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Resumo: Introducdo: A Neurofibromatose 1 (NF1) é um distdrbio autossdbmico dominante, caracterizado,
principalmente, por manchas café-com-leite, neurofibromas, efélides inguinais e axilares e
nodulos de Lisch. Descreve-se caso de NF1 com complicagBes cognitivo-comportamentais
significativas. Descricdo do caso: Paciente do sexo masculino, 5 anos, vem a pediatria
apresentando agitacdo psicomotora ha dez meses, iniciada apds morte da genitora. Manifesta-se
através de inquietagdo e comportamento agressivo. Atrapalha sono e relagdes socias.
Diagnostico de neurofibromatose ao nascimento. Avd materna e genitora também possuem essa
patologia. Em acompanhamento com psicologo e neuropediatra e aguarda autorizagdo para
neurocirurgido pediatra. Ao exame clinico, identificados atraso na fala, movimentos
estereotipados, aversdo ao togue e quinze manchas café com leite em tronco. Ressonancia
Nuclear Magnética evidencia formacao nodular sugestiva de glioma Optico e alteracbes em ponte
e pediculos cerebelares. Prescrito Risperidona (0,5ml/dia) e encaminhamento a oftalmologia e
terapia ocupacional. Paciente evolui com melhora. Discussdo: Comprometimento cognitivo-
comportamentais sdo frequentes em até 80 das criancas com NF1 e diminuem a qualidade de vida
na infancia. Incluem-se disturbios de fala, aprendizagem, atencdo, socializacdo, sono e
transtornos do espectro autista. Fundamentos da disfuncéo cognitiva sdo pouco compreendidos,
mas sugere-se comunicacdo prejudicada entre regides neurais e disfuncéo precoce da mielina. A
apresentacdo varidvel da NF1 pode retardar mangjo adequado, acarretando pior prognéstico e
consequente prejuizo psicossocial para pacientes e suas familias. Acompanhamento
interdisciplinar e intervencéo farmacol 6gica tém bons resultados nos sintomas comportamentais.
Conclusdo: Deteccdo precoce e abordagem multidisciplinar de complicacfes trataveis da NF1 sdo
as medidas disponiveis capazes de aterar prognéstico da doenca, oferecendo melhor qualidade
de vida para paciente e sua familia.
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