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RESUMO

Introducao: O rabdomioma de mediastino com infiltracdo de miocéardio
(RMIM) é uma condicdo rara caracterizada pelo crescimento de tumores
musculares no mediastino e acometimento cardiaco. Acomete de forma
mais frequente a populacao pediatrica, e tem potencial de regressao
espontanea. Relatamos um caso de um paciente com RMIM e compressao
de vias aéreas, discutindo instrumentos diagndsticos e manejo.
Descricao do caso: Paciente masculino, seis dias de vida. Nascido de
parto cesdreo por situacao fetal ndo tranquilizadora, necessitou de
ventilacdao nao invasiva em sala de parto, evoluindo para ventilacao
mecanica em unidade de terapia intensiva neonatal. Realizado
ecocardiograma, identificou-se tumor intracardiaco com obstrucdo da via
de saida do ventriculo esquerdo, sendo transferido para um hospital de
maior complexidade. Durante a internacao, foi realizada angiotomografia
que evidenciou tumor em mediastino anterior esquerdo com infiltracao de
camaras cardiacas esquerdas, gerando estenose da valva mitral,
deslocamento da artéria corondria descendente anterior e compressao
extrinseca das vias aéreas com compressdao do lobo pulmonar superior
esquerdo. Foram realizadas tentativas de bidpsia por puncdo, sem
sucesso, sendo realizada bidépsia a céu aberto bem sucedida apés,
evidenciando proliferacdo de células epitelidides e globosas grandes, o
que levou ao diagndstico de RMIM. Iniciou tratamento com
imunossupressor Sirolimus e segue em acompanhamento. Apds trés
semanas de tratamento, foi realizado novo ecocardiograma, que
evidenciou reducdo do gradiente de pressdo do ventriculo direito e atrio
direito de 50 para 22, forame oval patente medindo 1,5mm, com fluxo
esquerda-direita, disfuncdo diastdélica com fracdo de ejecao de 66% e
reducao leve das medidas da lesao expansiva do RMIM, se estendendo do
septo interventricular para a via de saida do ventriculo esquerdo,
provocando obstrucao leve, projetando-se para mediastino e mantendo
relacdo com corondrias. Paciente apresentou varias falhas de extubacao,
sendo realizada traqueostomia para otimizar desmame ventilatério,
seguindo em melhora. Conclusao: Observa-se neste caso, significativo
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desafio diagnéstico, devido a raridade da patologia e aos diversos
diagndsticos diferenciais que devem ser considerados. E importante
acrescentar que o uso de Sirolimus como terapia para RMIM ndo esta
previsto em bula, mas pode apresentar resultados promissores no
tratamento de rabdomiomas, com evidéncia inicial em literatura
cientifica.
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