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Carta relativa ao artigo publicado
na Acta Méd Port 2001; 14: 89-94

Senhor Director: Aprecidmos a interessante publicagdo dos casos da sindroma de
Adams-Oliver (SAO), nomeadamente a excelente descri¢io das lesées do sistema nervoso
central, da autoria de L.B. Gomes et al!, colegas especialistas de imagiologia e
neurocirurgia.

Trata-se de uma entidade rara, correspondendo porventura, aos primeiros descritos
no nosso Pafs. Pela complexidade da patologia e procedimentos, participaram na
assisténcia destas criangas técnicos de vérias especialidades e dreas para além de
imagiologia e neurocirurgia, designadamente de genética, neonatologia, cuidados
intensivos de pediatria, cirurgia pléstica, neuropediatria, oftalmologia e fisiatria. Este
esfor¢co multidisciplinar contribuiu indubitavelmente para a sobrevivéncia das pacientes
e para atenuar, dentro do possivel, o prognéstico de qualidade de vida que se afigura
muito comprometido no caso 2, pela grave forma de apresentacido e complica¢des
associadas.

Ambos os casos, internados durante os primeiros meses apds o nascimento na Unidade
de Cuidados Intensivos Neonatais do Hospital de Dona Estefania, revestiram-se de grande
interesse clinico e cientifico. No caso 2, foram observadas alteragGes isquémicas distais
dos membros no momento do nascimento, as 34 semanas de gestagfo. Este achado, pela
sua importancia, motivou a sua publicagdo?, tendo sido fundamentada clinicamente,
pela primeira vez, a hip6tese actualmente mais aceite — a de a SAO resultar de uma
anomalia vascular disruptiva durante o desenvolvimento fetal3. No decorrer das duas
primeiras semanas pés-natais foi ainda possivel verificar, no referido caso, a perda do
tecido necrosado e subsequente cicatrizacdo das lesdes, as quais ficaram cobertas por
pele, desaparecendo os sinais de isquémia. Isto sugere a evoluco natural, nesta sindroma,
das anomalias redutoras transversais distais dos membros durante a vida embriondria
precoce e a possibilidade de tal processo patogénico poder ocorrer mais tardiamente na
vida intra-uterina.

Relativamente a associagdes ainda ndo referidas na SAO, L.B. Gomes et al!
descreveram a hemimegalencefalia/megalencefalia focal ¢ L. Pereira da Silva et al?
assinalaram, no caso 2, elevacdo da proteina C reactiva, hiperfibrinogenémia e
trombocitose persistentes, provavelmente relacionadas com um estado inflamatério
prolongado*. A riqueza do quadro clinico em ambos os casos proporcionaré seguramente
oportunidade para que outros profissionais que participaram na assisténcia das doentes
descrevam outros achados, assim como procedimentos que tiveram que improvisar para
ultrapassar dificuldades clinicas inusitadas.

Ser4 dificil e pouco interessante congregar no mesmo manuscrito aspectos muito
diversos dos mesmos casos. No entanto, em nossa opinido, a referéncia as anomalias
vasculares co-natais descritas anteriormente por L. Pereira da Silva et al® no artigo de
L.B. Gomes et al! té-lo-ia complementado. Nesta perspectiva, esta Carta devera ser
entendida como um contributo cientifico no sentido de estabelecer a relacdo entre os
dois artigos sobre os mesmos casos, publicados em 6rgéos oficiais de importantes
instituicdes cientificas!~2.
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Resposta

Senhor Director: E indiscutivel a actualidade e a pertinéncia da an4lise de L. Pereira
da Silva et al! sobre diferentes publicagdes dos mesmos casos clinicos quando estes
envolvem no seu diagnéstico e tratamento equipas multidisciplinares.

Ha uma tendéncia natural, porventura questionavel, de especialidades médicas afins
se agruparem e dissecarem a diversidade sindromdtica segundo a dptica da sua pratica
clinica.

Em relagdo ao nosso artigo — Lesdes do Sistema Nervoso Central na Sindroma de
Adams-Oliver?, nio foi nunca nossa intengo a publicagio de dois novos casos clinicos
mas, a proposito destes dois casos clinicos, destacar a possibilidade de associagdo de
lesGes do Sistema Nervoso Central e relevar a importancia dos exames neurorradioldgicos
na avaliagdo destes doentes.

L. Pereira da Silva et al! reportam no seu artigo outros importantes achados clinicos,
sem no entanto particularizarem a area neurorradioldgica nomeadamente, os aspectos
malformativos do sistema nervoso central e as anomalias de drenagem venosa. E esse o
contributo que pretendemos dar com a publica¢@o do nosso artigo.

Em nosso entender, € pois pertinente nos doentes com defeitos de encerramento da
calote a avaliagdo imagioldgica do padrdo de drenagem venosa do encéfalo, visto no
decorrer da evolugdo da doenga, ser admissivel a necessidade de intervencdo
neurocirirgica urgente.

Apesar de termos efectuado uma pesquisa bibliogréfica que considerdmos adequada
para a finalidade do nosso trabalho, ndo detectdmos por lapso, que estes casos clinicos
foram alvo de publicag@o prévia, facto que lamentamos.

Concordamos com L. Pereira da Silva et al! na importancia cientifica da conexfo
de muiltiplas publicag¢des com diferentes perfis de contetdo sobre as mesmas situagdes
clinicas.
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