.

Ll

390 Congressu
Brasileiro

CBP de Pediatria

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

Vamos construir o pediatra do futuro

Trabalhos Cientificos

Titulo: Sindrome De Rogers - Relato De Caso

Autores: GUILHERME VASSOLER BALDASSO (UFMT), MARCIAL FRANCIS GALERA (UFMT),
MARINA GABRIELA DOMINGUES DE LIMA (UFMT), FERNANDO HENRIQUE MAGRI
ALVES (UFMT)

Resumo: A Sindrome de Rogers é uma doenca autossomica recessiva, descrita em aproximadamente 40
familias até hoje. A sindrome € caracterizada por uma triade cldssica: anemia megaloblastica,
surdez neurossensorial e diabetes mellitus. Uma crianca de 5 anos, do sexo masculino, foi
admitida na Enfermaria de Pediatria de um hospital universitario em CuiabaMT, em agosto de
2018, com diabetes mellitus descompensada (glicemia: 345 mg/dL) e anemia macrocitica severa
(Hb: 4,3 mg/dL), para compensacao clinica e investigacdo do quadro. Seus pais sd0 primos de
primeiro grau e ela apresenta diagnodsticos prévios de diabetes mellitus tipo 1 (em uso de insulina
NPH 12 Ul/dia), surdez a esquerda e hipoacusia a direita. Seu irmdo, de 12 anos, apresenta
guadro clinico similar. Ao exame fisico, apresentou-se apatico, hipocorado, com sopro em foco
mitral e figado e bago palpaveis. Foi realizada transfusdo de um concentrado de hemécias e
insulinoterapia para correcéo de niveis de hemoglobina e glicemia. A investigacdo subsequente
excluiu a possibilidade de anemia megaloblastica por deficiéncia de folato ou vitamina B12.
Dessa forma, com o apoio da equipe de Genética Médica do hospital, aventou-se a hipétese de
Sindrome de Rogers, que, apesar de rara, apresenta epidemiologia e clinica compativeis com o
caso. Assim, foi ingtituido teste terapéutico com tiamina 100 mg/dia, em 11/09/2018. Trés meses
depois, paciente apresentou-se ao retorno ambulatorial em bom estado geral, normocorado e com
melhora da responsividade. Aos exames, apresentava hemoglobina de 125 mg/dL e
normoglicemia, sem uso de insulina. A Sindrome de Rogers € uma condicéo rara e de dificil
diagnéstico, que traz grande morbidade aos pacientes acometidos. Contudo, seu tratamento é
simples, barato, com poucos efeitos adversos e tem boa eficacia. Dessa forma, o conhecimento
dessa doenca pelos profissionais de salde se faz de grande importancia para a melhora da
gualidade de vida e progndstico de seus portadores.
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