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Resumo: INTRODUCAO: A sindrome dos Pterigeos Mltiplos é uma condicdo congénita rara, que
envolve diversas anomalias e tem sua prevaléncia desconhecida. A literatura descreve duas
formas desta sindrome, que se diferenciam pela gravidade dos sintomas. DESCRICAO DO
CASO: Pré nata com mais de 14 consultas, realizado acompanhamento por medicina fetal,
devido a derrame pleural e hidropsia fetal. Parto sem intercorréncias, recém-nascido do sexo
feminino, a termo e com peso adequado ao nascimento. Encaminhado a Unidade de terapia
intensiva neonatal para investigagdo diagnostica devido a multiplas malformagfes. face com
hemagiona em regi&o do filtro naso-labial e nariz, presenca de epicanto proeminente, ponte nasal
baixa, hipertelorismo, retrognatia, orelhas pequenas, palato integro, pescogo curto com pterigeo
cervica e cifoescoliose importante. Maos com camptodactilia de todos os digitos, pterigio em
fossa antecubital e poplitea, multiplas contraturas em flexdo, pé torto congénito em forma de
“mata-borrdo” (rocket botton) e calcaneo proeminente. Cariotipo 46 xx, avaliado pelo geneticista,
diagnosticado com SINDROME DOS PTERIGEOS MULTIPLOS. Avaliado pela
Fonoaudiologia neonatal com suspeita de laringomalacea, confirmada em fibrobroncospia.
DISCUSSAO: Evoluiu com quadro de sepse e neutropenia iniciado meropenem e vancomicina
No dia seguinte, apresentou convulsdo e parada cardio respiratéria devido a obstrucdo de vias
aéreas com sangramento volumoso. Avaliado pela cirurgia pedidtrica e diagnosticado com
enterocolite tardia com coagulopatia e presenca de pneumatose intestinal. Aos 20 dias de vida,
apresentou piora clinica com hipoglicemia, apnéia, queda de saturacdo e bradicardia, necessitou
de manobras de reanimacdo, aspiragdo de vias aéreas com grande quantidade de sangue vivo.
Aos 23 dias de vida teve nova piora clinica com Saturacdo em 40, mesmo apds aumento dos
pardmetros da ventilacdo mecéanica evoluiu para nova parada cardio respiratéria e Obito.
CONCLUSAO: Apenas diagndstico precoce da sindrome e a atuago interdisciplinar mostraram-
se ineficazes para sobrevida do recém-nascido, reforcando-se a necessidade de mais estudos
sobre a doenca.
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