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Sindrome de Fong ou Sindrome Unha-Patela

Fong Synarome or Nail-Patella Syndrome

Figura 1 - Unhas displasicas; perda de pregueamento cutaneo sobre a Figura 3 - Radiografia simples de bacia mostrando cornos iliacos.
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Figura 2 - Deformidades redutiveis em pescogo de cisne. Figura 4 - Radiografia de joelho mostrando patela rudimentar.

Paciente de 26 anos, sexo feminino, vem a consulta por dor em membros inferiores com caracteristicas mecanicas,
mais acentuadas em joelhos, de pelo menos dez anos de duragao. Ao exame fisico, observou-se baixa estatura (1,47 cm).
Nas maos havia deformidades redutiveis em pescogo de cisne (de 2°, 3° ¢ 4° dedos de ambas as mdos), unhas distrofi-
cas com perda do pregueamento cutaneo sobre as interfalangianas distais. (Figuras 1 ¢ 2); pé plano bilateral. A paciente
desconhecia seus pais bioldgicos. Um filho tinha as mesmas alteragoes ungueais. O exame radiolégico mostrou cornos
iliacos bilaterais (Figura 3) e patelas rudimentares (Figura 4). O parcial de urina era normal, creatinina de 0,6 mg/dL;
exame oftalmologico foi normal.

A sindrome unha-patela ou sindrome de Fong ¢ uma sindrome rara que afeta 1:50.000 individuos. E causada por
perda da fungao do gene LMXI1B situado no cromossoma 9. Sua expressao ¢ varidvel, mas a tétrade considerada classica
¢ a de hipoplasia ungueal dos joelhos e do cotovelo e a presenga de cornos ilfacos. Este tltimo achado de imagem ¢
considerado patognomonico para a doenga. Outros achados sio os de lordose, cifose, pterigio de cotovelo, auséncia
de fibula, displasia da primeira costela ¢ de malformagoes claviculares ¢ de cranio. Alteragoes de ligamentos, tendoes e
musculos com hipotrofia ¢ fraqueza tém sido descritos. O aparecimento de deformidade em pescogo de cisne redutivel
como a vista nesta paciente ¢ descrito em 58% dos casos.

Glaucoma (causado pela presenca de cimara anterior ocular rasa) e disfung¢do renal (por ma-formagdo de coligeno
tipo 4 da membrana basal) s3o achados sistémicos que podem estar presentes. Estudos de histologia renal em casos
de insuficiéncia renal, o que acontece em 1/3 dos pacientes, mostram glomerulosclerose focal.
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