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INTRODUCAO: A Sindrome de Nager (disostose acrofacial) ¢
semelhante a Sindrome de Treacher Collins e constitui uma anormalidade
manifestada por hipoplasia mandibular; orelhas malformadas e com
implantag¢do baixa; e uma anormalidade da face tenar da mao e radial do
antebraco.

Anormalidades comuns detectdveis pela ultra-sonografia: Micrognatia e
hipoplasia mandibular severas; orelhas malformadas com implantagdo
baixa; hipoplasia dos polegares; anormalidades dos outros dedos; raio
radial curto (em algum grau); antebragos curtos.

Anormalidades ocasionais detectiaveis pela ultra-sonografia: 1éabio
leporino; sindactilia, clinodactilia e outras anomalias dos dedos ¢ artelhos;
pés tortos; defeitos de redugcdo do membro; polidramnio.

DESCRICAO DO CASO:

M.A.O, Registro N° 459393-6, 27 anos, branca, casada, dona de casa, 2°
grau completo.Gesta V Para II Abortos II. Antecedentes familiares: um
irmdo com labioleporino. Encaminhada para este Servigo no dia 29 de maio
de 2002, com diagndstico ultra-sonografico de displasia muculoesquelética
associada a micrognatia severa, cranio em forma morango (braquicefalia),
orelhas de implantacdo baixa e polidramnia severa. A biometria fetal
revelou restricao do crescimento fetal do tipo simétrico. Doplerfluxometria
de artérias uterinas com padrdo de fluxo adequado para a idade gestacional
e aumento de resisténcia das artérias umbilicais (compartimento
placentario).Idade gestacional de 33 semanas.

Realizado parto operatdrio cesareo, com extracdo de feto vivo, sexo
masculino, Indice de Apgar 1 no 1° minuto e 4 no 5° minuto, peso 1505g,
estatura 41 cm, PC 32 cm, PT 25 cm, PA 23 cm, acentuada hipoplasia
mandibular, orelhas de implantagcdo baixa e impossibilidade de introducao
de cateter para aspiragdo laringotraqueal que terminava em fundo cego.
Atresia de vias aéreas superiores. Obito 4 horas apds o nascimento.
COMENTARIO: Trata-se de sindrome rarissima, de etiologia
desconhecida, de modo que seu padrdao de heranga ainda ¢ indeterminado.
Existem evidéncias de heranca autossdmica tanto dominante quanto
recessiva em diversas familias. A interveng¢do precoce envolvendo a
cirurgia plastica para as anormalidades mandibulares e os aparelhos
auditivos precoces para a surdez mostraram-se benéficas. A mortalidade
perinatal nestes casos esta relacionada a sindrome de angustia respiratoria.



