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RESUMO

Contexto: A displasia de Streeter, também conhecida como sindrome das bandas de constricdo congénita ou sindrome da banda amnié-
tica, € uma anomalia rara que se manifesta como bandas anulares concéntricas nas extremidades superiores ou inferiores e, as vezes, no
tronco. Apresenta amplo espectro de malformagdes caracterizado por assimetria e polimorfismo, que podem levar ao aborto esponténeo.
Descricdo do caso: Paciente do sexo feminino de dois anos de idade, com deformidade nas pernas desde o nascimento, apresentou piora
progressiva, além de limitagdo funcional na perna direita. Ao exame fisico, observou-se banda de constri¢éo superficial na perna esquerda,
porém sem limitagdo funcional. A perna direita apresenta banda de constricdo profunda, com importante deformidade do pé direito, sem
caracterizagdo de todos os pododactilos e com linfedema. Discuss&o: A displasia de Streeter é uma doenca rara, de dificil diagndstico ao
estudo ultrassonogréfico, com a maioria dos seus casos sendo diagnosticada ao nascer, ndo apresentando etiologia definida ainda, apesar
de existirem mecanismos propostos. O reconhecimento da displasia é crucial para o aconselhamento genético apropriado. Suas deformi-
dades sdo miltiplas e quase sempre assimétricas. Conclus&o: Expomos um caso de displasia de Streeter bilateral, com condutas diferentes
nos membros acometidos e com resultado pds-operatério satisfatorio.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de bandas amnidticas, amputacéo, radiologia, anormalidades musculoesqueléticas, pré-escolar

|NTRODU§AO As malformacées sdo divididas em trés grupos principais
de acordo com a localizacdo anatdémica:

A displasia de Streeter, também conhecida como sin- - Extremidades, exemplo: amputagoes, constricdes.
drome das bandas de constricdo congeénita ou sindrome « Cabeca, exemplo: labio leporino e fenda palatina.
da banda amnidtica é uma anomalia rara que se mani- « Outras regioes, exemplo: defeitos da parede abdominal ou
festa como bandas anulares concéntricas nas extremi- tordcica, tubo neural, miocele.
dades superiores ou inferiores e, as vezes, no tronco.!
Apresenta amplo espectro de malformacdes, caracteriza- A literatura traz como principais anomalias associadas as
do por assimetria e polimorfismo,*® que podem levar ao que ocorrem nas maos, como a sindactilia, acrossindactilia,
aborto espontaneo.? hipoplasia falangica e braquidactilia.'
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino de dois anos de idade, com de-
formidade nas pernas desde o nascimento, apresentou pio-
ra progressiva, além de limitacdo funcional na perna direita.
Ao exame fisico, observou-se banda de constrigéo superficial
na perna esquerda, porém sem limitacéo funcional. A perna
direita apresentava banda de constri¢do profunda, com im-
portante deformidade do pé direito, sem caracterizagio de
todos os pododaéctilos e com linfedema (Figura 1). Tais acha-
dos caracterizam a displasia de Streeter.

A radiografia da perna direita demonstrou fusdo da diéfise
da tibia com a fibula, deformidade dos ossos do pé - foram
caracterizados apenas trés metacarpos — e importante ede-
ma das partes moles (Figura 2).

Devido a importante limitacdo funcional do membro
inferior direito, optou-se pela a amputacdo da perna direi-
ta, enquanto na perna esquerda, foi realizada a zetaplastia
(Figura 3). A paciente, desde entéo, apresenta-se em acom-
panhamento ambulatorial, evoluindo de forma satisfatdria.

DISCUSSAO

A prevaléncia da displasia de Streeter aproximada é de
1 caso a cada 10.000-15.000 nascidos vivos.'*** A sindrome
ndo é hereditdria e os casos ocorrem esporadicamente,"®
apresentando elevado indice de dbito e incompatibilidade
com a vida.* As constrigdes podem ser superficiais ou pro-
fundas, e se estendem até a aponeurose, podendo inclusive
chegar ao osso e interferir no retorno venoso e linfético, pro-
vocando edema acentuado distal a constri¢do."*®

Existem dois mecanismos patogénicos propostos a teoria
extrinseca e a teoria enddgena:* Na teoria extrinseca, ocorre

a ruptura precoce do &mnio, que proporcionaria o contato
do feto com a superficie corionica amniética, advindo, entéo,
a aderéncia dessa estrutura a varios segmentos fetais, que le-
varia as bandas fibrosas a aprisionar o corpo fetal. O segun-
do mecanismo baseia-se na teoria enddgena, que estabelece
a ocorréncia de um defeito no plasma germinativo, com a

Figura 2. Radiografia da perna direita demonstra fusdo da
diéfise da tibia com a fibula e deformidade dos ossos do pé.

Figura 1. Exame fisico pré-operatério demonstra, em A, deformidade do pé direito, banda de constri¢do profunda na perna
direita e banda de constricdo superficial na perna esquerda. Em B, evidente deformidade dos dedos do pé direito com linfedema,

que ndo ocorre no pé esquerdo.
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ruptura vascular e alteragdo da morfogénese durante a fase

da gastrulagdo.
Patterson enumerou os critérios para diagndstico:'

- Banda de constrigdo simples.

. Banda de constricdo acompanhada de deformidades da
parte distal com ou sem linfedema.

« Banda de constricdo acompanhada de fusdes das por¢oes
distais ou sindactilia terminal.

+ Amputacdo intrauterina.

O diagnostico é dificil, com a maioria dos casos néo
sendo detectadas até o nascimento,’ mas pode ser feito na
gestacdo pela ultrassonografia, melhor avaliada com o es-
tudo tridimensional, sendo identificada a displasia como
uma linha muito fina que atravessa a cavidade amnidtica
ou que se une ao feto.* O reconhecimento da sindrome da

banda amniética é crucial para o aconselhamento gené-
tico apropriado, sendo uma doenga sem aumento do ris-
co de recorréncia. As deformidades sdo multiplas e quase
sempre assimétricas.?

Em casos de constri¢des superficiais o tratamento € reali-
zado mediante zetaplastia em dois ou mais tempos cirtrgicos,
fazendo-se sua excisdo e liberagdo dos feixes vasculonervo-
s0s, com o objetivo de diminuir os transtornos circulatérios.!
A cirurgia deve ser realizada o mais precocemente possivel,
em virtude das afecgdes cuténeas, edemas linfaticos e até
gangrena do segmento distal.* Muitas vezes, a inica opgédo
cirtrgica é a amputacédo da extremidade acometida.*

Foi realizada busca sistematizada no PubMed, LILACS e
SciELO (Tabela 1), sendo selecionados artigos em lingua in-
glesa e portuguesa, a fim de obter informagées, comparando
os dados da literatura médica com nosso caso. Notamos que

Figura 3. Exame fisico pds-operatério mostra, em A, amputagdo da perna direita. Em B, a perna esquerda, com resolucao da

banda de constricdo com a zetaplastia.

Tabela 1. Estratégia de busca realizada no dia 02/10/2016

Base de dados

Estratégia de busca

Resultado Relatos semelhantes

(“Amniotic Band Syndrome”[Mesh]) OR (“Amniotic Band Syndrome"”) OR
(Syndrome, Amniotic Band) OR (Streeter Syndrome) OR (Syndrome, Streeter)
OR (Ring Constrictions, Intrauterine) OR (Constriction, Intrauterine Ring)

MEDLINE (via
PubMed)

OR (Constrictions, Intrauterine Ring) OR (Intrauterine Ring Constriction)
OR (Intrauterine Ring Constrictions) OR (Ring Constriction, Intrauterine) OR 498 56
(Annular Grooves) OR (Annular Groove) OR (Groove, Annular) OR (Grooves,

Annular) OR (Amniotic Bands) OR (Amniotic Band) OR (Band, Amniotic) OR
(Bands, Amniotic) OR (Amputation, Intrauterine) OR (Amputations, Intrauterine)
OR (Intrauterine Amputation) OR (Intrauterine Amputations)

LILACS (via BVS)

("Amniotic Band Syndrome”[Mesh]) 57 33
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o quadro fenotipico apresentado da paciente, nas duas per-
nas, é semelhante ao relatado na literatura. Assim, com aco-
metimento assimétrico das bandas de constri¢do nas pernas,
optou-se por tratamento diferente entre os membros, de
acordo com o descrito na literatura médica, apresentando,
também, resultado pés-operatério satisfatério.

CONCLUSAO

Expomos um caso de displasia de Streeter bilateral nas
pernas, com acometimento assimétrico e, consequentemen-
te, com condutas cirtirgicas diferentes, apresentando resulta-
do pés-operatoério satisfatério.
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