Titulo:

Autores:

Resumo:

.

- T oo

390 Congressu
Brasileiro

CBP de Pediatria

DE 09 412 DE QUTUBRD - PORTO ALEGRE/RS

Vamos construir o pediatra do futuro

Trabalhos Cientificos

Sindrome De Mohr Em Paciente Feminina De 2 Meses
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Luizana Stapassola Vargas GarciaMari Elisia de Andrade,Ana Carolina Pereira Fischer,Ana
Cristina Bertolini Paim, Ana Paula Schramm Caetano, Anna Lydia Schuster, Bruna Amélia da
Silva, Bruna de Macedo ,Bruna Marcela Gysemans. INTRODUCAO A sindrome de Mohr é uma
doenca recessiva ligada a0 X, caracterizada por deformidades faciais, da cavidade oral e dos
dedos. E considerada rara, visto que a incidéncia pode chegar a 1/1 000 000 nascidos
vivos(EDELet al, 2017). RELATO DE CASO Paciente feminina, 2 meses e 10 dias. Apresenta
polidactilia, contendo seis quirodactilos em ambas as méos, manifesta inicio de erupcgédo dentéria
superior, com distancia entre os dentes aumentada. Irm&o de trés anos de idade apresenta as
mesmas caracteristicas e possui sindrome genética confirmada. As ultrassonografias obstétricas
de 1° e 3° trimestres estavamdentro dos padrdes normais para as idades gestacionais. Também foi
realizado ultrassom obstétrico morfologico no 2° semestre de gestacdo, o qual evidenciou
espessamento de prega nasal, torax estreito, micromelia, polidactilia pés-axial em ambas as
maos, Golf Ball e suspeita de comunicagdo interatrial (CIA), sendo os achados suspeitos de
osteocondrodisplasia acompanhada de sindrome genética. Realizado ECG que evidenciou CIA de
17mm de didametro e persisténcia de cana arterial (PCA) medindo 4mm de diametro e
insuficiéncia valvar trictspide discreta . DISCUSSAO A sindrome oral-facia-digital é uma
ateracdo congénita rara e possui 14 variantes, cada uma com caracteristicas proprias. As
alteracdes sdo em face, mdos e cavidade oral,sendo elas. ponte nasal baixa, fissura palatina,
auséncia de incisivos centrais, hipoplasia de maxilar e arco zigomético, maos peguenas e
polidactilia pos-axial bilateral das maos(EDEL et a, 2017, JONES, 1998). Podem apresentar
hidrocefalia com nivel intelectual normal (EDEL et al,.2017). CONCLUSAO A suspeita clinicae
diagndstico precoce possibilita reducdo da morbimortalidade, especialmente nos casos com
cardiopatias associadas. REFERENCIAS Edel T, Zé&rate-Sanabria AG, Bricefio-Balcézar |,
Martinez-Lozano JC. Paciente com sindrome oro-facial-digital tipo
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