SINDROME DE McCUNE-ALBRIGHT: RELATO DE CASO
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Resumo

INTRODUCAO: Sindrome de McCune-Albright é uma doenca genética
causada por mutacdes somaticas no gene pds-zigotico GNASL,
caracterizada por puberdade precoce, manchas café-com-leite e displasia
fibrosa osseal?. A prevaléncia estimada varia entre 1/100.000 e
1/1.000.0003. O fenotipo clinico varia consideravelmente, mas puberdade
precoce é a manifestacdo mais comumente relatada®.

METODOS: Trata-se de um relato de caso.

RELATO DO CASO: Paciente feminina, 2 anos, trazida ao CRAI
do Hospital Materno Infantil Presidente VVargas (HMIPV) por sangramento
vaginal, devido a hipdtese de abuso sexual. Ao exame fisico, apresentava
presenca de sangue em pequena quantidade fluindo pelo orificio vaginal,
vulva com sinais de estrogenizacdo (mucosa trofica), himen integro com
bordas aumentadas de volume e telarca, ambos sugestivos de estimulo
hormonal. A inspecdo da pele percebeu-se mancha hiperpigmentada na
nuca. Abdome indolor a palpacdo, demais sem particularidades. Solicitados
exames para averiguar a causa da provavel puberdade precoce e excluir
hipotese de abuso. Os exames laboratoriais apresentaram-se dentro dos
parametros esperados para a idade (LH 0,1; FSH 0,2; prolactina 20,3), a
excecdo da dosagem do estradiol, de resultado 32. A ecografia pélvica
exibia: Utero homogéneo medindo 3,5 cm3, endométrio de 0,1cm, ovério
esquerdo 0,4cm? e ovario direito com cisto com dimensdes 1,7cm x 1,7cm
x 1,4cm. O exame de ressonancia magnética cerebral teve resultado
normal, sem nenhuma alteracdo digna de nota. A radiografia de méo e
punho para averiguar idade 6ssea teve como resultado um desvio padrdo de
4 meses, porém, em exames subsequentes apresentou desvios padrdo em
curva ascendente. A cintilografia 6ssea apresentava focos de hipercaptacéo
nas regides frontal e occipital do cranio, além da regido da mandibula. A
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coexisténcia de trés sinais percebidos aos exames clinicos e de imagem
(puberdade precoce, displasia fibrosa no cranio e manchas café au lait)
fecharam a hipotese da Sindrome de McCune-Albright. Paciente
permanece em acompanhamento e manejo clinico com a equipe da
ginecologia infanto-puberal do HMIPV, além de receber auxilio das
equipes de pediatria, endocrinologia e genética.

CONCLUSAO: Meninas que apresentam sangramento vaginal
prematuro devem ser avaliadas para a sindrome de McCune-Albright®> O
diagnostico depende de um alto indice de suspeita, e manchas cafe-com-
leite podem ser a pista para 0 mesmot!. O tratamento varia conforme sexo e
fenotipo clinico, sendo o anti-estrogénio uma medida eficaz>®

Palavras Chave: Sindrome de McCune-Albright; relato de caso; puberdade
precoce.
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