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Resumo: INTRODUCAO: A Sindrome de Party-Romberg ou Doenca Neuro-6cul o-cutinea é caracterizada
por degeneracdo lenta e progressiva dos tecidos de origem ectodérmica. Além de atrofia
hemifacial, encontram-se ateracdes oftalmologicas, crises convulsivas e malformacdes
vasculares intracranianas. DESCRICAO DO CASO: RGF, sexo feminino, 3 anos, foi
encaminhada pela pediatra para avaliacéo oftalmol égica em janeiro de 2019 devido a anisocoria e
alteracdo no reflexo pupilar do olho direito. Mae refere crises de olho vermelho em agosto,
associadas a desmaios, aumento da frequéncia de tombos e o aparecimento de mancha escura na
testa. Ao exame oftalmol 6gico, observou-se discreta assimetria facial, aparente proptose a direita
e corectopia. A ateracdo da pigmentacdo da testa foi evidenciada com revisdo de fotografias dos
ultimos 6 meses. Acuidade visual de 20/30 no olho direito e 20/20 no esquerdo sem correcéo.
Apresentava sinéquias posteriores, precipitados ceraticos antigos, sugerindo quadro uveitico
granulomatoso pregresso. Foram realizadas avaliagtes pediatrica, neuroldgica e oncoldgica, além
de exames de imagem e laboratoriais e assim, excluidas patologias neoplésicas e inflamatorias.
Baseado na assimetria facial progressiva, sequelas de uveite e na lesdo cutanea diagnosticou-se a
Sindrome de Parry-Romberg. Atualmente a paciente faz acompanhamento reumatologico para
controlar a patologia de base, e oftalmolégico, atingindo acuidade de 20/20 com corregdo Optica.
DISCUSSAO: A presente sindrome é uma desordem rara com predilecdo pelo sexo feminino
(3:2), manifestada na primeira década de vida. O conhecimento da patologia, a ectoscopia e a
histéria clinica sdo os elementos primordiais para o diagnostico. Envolvimento ocular ocorre em
10 a 35 dos casos, com enoftalmo, alteracOes palpebrais, ptose, entre outros. O grande desafio € o
diagnéstico e tratamento precoce, visando minimizar ou até mesmo evitar as sequelas
caracteristicas da doenca. CONCLUSAO: Investigacdo precoce pode melhorar a visio e a
qualidade de vida do paciente, além de minimizar distarbios funcionais e estéticos em casos
Como o descrito.
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