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SÍNDROME DE WERDNIG-HOFFMAN – RELATO DE CASO 

CAMILA MURATT CARPENEDO, André Peixoto Aguilar, Bianca Astrogildo de Freitas, Leilane Droppa Appel, Melina Duarte Costa, Melise Piamolini da Rosa, Fernanda Dias Almeida. 

Área do Conhecimento: Saúde.

Palavras Chave: Atrofia, Síndrome, Werdnig-Hoffman.

Resumo:

Introdução: A Síndrome de Werdnig-Hoffman é a Atrofia Muscular Espinhal tipo I que  inicia-se entre o período pré-natal e os 6 meses, sendo a mais rara e de pior prognóstico. Esta desordem neuromuscular progressiva, de herança autossômica recessiva, acomete 1 em 10000 nascidos vivos. Objetivos: Relatar um caso de paciente internado no HU-FURG em investigação dessa doença. Metodologia: Relato de Caso. R.C.C., 4 meses, masculino, branco, natural e residente de Rio Grande, interna com tosse, acompanhada de cianose, taquipnéia, tiragem subcostal, taquicardia e roncos e sibilos à ausculta respiratória. Na anamnese, mãe relata que aos 3 meses de vida, o lactente apresentava dificuldades motoras. Na ocasião, consultou com Neurologista, que, ao exame físico, verificou hipotonia e hipotrofia, principalmente de membros inferiores, assim como hiporreflexia profunda e ausência dos reflexos de preensão palmar e fuga-asfixia. Rx de tórax evidenciou atelectasia pulmonar à direita. Eletroneuromiografia apresentou sinais de comprometimento de segmentos do corno anterior da medula que, associados ao quadro clínico, sugerem o diagnóstico de Síndrome de Werdnig-Hoffman. No momento, paciente internado, com medidas de suporte, aguarda realização de biópsia muscular para reforço diagnóstico. Resultados: Hoje não existe um tratamento definitivo para essa doença, contudo, medidas como alimentação por sonda, antibioticoterapia para as infecções respiratórias recorrentes e ventilação mecânica, nos casos mais avançados, podem aumentar a sobrevida dos pacientes portadores dessa síndrome. O aconselhamento genético também é fundamental, pois sendo uma doença genética, há chances de acometimento em outras gerações.
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