Titulo:

Autores:

Resumo:

.

- 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
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Introducdo: A osteopetrose € uma osteopatia hereditaria na qual uma ateracdo funcional dos
osteoclastos promove deficiéncia na reabsor¢do e remodelamento 6sseo. Na forma congénita a
condicdo decorre de padréo autossdmico recessivo, cuja incidéncia no Brasil é de 1 a cada 200
mil habitantes. Descricdo do caso: Trata-se de uma menina de 9 anos. Realizou diagndstico de
osteopetrose congénita aos 2 anos, apos admissao no servico com anemia crénica por infiltracdo
medular e esplenomegalia. Aos 5 anos, obteve diagndstico de osteomielite em regido maxilar
infraorbitaria a esquerda, com drenagem de secrecdo piosserosa. Na mesma ocasido, constatou-se
amaurose bilateral por atrofia do nervo oOptico, déficit auditivo bilateral e aumento da atividade
osteogénica na calota craniana e nas regides metafiso-epifisaria dos 0ssos longos em
cintilografia. Aos 6 anos, tomografia de seios da face revelou espessamento Osseo difuso,
auséncia de aeracdo dos seios da face e das células mastoideas bilateralmente e irregularidade dos
contornos. Paciente admitida diversas vezes no servico, devido osteomielite cronica da maxila e
infeccOes de repeticdo, como otite média. Aos 9 anos e 1 més de idade, secrecdo na fistula
infraorbitaria era serossanguinolenta e em pouca quantidade, procedendo suspensdo da
antibioticoterapia. Porém, equipe responsavel ainda discute instituicdo de antibioticoterapia
profilatica, diante do quadro infeccioso repetitivo. Além disso, paciente apresenta atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor (com déficit da linguagem, social e motor) e estatura abaixo
do escore Z -3. Discussdo: Associada a disfuncéo osteoclastica, verifica-se a normalidade da
funcdo osteoblastica e, portanto, excesso de deposicdo do osteoide mineraizado. O &bito
geramente ocorre de forma precoce, na primeira década de vida, resultante de anemia,
sangramento ou infecgdes. Conclusdo: Diante do prognostico desfavorével da doenca, € de
extrema importancia realizar o diagnéstico precoce visando estabelecer condutas propedéutica e
terapéutica eficazes, capazes de melhorar a qualidade de vida desses pacientes, impedir ou
amenizar possiveis complicagdes sistémicas.

http://anais.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/39-congresso-brasil eiro-de-pedi atria/ 1595- osteopetrose-congenita-associ ada-a-osteomi el ite-croni ca.pdf



