESSICA MALLMANN
ERBES SCHAEFER MARTINS (HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAO), TAMIRES
DE SOUZA GARCIA (HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAOQ), JULIANA VAN DE
SANDE LEE (HOSPITAL INFANTIL JOANA DE GUSMAO)

INTRODUCAO: Raras s30 as condigdes que cursam com apneia em criancas em idade escolar.
O relato a seguir descreve o caso de um distirbio denominado ROHHAD, que se apresenta com
obesidade rapidamente progressiva, disfuncdo hipotaldmica, hipoventilagdo e desregulacéo do
sistema nervoso autdbnomo, de etiologia desconhecida, diagndstico dificil e tratamento desafiador.
DESCRICAO: Escolar de 6 anos, obeso, previamente higido, admitido na UTI apds parada
cardiorrespiratéria durante o sono. Apds a extubagdo, foram documentados episddios de apneia, e
durante investigacdo etioldgica, detectados hipotireoidismo central, hipocortisolismo,
hiperprolactinemia além de hipernatremia e alteracdo comportamental. Avaliacdo cardiaca sem
alteracOes. Apresentou ganho progressivo e répido de peso. Os achados foram compativeis com a
sindrome ROHHAD. Iniciado reposicdo hormonal, corrigido distarbio hidroeletrolitico e
instalado ventilagdo n&o-invasiva durante o sono em internagdo hospitalar. Em virtude da
associacdo com tumores, solicitado tomografia que evidenciou nédulo para-adrtico heterogéneo,
cuja etiologia segue em investigacdo. Apdés 60 dias internado, paciente recebeu ata com
ventilador ndo-invasivo e acompanhamento ambulatorial. DISCUSSAQO: O caso ilustra condicio
de descoberta recente, com prevaéncia de aproximadamente 100 casos no mundo. A sindrome
ROHHAD configura um distarbio sem etiologia comprovada, embora alguns genes possam estar
implicados, que geralmente se apresenta na primeira infancia com um ganho ponderal répido,
seguido de disturbios endocrinol 6gicos e hipoventilaco central. N&o ha tratamento especifico ou
cura descrita até 0 momento, ainda que algumas medidas terapéuticas inovadoras, como
marcapasso diafragmético, estejam sendo estudadas para aumento da sobrevida desses pacientes,
gue atualmente possuem prognostico reservado em decorréncia das apneias de piora progressiva,
com ata taxa de mortalidade relatada. CONCLUSAO: O conhecimento sobre a sindrome
ROHHAD é fundamental para diagnéstico diferencial com outros distirbios autonémicos,
genéticos e endocrindlogicos, aém de atentar para a deteccdo de novos casos, instituicdo de
tratamentos que previnam as complicagdes e o direcionamento de recursos e pesquisas para
esclarecimento etiol gico e terapéutica curativa.
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