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RESUMO

Introducao: A Sindrome de Smith-Magenis (SSM) (OMIM #1822900) é
descrita como uma delecao do /ocus 17pll.2 que resulta em diversas
alteracdes, dentre as quais se destacam anomalias craniofaciais,
alteracées comportamentais, tracos autisticos e comprometimentos
cognitivos (deficiéncia intelectual de nivel moderado e significativo
transtorno no desenvolvimento da linguagem e aprendizagem) e
distUrbios de sono. Disturbios do sono severos ja foram relatados na SSM,
porém, a caracterizacdo de tais distUrbios, e possiveis formas de
tratamento ainda estdo em delineamento. A caracterizacdo dos distulrbios
de sono e possiveis tratamentos sao essenciais para o planejamento
terapéutico desta populacdo, uma vez que os distlrbios de sono podem,
quando identificados e tratados, interferir diretamente no
comportamento, desenvolvimento da linguagem e desempenho cognitivo.
Objetivo: Investigar caracteristicas do ciclo sono-vigilia de uma crianca
com Sindrome de Smith-Magenis com queixa de transtorno de linguagem
e comportamental, pré e pds-intervencdo para melhora do sono. Método:
Paciente do sexo feminino, 6 anos, com avaliacdo genética e diagndstico
de Sindrome de Smith Magenis, foi acompanhada por 60 dias por equipe
multidisciplinar. Foi realizada a avaliacao do sono por meio da aplicacao
da Escala de Disturbios de Sono em Criancas (EDSC) no inicio e apds
tratamento com melatonina exdégena (3mg - 60 dias). Resultados: Na
andlise inicial, a queixa principal da cuidadora era de relatos de noites
com trés a cinco horas de sono. Em relacdo a avaliacdo do sono por meio
da EDSC, a paciente apresentou escore total de 91 pontos. Os resultados
da escala apontaram indicativo de Disturbio de Inicio e Manutencdo do
Sono, Distlrbio Respiratério do Sono, Disfuncdes Diurnas, Disturbio de
Transicdo Sono-Vigilia e Hiperidrose do Sono. Apdés administracdo de
melatonina 3mg durante 60 dias consecutivos, a cuidadora relatou que a
crianca passou a dormir de 9 a 11 horas. Além disso, foi possivel constatar
melhora nos parametros de qualidade de sono por meio da EDSC,
permanecendo apenas os indicativos de Distlrbio Respiratério do Sono e
Disfuncdes Diurnas. Conclusao: As alteracdes de sono apresentadas pela
crianca foram minimizadas apés intervencao com melatonina exdégena. O
impacto da melhora do sono no desempenho da linguagem e no
comportamento serao investigadas.
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