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INTRODUCAO |

A associacao de VACTERL define-se pela presenca de, pelo menos 3, das seguintes malformacoes congénitas: defeitos vertebrais (V), atrésia anal (A),

Servico de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial

defeitos cardiacos (C), fistula tragueo-esofagica (TE) e anomalias renais (R) e do radio (L — Limb). Estima-se que a sua incidéncia seja,

aproximadamente, 1 caso por cada 10 000 a 40 000 nados vivos. A sua etiologia permanece desconhecida, apesar de estarem descritas alteracoes

geneéticas, cromossomicas e mitocondriais. O diagnodstico desta entidade é clinico, através da identificacao das malformacdes acima referidas, assim

como, pela auséncia de dados clinico e laboratoriais sugestivos de um diagnostico alternativo.
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Crianca foi adaptada com proétese auditiva, do tipo analdgico e retro-auricular, no ouvido esquerdo, aos 16 meses.
Actualmente com 2 anos, com boa evolucao da linguagem e desenvolvimento psico-motor adequado a idade.

DISCUSSAO

Na literatura médica existem poucos dados relativos a associacao entre hipoacusia e associacao de VACTERL. A sua ocorréncia implica a exclusao
de outras entidades, que partilham caracteristicas fenotipicas com a associacao de VACTERL, e com as quais faz diagnostico diferencial,
nomeadamente: sindrome de Townes-Brocks, sindrome oculo-auriculo-vertebral e sindrome de CHARGE. Encontram-se descritas na literatura

alteracoes do ouvido médio (hipoplasia do nervo facial e da corda do timpano, alteracoes da janela oval) com a associacao de VACTERL, no
entanto, as mesmas nao se verificaram no presente caso.
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