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Introducdo: A Sindrome de McCune-Albright (SMA) é causada por mutacdes ativadoras no gene
GNASI e caracteriza-se por manchas café-com-leite, displasia fibrosa poliostética e hiperfuncéo
auténoma de glandulas enddcrinas, sendo a puberdade precoce periférica (PPP) a endocrinopatia
mais frequente. Objetivo: Relatar o caso de uma paciente diagnosticada com a sindrome de
McCune Albright e sua evolucéo favorével apos inicio do tamoxifeno. Métodos: Foi analisado
prontuario de uma paciente acompanhada no ambulatério de endocrinol ogia pediatrica de servigo
de referéncia. Resultados: TIS, 2 anos, sexo feminino, referenciada ao servigo de Endocrinologia
Pediatrica com queixa de sangramento vaginal ha 2 dias, associado ao relato de telarca desde o
nascimento. Auséncia de pubarca e odor axilar. Trouxe ultrassonografia pélvica evidenciando
Utero aumentado (8,4 cmd), ovario direito (0,4 cm®) e imagem anecdica, homogénea, ovalada,
contorno regular, medindo 5,5x4x5,6 cm em ova&rio esquerdo, sugestiva de cisto ovariano
(63cm3). Ao exame fisico, auséncia de alteracBes cutaneas, Tanner M3P1, sem outros achados.
Trouxe funcéo tireoideana, gonadotrofinas e estradiol normais, além de idade 6ssea compativel,
sendo solicitada cintilografia 6ssea para investigar etiologia do cisto ovariano volumoso. Apoés 9
meses, trouxe USG pélvica evidenciando remisséo do cisto e cintilografia 6ssea demonstrando
remodelacdo Ossea aumentada em fémur esquerdo e terco médio da tibia esquerda. Diante do
diagnostico de SMA foram solicitados TSH, T4 livre, IGF1, FSH, LH, estradiol, célcio, fosforo,
cortisol basal e poOs-dexametasona que vieram normais, descartando outras hiperfuncbes
enddcrinas. Iniciado tratamento com tamoxifeno 10 mg/dia. Realizada USG 3 meses apds inicio
do modulador do receptor de estrogénio que revelou Utero com 8,6 cms3, ovario direito com 1,6
cm? e esguerdo com 1,8 cm3 e 9 meses apds uma reducéo de 32,5 no tamanho uterino (volume
uterino:5,8cm3), auséncia de progressdo do estadiamento puberal com tecido mamério flacido e
auséncia de avanco na idade 6ssea (DP -1,0). Conclusdo: O diagnostico de SMA nem sempre €
fécil, especialmente na auséncia da triade, e, deve ser lembrado diante da presenca de cistos
ovarianos volumosos. Dentre as opcles de tratamento da PPP associada a SMA, devemos
destacar a boa resposta ao uso de antiestrogénico (tamoxifeno), observado na paciente descrita.
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