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Resumo: O complexo OEIS, com prevaléncia mundial estimada entre 0,04 e 0,05% em nascidos Vvivos,
envolve maformagBes congénitas graves como onfalocele, extrofia de bexiga, anomalias da
coluna vertebral e, em alguns casos, anus imperfurado. Paciente V.M.S.S, feminina, 5 anos e 9
meses, procurou Atencdo Priméria a Salde acompanhada da mée com laudo médico, referindo
ser portadora de malformacéo congénita: extrofia de bexiga, genital ambigua, anus anteriorizado
e estenosado. Em relagdo a historia médica-pregressa, a mée, primigesta aos 13 anos de idade,
relatou que o diagnodstico de onfalocele foi identificado aos 6 meses de gestagdo por meio de
ultrassonografia de rotina pré-natal, e que o parto a termo ocorreu via cesariana de emergéncia
devido a oligodramnio, com conseguinte internacdo em UTI neonatal, porém nunca foi submetida
a correcdo cirargica. No exame fisico, constatou-se abdome flacido com atrofia do musculo reto
abdominal, extrofia de bexiga com areas de mucosa exposta e sangrante, presenca de onfalocele
epitelizada com orificio anal pequeno e anteriorizado com auséncia de pregas anais, além de dois
ureteres visivels e genitdlia ambigua. A paciente apresenta histérico de multiplos episddios de
infeccOes respiratorias e urinarias desde o nascimento, somado a auséncia de ganho de peso ha 1
ano e 7 meses. Foram solicitados exames de imagem, de forma que a radiografia da coluna
lombo-sacra revelou sinais de agenesia do arco costal da segunda vértebra torécica a esquerda. A
tomografia de abdome total demonstrou esplenomegalia, rim esquerdo vicariante e auséncia de
rim direito, bexiga e canal anal. O raio-x de pelve indicou alargamento e auséncia de fusdo da
sinfise pubica. Foi encaminhada para uretrocistostomia associada a clister, mas evoluiu com
parada cardiorrespiratoria e ébito apds tentativas de ressuscitacdo. O complexo OEIS comumente
associase a diversas maformacfes, principalmente envolvendo genitdlia externa e Orgéos
urogenitais. A etiologia é incerta e multifatorial na literatura, embora possa ser relacionada a
fatores ambientais e genéticos. A identificacdo do complexo € desafiadora através de exame
ultrassonogréfico, que evidencia defeitos em coluna vertebral, parede abdominal fetal e 6rgéos
urogenitais, além da provavel falha de visualizag&o de bexiga, sendo esse achado mais especifico.
O prognostico é individualizado, conforme o grau de acometimento do organismo. Entretanto, a
abordagem precoce e multidisciplinar implica melhor desfecho e sobrevida para os pacientes
submetidos aos procedimentos adequados. O relato enfatiza a importancia de um diagnostico
precoce, acompanhamento continuo, investigacdo genética familiar e suporte psicologico para
melhorar a qualidade de vida, dignidade e a sobrevida desses pacientes. Além disso, reforca a
necessidade de mais estudos e discussdes sobre o complexo OEIS no meio académico para
aprimorar seu manejo clinico e terapéutico.
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