.

- T oo

390 Congressu

Brasileiro

CBP de Pediatria

DE 09 412 DE QUTUBRD - PORTO ALEGRE/RS

Vamos construir o pediatra do futuro

Trabalhos Cientificos

Titulo: Acometimento Osseo De Asa Do Iliaco Em Neurofibromatose Tipo 1

Autores: VINICIUS LIMA DE SOUZA GONCALVES (UESB), MATEUS TEXEIRA DO AMARAL
ROCHA (UESB), VERONICA CHELES VIEIRA (UESB), ARIANE PEREIRA SANTANA
(UESB)

Resumo: INTRODUGCAO: A neurofibromatose (NF) é uma doenca de heranca autossdmica dominante,
sendo a NF tipo 1 mais prevalente, com incidéncia de 1:4.000. Essa afeccdo neurocuténea €
multissistémica, aém de progressiva, sendo objeto deste estudo o acometimento Gsseo, que,
embora presente em 50 dos doentes, ndo se tem descrito ateragOes diretas em asa do iliaco.
DESCRICAO: B.J, sexo feminino, 6 anos, iniciou acompanhamento pediétrico aos 3 anos,
apresentando nevo melanocitico gigante de térax a coxa desde 0 nascimento associado a tufo
capilar sacral, de agravamento progressivo. A inspecdo, apresentava manchas café com leite
difusamente em todo o corpo, sendo 0 menor diametro delas de 9 mm, totalizando 16 manchas. A
ressonancia nuclear magnética (RNM) de coluna lombossacra, evidenciou-se lesdo em tecido
celular subcutaneo entre L2-L5 com éreas de hipersinal em T2 medindo 72x10x34 mm. Aos 4
anos, notou-se deformidade em articulacdo coxofemoral direita e claudicacdo, negando dor a
mobilizacdo passiva, e efélides axilares. A RNM de bacia mostrou fratura em asa de iliaco direito
com aspecto inflamatério. Sem patologias oculares e alteragdes neurol 6gicas em RNM de cranio.
DISCUSSAOQ: As lesdes Gsseas distintivas ou diminuicio da espessura cortical de 0ssos longos
congtitui um dos critérios diagndsticos da NF, decorrentes de displasia mesodérmica ou
acometimento indireto do sistema esguelético por complicagdes secundarias, como
neurofibromas. Ademais, achados como baixa densidade mineral dssea e baixa estatura refletem
alteracdo generalizada do osso. Dentre as anormalidades esqueléticas, a displasia do esfenoide e
desvios de curvatura da coluna sdo as mais frequentes. Contudo, as ateracOes Osseas dessa
paciente, em asa de iliaco, nd foram descritas na literatura. CONCLUSAO: Como ndo ha
tratamento especifico para NF, a conduta ergue-se sob a deteccdo precoce das complicacbes
tratdveis da doenca ao longo da evolugdo, sendo imperativo nesse relato 0 acompanhamento
fisioterapico regular e o rastreamento continuo de neoplasias 0sseas.
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