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Amioplasia Congénita: Caso Clinico
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Recém-nascido do sexo masculino, filho de pais ndo
consanguineos e saudaveis. Gestacdo gemelar mono-
coridnica e bi-amnidtica, mal vigiada, com serologias e
ecografias (as 20 e 31 semanas) sem alteragGes. Estado
desconhecido para Streptococcus B, com profilaxia anti-
bidtica adequada. Cesariana as 36 semanas e quatro
dias por gemelaridade. Primeiro gémeo sem quaisquer
alteragGes na observagdo; segundo gémeo com indice
de Apgar 10/10, peso ao nascer 2275 g, facies pecu-
liar com nevus flammeus na piramide nasal (Fig. 1),
contraturas simétricas congénitas, rotacdo interna dos
ombros, extensao fixa dos cotovelos com pronagdo dos
antebracos, flexdao dos punhos, camptodactilia e equino-
varus dos pés (Fig. 2). Internado na unidade de cuidados
especiais neonatais por ma adaptacdo a vida extraute-

Figura 1. Recém-nascido com fdcies peculiar, apresenta nevus
flammeus na piramide nasal.
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rina, efetuou ampicilina e gentamicina até negativagdo
de parametros infeciosos. Gasimetria, radiografia tora-
cica e ecografia transfontanelar sem altera¢Ges. Eco-
cardiograma com comunicagdo interauricular pequena
e foramen ovale patente. Alta aos 11 dias sem sinais
de dificuldade respiratdria e com autonomia alimentar.
Proposto diagndstico de artrogripose multipla congé-
nita, que foi corroborado em consulta de genética. Foi
orientado para consulta de pediatria, ortopedia e medi-
cina fisica e reabilitagdo.

Figura 2. Recém-nascido com contraturas articulares simétricas,
pronagdo dos antebragos, flexdo dos punhos, camptodactilia e
equinovarus dos pés.

A artrogripose multipla congénita é definida como con-
traturas congénitas ndo progressivas em duas ou mais
articulagbes.’® Tem uma incidéncia de um em 3000
nados vivos.>* A amioplasia congénita é o subtipo mais
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comum, representando 25-30% dos casos.?* Esta enti-
dade clinica caracteriza-se por contraturas articulares
simétricas, posicao tipica das extremidades e hipoplasia
ou aplasia da massa muscular nos membros afetados.??
O diagnéstico é feito com base na clinica.? O prognédstico
depende da gravidade das contraturas e do numero de arti-
culacdes afetadas.? E necessario tratamento ortopédico, rea-
bilitagdo intensiva e, em muitos casos, cirurgia corretiva.>®
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-
O QUE ESTE CASO ENSINA

e A artrogripose multipla congénita caracteriza-se pela presenca
de mudltiplas contraturas congénitas ndo progressivas. Pode estar
presente num grupo heterogéneo de disturbios, todos eles associados
a diminui¢do dos movimentos fetais in utero (gravidez gemelar, oligo
ou polihidramnios, malformagdes uterinas, entre outros).

* A amioplasia congénita é o subtipo mais frequente de artrogripose
multipla congénita. Trata-se de uma entidade esporadica, sendo
importante reconhecé-la e distingui-la de outras formas genéticas
de artrogripose.

¢ A orientagdo terapéutica é multidisciplinar e pretende melhorar
o progndstico, que depende da gravidade das contraturas e do
numero de articulagBes afetadas.

e As criangas afetadas tém um desenvolvimento intelectual

normal, podendo apresentar anomalias minor (hemangioma facial

na linha média, micrognatia, hérnia inguinal, hipoplasia genital,
__entre outras).
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