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Introducao

A sindrome de Apert foi nomeada pelo fisico francés que
primeiro a descreveu, E.Apert em 1906, e classifica-se como uma
anomalia craniofacial, também denominada
Acrocefalossindactilia Tipo I.

A Sindrome de Apert é um defeito genético e faz parte das
6000 sindromes genéticas conhecidas. Pode ser herdada de um
dos pais (que tenham Apert) ou como resultado de uma nova
mutacao a nivel dos genes do individuo. Ocorre
aproximadamente 1 entre 160.000 a 200.000 nascimentos. A sua
causa encontra-se numa mutacio durante o periodo de gestacao,
nos factores de crescimento dos fibroblastos (FGFR2) que se da
durante o processo de formacao dos gametas. Desconhecem-se
as causas que levam a esta mutacgao, contudo é possivel
realizar um diagnoéstico pré-natal.(1)

Fig 1: Grupo de adultos com Sindrome de Apert



Geneética

A Sindrome de Apert é resultado de uma mutagao genética.
A alteracao da-se num gene do cromossoma numero 10 chamado
“Fibroblast Growth Factor Receptor 2” (FGFR2). Todos temos
duas copias desse gene ( uma proveniente da mae, outra do pai)
que é composto por uma cadeia de cerca de 2000 nucleétidos.
Quando a Sindrome ocorre, apenas 1 nucledétiodo numa das 2
copias desse gene é trocado por outro. A outra copia mantem-se
normal.Esta pequena alteracao no FGFR2 é suficiente para
provocar esta doenga.

As pessoas afectadas por esta doencga tém 50% de
probabilidade de a passar a um filho, isto porque cada um de nos
recebe metade do patriménio genético de cada progenitor.
Contudo, o gene responsavel pela doenga é de caracter
autossomico dominante, o que significa que uma crianca nao
afectada, mas proveniente de um progenitor doente, tem as
mesmas hipoteses de ter um filho com Apert do que qualquer
outra pessoas sem antecedentes familiares; também se se tiver
um filho com Apert e ndo se é portador da doeng¢a, a
probabilidade de ter outro filho com Apert é igual a de qualquer
outra pessoa. (2)



Caracteristicas
Principais:

A Sindrome de Apert é caracterizada por uma malformacgao
especifica do cranio, tergco médio da face, maos e pés, aleém de
diversas alteragoes genéticas.

Numa criancga saudavel o cranio é feito de diversas placas,
as quais ficam parcialmente soltas, ligada umas as outras
desenvolvendo-se juntas, gradualmente, para formar o cranio
adulto. No cranio da crianga com Sindrome de Apert, ao
contrario, da-se uma fusao prematura dessas placas,
restringindo o crescimento do cérebro e causando um aumento
de pressao no cérebro. Este processo € conhecido por
craniocinostose.

Durante o crescimento do cranio os tergcos superior e
inferior da cara desenvolvem-se normalmente mas o tergco meédio
(parte da cara que vai desde os olhos até ao maxilar superior)
desenvolve-se mais lentamente, resultando numa retraccao
dessa zona cada mais evidente com o passar do tempo.
Consequentemente existe uma malformagao a nivel dos
maxilares e dentigao.

A fusdo dos dedos das maos e dos pés, simultaneamente
com os problemas craniofaciais, sao o que realmente
caracterizam a sindrome de Aperte a distingue"ﬁas outras
sindromes similares. Esta condicao de fusao @ denominada por
sindactilia. Envolve a fusdo de tecidos moles do dedo indicador,
do dedo médio e do anelar, e frequentemente da-se a fusao dos
seus 0ss0s. O polegar pode estar fundido dentro da mao ou pode
estar livre.



Cirurgias

O ideal é que o tratamento se inicie logo apés o
nascimento, através de um diagnéstico correcto, identificando
as necessidades individuais da crianga. Uma aproximagao
multidisciplinar é adequada envolvendo geneticista, cirurgia
buco-maxilo-facial, neurologia, fonoaudiologia, ortodentia,
psicélogo, fisioterapia. A equipa @ usada pelos médicos para
determinar o melhor plano de corrrecgao das deficiéncias da
crianga.

Relativamente a craniocinostose, uma cirurgia realizada
antes de um ano de vida, atenua a pressao no cérebro,
permitindo as placas estarem destacadas umas das outras.
Durante esta cirurgia podem ser feitas algumas remodelagoes
cranianas para dar a crian¢ca uma aparéncia menos

caracteristica desta doencga. Para a sindactilia a cirurgia & usada

para separar os dedos e obter o mais alto grau de funcionalidade
possivel, e pode ou nido resultar em 5 dedos em cada mao. Isto
varia de acordo com o grau da malformacgao( € importante a
rapidez da cirurgia para nao atrapalhar o crescimento de cada
dedo individualmente e para nao correr o risco de as
articulacdes interfalagianas se calcificarem). Os dedos dos pés
séo afectados de igual modo, mas a cirurgia so é recomendada
em casos em que a capaciadade de andar seja prejudicada.(2)

Fig 2 e 3 : técnicas de correcao do cranio



Existem trés tipos de configuragcoes de maos associadas com a
sindrome de Apert:

*Classe I: envolve a fusao dos dedos 2,3,4 estandoos1e 5

separados;
*Classe lI: envolve a fusao dos dedos 2,3,4 e 5 com o dedo 1

separado;
*Classe lll: envolve uma fusao completa de todos os dedos.(3)

Fig 4 e 5: Resultado de operagoes com o fim da separacao dos
dedos

Fig 6 e 7: Malformacgoes na denticao



Outras caracteristicas relacionadas
com a sindrome:

e Olhos salientes

e Desenvolvimento intelectual retardado em varios graus
e Pequena estatura

e Surdez

e Estenose pildrica

e Deficiéncias varias no coracao

e Acne severa

e Incidéncia aumentada de problemas nos olhos
e Apneias no sono

¢ Rins policisticos

e Utero bicornado

e Afresia pulmonar

e Fenda palatal

e Fistula traqueoesofageal

e Hidrocefalia

Fig 8 e 9: Exemplo de criancas afectadas pela Sindrome de Apert



Correlacao entre as
alteracoes cranianas
e encefalicas e
avaliacao
neuropsicologica

Esta investigacao foi desenvolvida no Hospital de
Reabilitacido de Anomalias Craniofaciais, Universidade degéo
Paulo e esclarece algumas duvidas relativamente as
consequéncias do Sindrome de Apert.

O retardo no desenvolvimento mental, considerado comum no
sindrome de Apert, pode ser atribuido as deficiéncias mentais, a
hipertensao intracraniana e %s condigdes s6cio-econémicas dos
pacientes. O tratamento cirurgico precoce tem por finalidade
minimizar os efeitos da hipertensao intracraniana que
determinam décifit cognitivo adquirido.

OBJECTIVOS: Sistematizar as alteragdes encefalicas observadas
nos pacientes com Sindrome de Apert, correlacionando-as aos
achados de exame neurolégico e neuropsicolégico. Tal
correlacédo objectiva tenta definir qual o melhor momento para
tratamento cirurgico e qual a tactica cirurgica a ser instituida.
Assim como, avaliar a qualidade de vida destes pacientes com
base na avaliacao cognitiva e nas restricoes pessoais que a
patologia lhes determina.



METODOLOGIA: para tal reuniram-se 34 casos de pacientes com
diagnésticos de Sindrome de Apert, 13 pacientes do sexo
masculino e 21 do sexo feminino, com idades variando de 11
meses a 29 anos. A avaliagcao dos pacientes é realizada por uma
equipa multidisciplinar ( que compreende especialistas nas areas
da pediatria, neurologia, neurocirurgia, otorrinolaringologia,
cirurgia plastica, cirurgia plastica, genética, cirurgia
craniofacial, fonoaudiologia, psicologia, neuropsicologia,
odontologia e radiologia). O estudo por imagem inclui tomografia
helicoidal com reconstrucao tridimensional do cranio e
ressonancia magnética nas diversas sequéncias e nos diferentes
planos.

RESULTADOS: a analise neuropsicolégica determinou que o
quociente de inteligéncia (Ql) ou de desenvolvimento (QD) em 21
casos, varia de 45 a 108 sendo que 7 pacientes apresentaram
Ql/QD igual ou inferior a 70. A analise audiolégica a13 pacientes
evidenciou audicdo normal em 3 pacientes, predominando a
perda auditiva bilateral moderada.

A avaliacao fonoaudiolagica foi normal em 2 entre 9 pacientes,
nos quais predominou disturbio de aprendizagem, de leitura e
escrita. O Questionario de Recursos e Stress , usado para avaliar
a qualidade de vida dos pacientes e familiares, realizado em 12
familias, determinou o predominio do item “pessimismo”. A
analise socio-econémica evidenciou que em 44 familias, 23 sao
de classe baixa e 11 de classe meédia.

CONCLUSOES: a analise final de todos os dados compilados e
estudados do ponto de vista estatistico permitira concluir de
forma positiva ou negativa quais os factores que contribuem
significativamente para o desenvolvimento cognitivo e para a
qualidade de vida das criancas com Sindrome de Apert. {4)
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ANEXOS:
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Historia da Leticia
Relato das cirurgias e desenvolvimento.

O Nascimento da Princesa

0 Inicio dos Tratamentos

Conhecendo o Centrinho - Bauru

A Cirurgia nas maos, uma nova etapa

Leticia é aprovada no Shriners Hospital - Boston
A primeira cirurgia nas maos

Depoimento dos pais

Foi em outubro de 1995 que soube da gravidez de Leticia. Estava quase completando 3 meses de gravidez e
ndo havia prestado atencgéo no atraso menstrual. Na época, trabalhava e viaja muito a servigo. Todas as
vezes que engravidava, esta era a terceira, sentia muitas dores no estémago e sempre dizia: "Minha gastrite
esta terrivel!"

Voltava de uma viajem a servico e estava comegando uma gripe muito forte. Fui ao médico e disse achar
estar com gastrite. Ele me receitou remédios para a gripe e a "gastrite”. Pela bula, ndo eram remédios bons
para periodo gestacional. Desconfiei da gastrite e resolvi fazer um teste de gravidez. Nao deu outra. Tinha
mais alguém chegando para alegrar a casa.

Fiz um acompanhamento pré-natal sem intercorréncias, ultrassonografia normal, exames clinicos normais e
batimentos cardiacos do bebé normais. Tudo ok! Em janeiro do ano seguinte, mudei de cidade e continuei o
pré-natal. Com oito meses, fiz outra ultrassonografia e soube que viria uma menina. Era "a princesinha",
como dizia meu filho mais velho Luis Pedro. Meus pais vieram ficar com meus outros dois filhos para que eu
pudesse ir para o hospital ter a Leticia. Ja haviamos escolhido o nome, que significa "alegria”.

O Nascimento da Princesa

Leticia nasceu no dia 07/05/1996, em S&o José dos Campos, SP, de parto Cesario, pesando 3.350 kg,
medindo 51 cm e sem complicacdes ao nascer. Fui sedada para ndo ver logo o bebé. O pediatra que a
recebeu sabia que era uma crianca portadora de alguma sindrome que ele ainda nao sabia qual era. Ao fim
do dia, ele levou Leticia ao meu quarto e, junto com minha mée e meu marido, que ja sabiam que Leticia era
especial, a entregou para a primeira mamada e me disse: "Sua filha tem algum problema, que nao sei ainda
qual é. Ela estd bem, mas apresenta algumas deformidades”. Em seguida, ele retirou a luva que cobria a
maozinha da minha filha. A recebi normalmente. Abracei-a e a beijei muito. Ela ndo conseguia mamar direito
e a levaram para o bercario. Fiquei s6 com minha mae. Entdo, chorei muito. Estava confusa e ao mesmo
tempo chorava, pois sabia o quanto minha filha ainda viria a sofrer. Havia me formado em Terapia
Ocupacional e, apesar de estar afastada do exercicio da profissao, ja havia tido pacientes portadores da
sindrome de Down. Sabia que ela seria muito discriminada, mas que, o quanto antes, precisava ser tratada.

No dia seguinte, o médico ja veio com a possibilidade de ser sindrome de Apert. Ela apresentava fenda
palatal ((vula bifida - a campainha dividida), sindactilia de m&os e pés e polidactilia de pés (dedos das maos
e dos pés unidos e a presenca de mais um dedo nos pés), craniosinostose (suturas do cranio calcificadas) e
assimetria da face. Foi observado uma certa dificuldade na amamentagéo. Ela apresentava refluxo (tudo que
ingeria, vomitava) e, nos dois primeiros, dias a tentativa de amamentacao foi inutil. No terceiro dia, a pedido
do pediatra que a atendia, ela comegou com alimentacdo parenteral (um soro reforgado) e foram solicitadas
radiografias do abddémen. Leticia apresentava um reverso no estémago e duodeno (eles estavam torcidos),
havendo a necessidade de um procedimento cirlirgico. Foi solicitada uma avaliagdo de um cirurgido pediatrico
vindo de Jacarei, uma cidade vizinha, logo apés o resultado do exame pela manhd. O cirurgido chegou a
cidade no final da tarde, examinou a Leticia € notou que o exame clinico nao estava de acordo com os
exames radiograficos. Leticia foi transferida para uma UTI Neonatal em Jacarei, no Hospital do Frei. Ela
estava muito fraca, ficou em observacdo naquela noite e, no outro dia, a pedido do cirurgido e com a
presenca dele, foi feito uma nova radiografia com o mesmo técnico e na mesma clinica. A segunda
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radiografia estava normal. Todos ficaram perplexos com o resultado, pois como poderia a crianca apresentar
reverso de estdmago e duodeno, sem ligamentos para parede do abdomen e, de repente, no outro dia estar
normal? Este foi o primeiro grande milagre da vida da nossa filha que poderia ter sido interrompida naquele
momento, devido a debilidade que ela apresentava se houvesse sido submetida a uma cirurgia. Ela ficou no
Hospital do Frei por sete dias. Eu e meu marido iamos trés vezes ao dia ao hospital, conversavamos com ela
e eu retirava leite materno e dava para Leticia com uma colher. Leticia foi se recuperando e comecou se
alimentar, ndo com leite materno, mas com a mamadeira pois era mais facil para sugar. Apesar do meu
segundo filho, Frederico, ajudar, (ele estava com quatro anos e havia mamado até trés anos e cinco meses.
Ele voltou a sugar para estimular produgdo de leite para a irma) o meu leite foi escasseando e acabou
secando. No décimo primeiro dia de vida, Leticia veio para casa. Foi uma grande emogao e a recebemos com
muita alegria. :

O Inicio dos Tratamentos

Comegamos, junto com o pediatra, a solicitar avaliagdes em diversas especialidades, até que chegamos ao
neurologista. Ela foi encaminhada a um especialista no pronto-socorro da cidade de S&o José dos Campos.
Este médico, através de exames radiograficos de cranio e tomografia computadorizada, detectou a
craniosinostose. Nos foi passado a necessidade de uma craniotomia de urgéncia, pois poderia ocorrer alguma
lesdo neuroldgica se nao houvesse um tratamento precoce. Leticia foi submetida a sua primeira cirurgia com
um més e dez dias. Para mim, foi uma experiéncia inédita ja que havia pedido ao medico que me deixasse
assistir a cirurgia da minha filha. Ela era tdo pequenininha e estava tao fraquinha que queria estar perto para
que ela me sentisse presente. Assim foi; levei Leticia até a porta do centro cirtrgico em meus bragos, fiquei
conversando com ela até ela entrar para o preparo da cirurgia. Dizia para ela o que iria acontecer com
relacdo a cirurgia, mas que a mamae estaria o tempo todo do lado dela para o que ela precisasse. Ela entrou,
logo apds eu entrei e o cirurgido ficou conversando comigo enquanto a anestesiavam. Entrei na sala de
cirurgia e Leticia ja estava preparada. A enfermeira de sala colocou uma cadeira perto da porta de saida da
sala e os anestesistas, que eram trés, me perguntaram se eu me sentia bem. Claro que nao pois, onde
estava, nao poderia ver nada. O médico me chamou para uma posigao no fim da sala, atras dele, mas, ainda
assim, ndo conseguia ver nada. O médico disse para a enfermeira de sala: "~ Pegue um capote para esta
mae! Ela nao vai desistir.”

Fiquei junto ao cirurgido, enquanto ele a operava e me explicava o que estava acontecendo com Leticia. Nos
conversavamos com ela, dizendo estar tudo bem e que ja iria terminar. Quando terminou a cirurgia, os
anestesistas desentubaram a minha filha, eu a peguei no colo e a levei até a UTI. No dia seguinte, ela estava
muito bem e foi para casa. A cirurgia foi um sucesso. Leticia provou mais uma vez ser vitoriosa. A
recuperacdo foi excelente e ja se notava visivelmente uma melhora sensivel na assimetria da face.
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Conhecendo o Centrinho - Bauru

A proxima etapa foi a visita ao Centrinho (Hospital de Reabilitagdo de Anomalias Craniofaciais, da USP), em
Bauru, pois, no segundo dia apds o nascimento da Leticia, recebemos uma visita de uma representante da
AAFLAP (Associacdo de Fissurados Labiopalatais), ligada a esta instituicdo, que nos encaminhou para la.
Tanto na visita da representante da AAFLAP, como no Centrinho, nos foi explicado sobre a abertura do palato
e os cuidados que deveriamos ter, principalmente com engasgos. Leticia ganhou chupeta e bico de
mamadeira proprios para fissurados labiopalatais. Com trés meses, ela teve a sua primeira visita ao
Centrinho. Passou por uma equipe multidisciplinar que era composta de pediatra, neurologista, otorrino,
cirurgido plastico, geneticista, nutricionista, psicologo, fisioterapeuta, fonoaudidlogo e assistente social. Acho
que ndo esqueci de nenhum. Ela comegou a fazer um acompanhamento periodico, até a sua segunda cirurgia
para fechamento do palato com um ano e oito meses. Mais uma vez, com muito sucesso e rapida
recuperagao.

Também, aos trés meses, Leticia visitou, pela primeira vez, a Santa Casa de Misericordia, no Rio de Janeiro,
no setor de cirurgia plastica para avaliagdo da sindactilia. Fregilientava periodicamente o hospital para
consultas, até que, em abril de 1999, ela fez sua terceira cirurgia que foi uma corregdo nos pés.

Leticia continuou visitando periodicamente o Centrinho. Nos foi apresentado a equipe de cirurgia craniofacial
chefiada pelo Dr. Zanini € o nosso primeiro contato foi com o Dr. Aristides. Ele nos disse que nossa filha
precisaria de mais uma craniotomia e juntamente faria um avango naso-orbitario. Em setembro de 1999, parti
com Leticia para a cirurgia em Bauru. Ao chegar na cidade, ela se resfriou. A cirurgia ndo pode ser realizada
naquela data. Retornamos novamente para a cirurgia em fevereiro de 2000, desta vez com sucesso. Fomos
para Bauru sabendo que nossa filha passaria por uma cirurgia de muito risco. Mais uma vez Leticia provou ter
coragem e determinagao. Ficou apenas 2 dias na UTI e mais 3 no quarto. Em cinco dias estava praticamente
sendo "expulsa" do hospital. Ndo queria ficar na cama e sim na area de lazer do hospital (cantando no



Pagina Web 4 de 7

videoké ) ou, como ela dizia, "visitando os doentinhos". Sabia 0 nome de quase todos e "passava visita legal
mesmo". Tinha que ser "expulsa”, pois estava fazendo a vez dos profissionais. Quando ndo era isto, queria
invadir o refeitorio, de madrugada, com fome, querendo comer "feijdio e arroz".

Dificil para ela foi raspar as longas madeixas, ficar longe de casa, dos irmaos, dos brinquedos, ... Dificil para
mim foi levar minha filha para uma cirurgia sem a certeza de voltar com ela. Quando terminou a C|rurg|a um
dos medicos da equipe me disse: "Correu tudo bem, agora s6 depende Dele!" e eu, muito inocente respondr
"Dele ndo, dela." O médico apontou o dedo para alto e disse: "Dele mesmo!" Sabia que ela ainda corria risco,
mas com a certeza de que logo ela estaria bem. E foi logo mesmo! Deus nos deu este presente, ndo seria
justo tira-lo agora, ainda tenho muito a aprender com ela. Ela ja passou por duas revisdes com a equipe. Esta
tudo muito bem.

Quando Leticia estava com 2 anos, descobrimos, através de exames, uma alterat;éo nos ombros, o que a
limitaria a uma abertura de brago grau 3 e sem elevagao. Foram feitas algumas sessdes de hidroterapia, mas
Leticia apresentou otites de repetigdo. Logo depois comegou com RPG, mais acompanhamento
fonoaudiologico e acompanhamento psicolagico.

Apos a revisdo da Ultima cirurgia, no Centrinho (as revisdes sdo anuais), solicitei também avaliagdo com o
otorrino, pois as otites de repeticdo voltaram e ela comegou roncar alto e, as vezes, parecendo sufocar.
Aguardamos também uma cirurgia para retirada das amidalas, que estdo grandes, e a colocacdo de um
carretel no ouvido para reduzir o niimero de otites. Leticia, no momento, faz apenas o acornpanhamento
fonoaudiolégico. Estd na escola e com bom desenvofwmento Passou para o terceiro ano da pré-escola
(2002), tem um bom relacionamento com os coleguinhas e € bem participativa

A cirurgia nas maos, uma nova etapa. (fotos)
Em agosto de 2000, quando Leticia voltou da escola, ela me falou:
- Mée, pegue a sua tesoura, corta o meu dedo e compre um anel vermelho bem bonito para mim!

Percebi que estava na hora de resolver o problema da sindactilia. Quando Leticia tinha 3 meses de idade,
procuramos um especialista em maos o qual me disse que, apds 5 anos de idade, seria certo comecar o
tratamento da sindactilia. Apesar de discordar, Leticia precisava de outros tratamentos cirirgicos mais
importantes.

Apos o pedido dela para usar o anel, fui a Bauru para a revisdo da, craniotomia. Estando I3, Leticia foi
consultada por um especialista, em maos, que disse ser possivel liberar apenas o dedo minimo em uma das
maos e, na outra, o dedo minimo e o indicador.

Ao chegar em casa, eu e meu marido escrevemos para um casal que vimos no site www.apert.org. Eram
0s pais de uma cnanga com a mesma sindrome e grau de comprometimento das m3os, exatamente igual ao
da Leticia. A crianga estava com 1 ano e 3 meses e tinha feito a primeira cirurgia com 11 meses. Havia
liberado, de ambas as m@os, os dedos minimo e indicador e, apés 4 meses da primeira cirurgia, fez a
segunda para liberar os dedos médio e anular. Os pais nos mandaram fotos de seu filho, o nome e e-mail do
médico que havia feito a cirurgia. Dr. Joseph Upton, que atende no Children’s Hospital, em Boston, EUA.
Dito pelos pais da crianga, o Dr. Upton ndo era apenas um cirurgido plastico, e sim, um artista plastico dentro
da cirurgia.

Logo em seguida, escrevemos para o Dr. Upton. Mandamos fotos da Leticia, das suas méos e ele respondeu
dizendo ser muito facil realizar o trabalho de separagao A cirurgia acontecerla em trés etapas e que Leticia
ficaria com 5 dedos. Respondemos que gostariamos de fazer a cirurgia em' nossa filha, mas que ndo tinhamos
recursos financeiros para uma cirurgia nos EUA e que sabiamos, por intermédio de uma amiga que havia
morado la, da existéncia de hospitais filantropicos que realizam cirurgias sem custo.

Ele nos informou que realmente havia um hospital com estas caracteristicas em Boston e que tinha um amlgo
la. Nos passou o nome e disse que deveriamos fazer uma aplicaciio para este hospital, que atende criangas
do mundo todo. Em novembro de 2000, ja estavamos com a aplicagdo para ser enviada. Preenchemos e
mandamos toda a documentagao para analise no hospital. Ficamos aguardando e mantendo o contato com o
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Dr Upton e sua esposa, Sra. Linda. Envidvamos radiografias digitalizadas e as respostas eram sempre
animadoras. Nossa filha poderia ter 5 dedos em cada mao para usar “muitos anéis”.

Enquanto esperavamos a resposta da aplicagdo, ndo descartamos a possibilidade de fazer a cirurgia com o
Dr. Upton. Pedimos a assistente social, do hospital que ele operava, que nos enviasse os valores da cirurgia.
Porém, para nos enviar estes valores, eles precisavam saber se o nosso seguro de saude pagaria pelos custos
da cirurgia. Somente apds receber uma confirmacao de pagamento do seguro, eles enviariam os valores. O
(inico seguro que temos é o da Aeronautica (SARAM) e, para tentar um tratamento no exterior, Leticia teria
que passar por uma junta de salide para provar que ela realmente precisava do tratamento e que, dentro da
Aeronautica, nao havia ninguém capaz de fazé-lo.

Assim fizemos. Fomos ao Rio de Janeiro e, no Hospital da Aerondutica, a junta de cirurgia plastica se reuniu.
N&o posso afirmar, mas muitos, que ali estavam, nunca haviam visto uma crianga com a sindrome de Apert.
A curiosidade era grande e colocamos o nosso ponto de vista, sobretudo da necessidade de se fazer o
tratamento fora do pais. Apesar de ndo ser médica, tenho algum conhecimento, pois fiz uma faculdade na
irea biomédica e tenho estudado diariamente o caso de minha filha. N3o havia, naquele hospital, ninguém
com experié‘ncia nesta sindrome. As criancas portadoras de sindromes, em geral, sao uma “caixinha de
surpresas”. E normal o médico assumir que néo tem condicBes de fazer uma cirurgia, inclusive a mais simples
e corriqueira, pois quando uma crianga com estas caracteristicas entra em um centro cirlrgico, as
conseqiiéncias podem ser imprevisiveis, independente do tratamento que esta sendo realizado. Como
mencionei no link “Sindrome de Apert”, existem, aproximadamente, 6.000 sindromes cadastradas. Como
conhecer uma a uma?

Saimos do hospital indicados para uma consulta em um especialista em maos na clinica S.0.S. Maos, em
Botafogo, Rio de Janeiro, j& que, na Aeronautica, ndo havia nenhum especialista adequado para este
tratamento em nenhuma das suas unidades de salide no Brasil. Fomos, entdo, para a consulta com o Dr.
Jodo Recalde. Apresentamos o caso da Leticia e, muito atencioso, falou que faria o tratamento, mas que nao
tinha experiéncia em maos de criangas com esta sindrome. Nos explicou como seria o tratamento para a
sindactilia, as seqiiéncias da cirurgia e que ela deveria ser feita em um hospital que tivesse uma excelente
UTI Neonatal. Ficamos satisfeitos com a indicacdo, pois achamos um médico experiente em maos, mas que
n3o fazia parte do nosso convénio. Tinhamos que apresentar para o SARAM um relatorio deste médico com
valores da cirurgia para que o caso fosse estudado. Neste caso, a partir do momento em que existe um
médico no Brasil em condicBes de realizar a cirurgia, nao € autorizado o tratamento no exterior, pago pela
Aeronautica, conforme legislacdo propria.

Leticia é Aprovada no Shriners Hospital - Boston

Voltamos para a nossa cidade e, naquela noite, insisti com meu marido que telefonasse para o hospital nos
Estados Unidos. Ele telefonou e, para nossa surpresa, Leticia havia sido recentemente aprovada no programa
do hospital. Em marco de 2001, soubemos da aprovacao no Shriners Hospital for Childrens - Boston,
que é uma rede de 22 hospitais entre Canada, EUA e Meéxico, sem fins lucrativos e que atende pacientes, sem
nenhum custo, até 18 anos.

A felicidade foi enorme e, gracas a Deus, e somente ele, conseguimos um
especialista em maos na Sindrome de Apert. Porém, o importante € que a
cirurgia seria realizada sem nenhum custo.

Leticia foi aprovada entre criangas de todo mundo. Recebemos uma
comunicacdo formal do hospital que dizia que, assim que agendassem a data,
nos avisariam. A ansiedade foi grande, mas, em outubro de 2001, meu marido
precisou ir & Boston a servigo. Fui acompanhando para uma visita formal e
entrevista com a Assistente Social do hospital. Nos apresentaram o hospital
inteiro (foto ao lado), todo o seu trabalho e saimos do Shriners Hospital
maravilhados, e com a certeza de que seria um sucesso o tratamento da Sy
Leticia.

No mesmo momento, ja entramos em contato com o Dr. Upton que nos
informou que comegaria a operar em janeiro de 2002.
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Foi em janeiro que recebemos uma correspondéncia do hospital informando a data da cirurgia: 22/03/2002.
Leticia ficou muito feliz e dizia a todos que ia viajar para os Estados Unidos para “ter dedos”.

A Primeira Cirurgia nas Maos

Comecamos os preparativos para a viagem e, apesar de alguns contratempos, recebemos ajuda de muitos
amigos para a realizacio da nossa viagem e estada nos EUA. Embarcamos para Boston, chegando na cidade
no dia 18/03. Estava nevando para alegria das criangas. Viajamos todos, a familia toda. Seria muito
importante para Leticia a presenca de todos neste delicado e importante processo cirtirgico. No dia 20/03,
fomos ao hospital para a primeira consulta com o Dr. Upton. Assim que chegamos ao hospital, nos
apresentamos e preenchemos as fichas necessarias para a pré-internagao. Chegou o momento esperado. o
Dr. Upton era real, super simpatico e muito atencioso. Tivemos a oportunidade de perguntar varias coisas a
respeito das caracteristicas da sindrome. Haviamos levado varias radiografias das maos, de pés, ombros e
cotovelos. O médico nos deu todas as explicacdes e brincou com a Leticia perguntando a cor do gesso que
ela preferia para usar apds a cirurgia. Falamos para ele da dificuldade de tratamento para os peés e ele nos
perguntou se gostariamos que ele retirasse uma unha do pé, que estava incomodando a Leticia. Prontamente
aceitamos. Ele também nos falou sobre o problema dos ombros da Leticia que, para isto, ndo hé tratamento
cirlirgico e que, através de exercicios fisicos, tais como danca e natagao, ela podera manter a abertura de
brago que tem, hoje, grau 3. Apds a consulta, Kim, uma enfermeira do hospital, nos mostrou o andar onde
Leticia ficaria internada, seu quarto, area de recreagdo, lavanderia, lanchonete, sala de lazer para os pais e
também o andar do centro cir(irgico, sala pré-operatdria e sala pos-operatoria. Tudo nos foi mostrado,
inclusive a rotina que deveriamos seguir no dia seguinte.

No dia 21/03, nos internamos, eu e Leticia. Assim que chegamos, Marnie nos recebeu e se apresentou como
a enfermeira da Leticia para aquele turno. Nos mostrou o quarto, trouxe roupas, toalhas, xampu, pasta,
escova de dentes e deu-me as orientacdes necessarias para o preparo da cirurgia. Leticia tomou banho,
brincamos de casinha e vimos desenhos na TV. Ela estava bem tranqtiila para a cirurgia e feliz por que iria ter
dedos.

Marnie, sempré muito atenciosa, ficou até as 23:00 horas e foi substituida por outro enfermeiro. Na manha
seguinte, Leticia tomou um sedativo, que a deixou um pouco sonolenta e, em seguida, fomos as duas para a
sala pré-operatéria. Nesta sala havia TV, video e livros infantis. Estando ali, enquanto ela se distraia, o
anestesista se apresentou e explicou o tipo de anestesia que seria aplicada na Leticia. Logo em seguida, o Dr.
Upton chegou, nos cumprimentou e seguiu para o centro cirirgico. A enfermeira do centro cirirgico me
trouxe uma roupa apropriada para vestir na sala de cirurgia, coloquei-a e seguimos as duas com Leticia para
a cirurgia. Fiquei com minha filha até que ela estivesse completamente sedada. De acordo com a conduta do
hospital, a mie é a dltima pessoa que a crianga vé antes da sedagao e a primeira antes da reanimacao. Isso
passa muita seguranca e é como se eu nao estivesse longe dela.

Desci para o quarto da Leticia e, logo apds, chegaram Celso, Luis Pedro e Frederico. Foram nove horas de
cirurgia, porém passaram de forma tranqiiila. A nossa confianca em Deus € grande e a atencdo que o
hospital nos deu é impressionante.

A enfermeira do dia para Leticia era novamente Marnie e, a todo o momento, ela nos avisava da seqliéncia
da cirurgia. As criancas ficaram o tempo todo na area de recreacao do hospital, fizeram amigos, conheceram
muitas outras criancas de diversas partes do mundo com infinitos problemas de salde, principalmente
queimados. No final do dia, me chamaram para subir a sala pds-operatoria e, neste momento, estava comigo
uma tradutora, para me ajudar no momento em que os meédicos reanimariam Leticia. Eles disseram que a
cirurgia tinha sido perfeita (vejam_as fotos) e que Leticia estava com muita secrecdo decorrente da
anestesia. Ela recebeu dois belos gessos. Em um brago era rosa de coragdes azuis e, no outro, era azul de
coragoes rosas. Ambos com uma borboleta de plastico na altura de cada mao. Ficamos ali uns 15 minutos e
depois descemos para o quarto.

No quarto, muito bem equipado, Leticia recebeu acompanhamento direto de sua enfermeira, Marnie. Naguela
noite, a todo momento, Leticia foi assistida e ficou muito boazinha; nem chorava. Na manha seguinte, dia
23/03, pediu para ir ao banheiro e ja estava mais consciente. Logo estavam no hospital, o papai e os irmaos,
que foram de grande ajuda naquele momento. Brincavam sempre com ela e a ajudaram na recuperagao.
Nesta manha, recebemos a visita do Dr. Upton e sua esposa, Sra. Linda. Ele disse que havia corrido tudo bem
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na cirurgia, que havia liberado o dedo minimo e o indicador de cada uma das maos e retirado a unha e um
ossinho do pé que estavam sendo desnecessarios. Mais tarde, Leticia se distraiu na area de recreacao com
palhacos do Circus Shriners. No dia seguinte, domingo dia 24/03, minha filha estava bem mais animada,
brincou muito com os irmaos e as recreadoras. Na segunda—feira, recebeu alta e fomos para o apart-hotel.
Durante uma semana, Leticia chorava a noite inteira com dores e formigamento. Voltamos ao hospital na
sexta-feira onde um médico plantonista a aguardava e, apds a consulta, receitou 'um remédio para
formigamento. Todos os dias eu fazia curativo no pé de minha filha e aos poucos ela se recuperava de mais
um desafio. Leticia € muito corajosa e disciplinada, o que ajuda muito na sua recuperagao.

Enquanto aguardavamos a retirada do gesso, fomos conhecer, na cidade, o Museu da Ciéncia. E um museu
muito interessante e muitas pessoas vao até |4 para estudar. Apds passarmos pela area que abordava o tema
“corpo humano”, vimos um mural de vidro, com variadas formas de maos em gesso, com diversas anomalias.
Neste mural, existia um video e a explicagdo de um caso de correcdo de mao. Para nossa surpresa, o médico
que estava no video era o Dr. Upton e, dito por ele, realizado ha 23 anos atras, em 1979. Aquele mural nos
mostrou que o Dr. Upton é uma referéncia em cirurgia plastica na cidade e no pais. Ela ja era famoso a 23
anos atras. Papai do céu nos levou ao caminho certo.

Apods trés semanas, nos internamos para a retirada do gesso, que aconteceu no dia 10/04. Saimos de la com
a certeza de mais uma missdo cumprida. Dois dias depois embarcamos para o Brasil, ja com previsao da
proxima cirurgia para junho/julho de 2002. Foi passado para mim, pela Terapeuta Ocupacional do hospital, o
tipo de tratamento que deveria ser aplicado na Leticia. Recebemos todo material necessario, que nao existe
no Brasil, para dar continuidade ao tratamento terapéutico.

Leticia estd bem, responde bem aos exercicios e massagens. Os dedos ja desincharam e estao lindos, pronto
para os anéis, assim que retirarmos as ataduras diarias. E muito gratificante olhar o sorriso da nossa filha e a
sua satisfagio ao mostrar aos amigos, que a abordam, os dedos que ela conquistou,

Obrigada ao Dr. Upton, a toda equipe do Shriners Hospital, aos amigos que nos ajudaram, aos meus filhos,
Luis Pedro e Frederico, que tornaram a recuperacdo da irmazinha mais rapida e agradavel pela sua
companhia e carinho,

Agradecemos, principalmente a Deus, por nos ter mostrado o caminho para mais esta graga.

Depoimento aos pais

Uma vez, escutei por um médico que me surpreenderia com minha filha. Agora Leticia esta com 5 anos €, a
cada ano que passa, vejo o quanto a Lelé é inteligente, determinada, carinhosa, perspicaz, feliz, amavel,
segura... Quando nds, pais, recebemos uma crianga especial, no primeiro momento, pode até nos faltar o
ch3o. N3o desistam nunca de caminhar, correr, lutar, pois, a cada momento, a cada atitude, vocés terao a
resposta do trabalho de amor dedicado a eles. Quando Deus me deu a Leticia de presente, é por que ele
sabia que eu seria capaz de cuidar dela e eu ndo vou decepciona-lo. Nunca.

DEBORA FIGUEIREDO
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