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AVALIAÇÃO CLÍNICA E GENÉTICA DAS SÍNDROMES DE POLAND - MÖBIUS - 
CONTRIBUIÇÃO PARA COMPREENSÃO DE SUA PATOGÊNESE. Reis, A. M. D.; 
Larrandaburu, M.; Ehlers, J. A. C.; Schuler, L. (Unidade de Genética Médica-HCPA; Departamento de 

Genética UFRGS; Serviço de Neurologia-HCPA). 
As S. de Poland, Möbius e Poland-Möbius são entidades com algumas características similares incluindo defeitos de 
redução de membros e paralisia de nervos cranianos. Até agora é pouco claro os mecanismos etiopatogênicos 
envolvidos nestes. Alguns autores tem sugerido uma possível disrupção vascular durante a embriogênese, que 
explicaria tais alterações. O presente projeto procura um maior entendimento acerca destas síndromes, através de 
uma abordagem clínica, junto a uma investigação eletrofisiológica. Nossa meta esta dirigida para: (1) Caracterizar a 
expressão fenotípica de um grupo de indivíduos portadores destas síndromes; (2) Pesquisar fatores genéticos ou 
ambientais predisponentes; (3) Investigar neurofisiologicamente estruturas do tronco cerebral, cujos distúrbios 
podem estar relacionados com o espectro de manifestação destas entidades; (4) Identificar possíveis portadores 
assintomáticos. Até presente momento foram avaliados 10 pacientes (radiografias, TC, cariótipo, dermatoglifos e 
avaliacão psicológica) com a finalidade de verificar a possível extensão lesional. Também foram realizados o perfil 
eletrofisiológico nas famílias de 04 destes pacientes. (CAPES, CNPq, PROPESP-UFRGS). 

782 




