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HIDROPSIA FETAL NaO-IMUNE CAUSADA POR CALCIFICA¢aO ARTERIAL INFANTIL IDIOPATICA - RELATO
DE CASO

IVARNA DE ALMEIDA PANISSON;JOSé ANTONIO MAGALHAEES; MARIA TERESA VIEIRA SANSEVERINO;
RAFAEL BRINGHENTI; PATRICIA BARRIOS; MAECELLE REESINK CERSKI, REJANE GUS

Introducéo: Calcificagdo arterial infantil idiopatica (CAIl) € uma condigéo rara caracterizada pela calcificagdo da
lamina elastica interna arterial e pela estenose de artérias de grande e médio calibre. E uma patologia com
transmiss&o autossémica recessiva possivelmente associada com mutagdes na enzima ENPP1. E quase sempre
fatal devido a isquemia cardiaca e consequente insuficiéncia cardiaca. Na maioria dos pouco mais de 100 casos
descritos na literatura o diagndstico foi feito por necropsia. Menos de 10 casos de deteccdo pré-natal foram
relatados. O diagndstico intra-Utero pode ser suspeitado pelo achado de hidropisia, insuficiéncia cardiaca e
calcificagdo nas paredes dos vasos fetais. Objetivo: Descrever os achados pré-natais que podem levar a
suspeita do diagnostico de CAll. Relato de caso: SBMV, 28 anos, segunda gestacao (gestagéo prévia com feto
morto com 40 semanas, sem diagndstico), casamento consangliineo com primo. Com 31 semanas de gestagao
foi encaminhada por polidramnio e hidropisia fetal. Ecocardiografia fetal demonstrou derrame pericardico,
insuficiéncia valvulas atrio-ventriculares e espessamento de paredes de grandes vasos. Submetida a cesariana
por sofrimento fetal agudo com nascimento de feto morto do sexo masculino com 2295 gramas. A necropsia
mostrou calcificagdo arterial principalmente em aorta, vasos pulmonares, vasos da base do coragéo,
peripancreaticos e renais. A histologia mostrou espessamento fibroso da camada intima de vasos arteriais de
pequeno e meédio calibre. Conclusdo: O relato deste caso chama a atengdo para alguns achados ultra-
sonograficos pré-natais que levam a suspeita de CAIll. O diagnéstico de certeza s6 pode ser feito pela necropsia
e possibilita o estabelecimento do risco de recorréncia da patologia no aconselhamento genético.
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