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Introducdo: A sindrome de Laron (SL) € uma doenca autossomica recessiva caracterizada por
insensibilidade ao hormdnio do crescimento. Descricdo do caso: Relatamos dois casos de uma
familia consanguinea brasileira. Os pais sdo primos de primeiro grau e tém trés filhas. A mais
velha foi inicialmente avaliada aos 4 anos por baixa estatura. Nascida a termo, 3,450kg (0,47
DP), 46cm (-1,69 DP). Altura alvo 152,7cm. Ao exame: peso 9,9kg (-4,7 DP), atura 80,2cm (-
5,67 DP) e fascies tipica de SL: fronte proeminente e ponte nasal achatada. |dade 6ssea 2 anos.
Propedéutica revelou IGF1 e IGFBP3 muito baixos. Realizados testes de estimulo para GH,
clonidina seguido de insulina, ambos com pico de GH>40ng/mL. Atuamente, aos 7 anos,
15,8Kg (-3,45 DP) e 96,1cm (-5,93 DP). A irma do meio tem 5 anos, 104,5cm (0,7 DP), higida.
A irmd mais nova foi avaliada com 1 ano: fascies tipica de SL além de cabelos esparsos.
Comprimento: 66,4cm (-5,51 DP), peso: 7030g (-3,65 DP). Também apresentou IGF-1 e IGFBP-
3 baixos e GH basal elevado: 11,48ng/mL. Submetidas a andlise molecular: encontrada mutagcao
em homozigose no éxon 2 do gene do receptor GH em ambas as criangas afetadas. Esta mutacéo
foi previamente descrita em 2002 em um paciente espanhol. Comentérios: A SL € uma doenca
rara, com poucos casos descritos na Ameérica do Sul. Baixa estatura grave, GH normal, IGF1 e
| GFBP3 baixos séo critérios de suspeic¢ao, especia mente se existe historia de consanguinidade.
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