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Resumo: A cianose é caracterizada por uma coloracdo azulada na pele e mucosas devido a insaturacéo do
sangue arterial, portanto o valor da hemoglobina (Hb) reduzida excede 3g/dl. As causas mais
prevalentes neonatais sdo as cardiopatias congénitas (CC) e distirbios da ventilacdo pulmonar, €,
raramente, temos como etiologia o distirbio de afinidade do oxigénio (O2 ) pela Hb, a
metahemoglobinemia (Mh), e como causa mecénica a atresia bilateral de coanas (AC). 1. RN
sexo masculino, nascido de parto cesareo, prematuro 36 semanas, Peso 2840g, Apgar 6/9, foi
admitido na UTI neonatal por desconforto respiratério e cianose, com Sat O2 60%. Mae
apresentou diabetes e DHEG. RN necessitou de IOT no 1° dia de vida com ventilagdo mecanica e
durante fisioterapia respiratoria apresentou dificuldade de passagem de sonda em ambas as
narinas. No 3° dia, realizou nasofibroscopia confirmando a atresia bilateral de coanas. A
tomografia de face mostrou estenose posterior das fossas nasais por partes moles, sugerindo AC
por membrana. Ecocardiograma, US transfontanela e de vias urin&rias normais. Submetido no
10° dia de vida a correcéo videoendoscopica, sem intercorréncias, sendo extubado no 16° dia de
vida. Apos, permaneceu apenas 24 hs no CPAP nasal, e obteve alta no 22° dia de vida com
aleitamento materno exclusivo. 2. RN sexo feminino, nascida de parto normal, com 37 semanas e
6 dias, Peso 34509, Apgar 8/8 foi admitida na Unidade Intermediaria nas primeiras horas de vida,
por apresentar cianose persistente sem esforco respiratério. A mée realizou pré-natal sem
intercorréncias. Irméo de 3 anos e mée séo portadores de Mh. RN reativa, com Sat O 2 variando
entre 71 e 88% e paO 2 219 mmHg e metahemoglobina (mHb) média del0,7%. Ecocardiograma,
Rx de torax e US transfontanela normais. Com os dados laboratoriais e a historia familiar foi
confirmada a Mh congénita, e obteve ata no 8° dia de vida com a prescricdo de apenas acido
folico. A AC é caracterizada pela obstrucdo das coanas posteriores e cerca de 70% possuem
acometimento apenas 0sseo e 30% 0sseo-membranoso. Os defeitos bilaterais sGo menos comuns.
A incidéncia é de 1:5000-8000 nascidos vivos e 49% tém associacdo a outras anomalias
congénitas, dentre elas, a sindrome de CHARGE, de Down, Apert eTracher-Collins. O
procedimento cirdrgico para o tratamento da imperfuracdo € imprescindivel para a sobrevida. A
Mh é caracterizada pela presenca de mHb sérica acima de 1,5%. Possui 2 apresentacoes.
adquirida ou congénita. A forma adquirida ocorre pela exposi¢éo a agentes oxidativos. A forma
congénita é rara e potencialmente fatal, causada pela deficiéncia enzimética do citocromo B5
redutase. O diagnéstico deve ser suspeitado em pacientes com cianose e baixa Sat 02, sem
comprometimento cardiopulmonar. O tratamento depende dos niveis da mHb e da
sintomatologia. Os autores descrevem 2 casos raros de cianose neonatal e discutem a importancia
do diagndstico precoce parater um desfecho favoravel.
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