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RESUMO

INTRODUCAO

A Sindrome de Richner-Hanhart se caracteriza por auséncia em grau variavel de porcdes distais de
extremidades (dedos das maos e dos pés) associadas a micrognatia e/ou microglossia severa
(NORD, on line). Embora a prevaléncia estimada seja de 1:500.000 e a etiologia permaneca

desconhecida, ha relatos de associacdes com fatores ambientais e genéticos (RIOS et a/, 2013)

Dessa maneira, os portadores desta sindrome necessitam de um cuidado multidisciplinar, contando
com uma equipe composta por fonoaudidlogos, cirurgides, médicos, fisioterapia, psicélogos e
nutricionistas, visando ter um tratamento singular, respeitando as condi¢cdes de cada paciente
(RIOS et al, 2013).

No caso clinico em questdo, objetivo deste trabalho, relata-se um episédio de uma crianca
portadora da sindrome supracitada em Campos dos Goytacazes-R], o qual nasceu com condicdes

de hipogénese dos membros oromandibulares e porcdes distais.

RELATO DE CASO

LCA, feminino, 3 meses e 29 dias, natural e residente de Campos dos Goytacazes/R]. Nasceu de
idade gestacional de 40 semanas, parto vaginal, Apgar8/9, nao houve necessidade de reanimacao.
Ao nascer, a pediatra observou ma formacdo da lingua (Figura 1-A), palato ogival, sindactilia do
dedo polegar direito (Figura 1-B) e dificuldade de succao. A paciente foi encaminhada para UTI
neonatal onde recebeu os devidos cuidados e foi solicitada tomografia computadorizada do
pescoco e face.
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Figura 1: Ma formacao da lingua (A) e sindactilia do dedo polegar direito (B) da
paciente.

No exame foi identificado fusdo da lingua, base da lingua, valécula e epiglote, impedindo a
diferenciacdo destas estruturas. Foi evidenciada acentuada hipoplasia do ramo horizontal da
hemimandibula bilateralmente e fusdo deles em aspecto de “quilha de barco”, associada a
hipoplasia da regido mentoniana, o conjunto destas alteracdes foi responsavel pela micrognatia
apresentada pela paciente.

Foi realizada a traqueostomia devido a dificuldade de deglutir saliva e leite, o qual era ofertado via
sonda nasoenteral. Com parecer da cirurgid pediatrica foi realizada a gastrostomia para facilitar a
alimentagao da paciente.

Apds os procedimentos supramencionados, crianga foi mantida na UTI neonatal sob cuidados
médicos sem previsdo de alta. Ela permaneceu com acompanhamento fonoaudiolégico,
otorrinolaringologista, otorrinolaringologista, cirurgido pediatrico, fisioterapeuta, médicos e

enfermeiros.

A conduta de rotina foi de traqueostomia sem necessidade de oxigénio suplementar, gastrostomia
com alimentacdo de alfarré, fisioterapia respiratéria e motora duas vezes ao dia, nebulizacdo de
brometo de ipatropio de 6 em 6 horas para a reducdo da salivagao, aspiracdo da traqueostomia e
das vias aéreas superiores de 3 em 3 horas ou quando necessario.

Esses procedimentos foram tomados até que a crianga veio a ébito (04 de dezembro/2022), cerca
de cinco meses apds o procedimento de gastrostomia (05 de julho/2022).

CONSIDERACOES FINAIS

Apesar da anamnese nao acusar indicagdes familiares de anomalias similares, as quais estéo
relatadas na literatura, como a fissura labio palatina e a sindrome de Poland, os pais possuem
atividade laboral e residem em éarea de influéncia direta de monocultura de cana de aglcar e estéo

sujeitos aos aerossois de agrotoxicos.

O presente relato levanta essa hipétese pelo motivo das malformagdes congénitas associadas a
exposicao aos agrotoxicos ja ser bastante documentada no mundo inteiro (CASTILLO-CADENA et al,
2017; DUTRA & FERREIRA, 2019) e ja foi relatado caso similar em municipio vizinho (Séo José de
Uba - RJ) nas mesmas condicdes ambientais de exposicdo aos pesticidas agricolas (TINOCO et al,
2011).

Dessa forma, cabe averiguar a exposicao aos fatores ambientais e genéticos para delimitar a
contribuicdo de cada um no caso em comento, j& que ndo houve relacdo filogenética de

anormalidades.

Outrossim, uma investigacdo mais detalhada pode contribuir para prevenir novos casos que

possam consumir a integridade psicolégica dos parentais, o sofrimento do paciente, a dedicacao
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necessaria dos profissionais da salde e de recursos demandados para esses casos.
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