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INTRODUCAO:

A Sindrome de Marfan (SM) é uma doencga cronica, autossdémica dominante, do
sistema conjuntivo, cuja prevaléncia aproximada é de 1:10000. Dentre as
caracteristicas clinicas incluem-se descolamento do cristalino, estatura aumentada
com membros e dedos longos, deformidade da caixa toracica do tipo peito de pombo,
prolapsos das valvas tricuspide e mitral, dilatacdo dos seios de Valsava e predisposicao
a disseccdo de aorta. Dentre as complicacdes da sindrome, destaca-se o acometimento
cardiovascular, com a dilatacdo troncular da aorta e o prolapso da valva mitral. Ha
gueda na expectativa de vida, com mortalidade média entre a terceira e a quarta
década, sendo atribuida a gravidade das complica¢des cardiovasculares. O presente
estudo objetiva expor e discutir um caso de SM em paciente adolescente, com um
guadro amplo de complicacbes e debilidades em torno da doenca e das condi¢bes de
manejo sob a perspectiva da atencdo primdria a saude.

DESENVOLVIMENTO:

Paciente masculino, 12 anos, diagnosticado com SM héa 2 anos, consulta em Unidade
Basica de Saude para acompanhamento. Ao exame, falanges alongadas, palato em V,
apinhamento dental, tdrax com deformidades do tipo extrusdo. Frémito palpdvel em
60 espaco intercostal na linha hemiclavicular esquerda. A ausculta pulmonar,
murmdurio vesicular uniformemente distribuido. A ausculta cardiaca, bulhas
hiperfonéticas, ritmo regular em dois tempos, presenca de sopro sistdlico em foco
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multidisciplina J fu ndamental para a prevencdo de compllcagoes ou evitar a
progésséo das mesmas, além da garantia da saude global do paciente, sendo a
Atencdo Primadria fundamental nesse contexto de melhoria da qualidade de vida tanto
no ambito organico quanto nas suas relagoes interpessoais e cotidianas. Por isso, deve-
se prover um acompanhamento fisioterdpico, psicolégico, bem como o suporte social
necessario. O progndstico dos pacientes melhorou com o uso de betabloqueadores,
restricdo de atividade fisica intensa, monitoramento ndo invasivo da aorta e reparo
cirdrgico eletivo da aorta quando necessario. O uso de betabloqueadores estd indicado
para de reduzir a pressao arterial sistémica e a taxa de dilata¢do da aorta.

CONSIDERAGOES FINAIS:

Para o suporte adequado dos pacientes, é necessario um acolhimento abrangente da
rede de atenc¢do primdria, bem como o direcionamento eficiente as demais, afim de
prevenir complicacGes. Atualmente, paciente aguarda ha 7 meses avaliagdo da
ortopedia, estd em uso de aparelho ortodbntico e em acompanhamento com a
Cardiologia, aguardando o ecocardiograma e ainda ndao medicado.
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