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Resumo: Introdução: Este trabalho relata duas irmãs que apresentam hiperplasia suprarrenal congênita 
(HSC). A HSC resulta de erro no metabolismo dos esteroides. O risco de recorrência entre 
irmãos de pais heterozigotos é 25%. Descrição de caso: Caso 1 KIC, 18 anos, feminino, genitália 
ambígua ao nascimento; realizado cariótipo. Aos três meses, iniciou crises de desidratação grave 
e aos seis foi diagnosticada com HSC, forma perdedora de sal, iniciando prednisona. Cirurgia 
para abertura do canal vaginal aos dez meses, ampliação com enxerto cutâneo autólogo aos seis 
anos, vaginoplastia aos onze e sucessivas dilatações. Aos sete anos apresentou sinais de 
puberdade precoce e idade óssea de onze, usando análogo de LhRh por quatro anos. Menstruou 
aos onze anos após indução hormonal. Hipertensa desde 2011. Caso 2 AC, 9 anos, feminino, pré-
natal de alto risco por suspeita de feto com HSC. Nasceu com hiperpigmentação cutânea e 
genitália ambígua. Confirmada HSC na UTI, foi tratada precocemente com hidrocortisona e 
fluorhidrocortisona. Cirurgia para genitália ambígua com um ano e vaginoplastia aos quatro. Mãe 
relata recorrência de pneumonia e crises adrenais até ajuste medicamentoso. Com sete anos 
apresentou sinais de puberdade precoce e idade óssea de onze. Atualmente, usa análogo de LhRH 
e nega menarca. Hipertensa desde 1,6 anos. Comentários: Devido às varias cirurgias para 
correção anatômica faz-se necessário observar perfil emocional e desenvolvimento psicossexual. 
Fertilidade, sexualidade e menstruação devem ser abordadas com esses pacientes no início da 
adolescência. Destaca-se, portanto, a importância do diagnóstico precoce e da 
multidisciplinaridade no tratamento desta enfermidade.
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