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Diferentes Apresentagdes Clinicas Da Sindrome De Mccune-Albright
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Introducdo: A Sindrome de McCune-Albright (SMA) é definida pela triade classica de displasia
fibrosa Ossea, manchas café-com-leite e puberdade precoce, mas outras endocrinopatias
hiperfuncionantes podem estar presentes, o que permite diferentes evolugdes clinicas entre os
casos. Objetivos. Descrever uma série de 4 casos de pacientes com SMA que diferem quanto sua
apresentacdo, evolugdo e associagdo com endocrinopatias. Métodos. Estudo descritivo,
retrospectivo baseado em andlise dos prontuérios dos pacientes com SMA em um ambulatério de
endocrinologia pediétrica. Resultados. Foram levantados os dados das quatro pacientes do
ambulatorio com diagndstico de SMA. No primeiro, uma paciente atualmente com 15 anos, com
diagndstico aos 7 anos e 8 meses pela ortopedia durante investigagdo de tumor de fémur através
de biopsia 0ssea, evoluiu com fratura de fémur, além de puberdade precoce central secundéria. A
segunda, atualmente com 12 anos, diagnostico feito aos 3 anos com apresentagdo inicia de
sangramento vaginal e manchas café com leite, apresentou ainda dor dssea importante, com
necessidade de tratamento com pamidronato, e também evoluiu com puberdade precoce central
secundéria. O terceiro caso foi diagnosticado aos 3 anos por apresentar manchas café-com-leite,
sangramento vaginal e claudicagdo em membro inferior esquerdo, também evoluiu com dor 0ssea
importante, além de fratura. Por Gltimo, uma paciente atualmente com 5 anos, diagnosticada aos
2 anos e 6 meses por sangramento vaginal e mancha café-com-leite, apresentava otite de
repeticéo associada a displasia fibrosa 6ssea dos 0ssos dos seios da face, arco zigomatico e 0ssos
temporais, evoluiu com hipertireoidismo subclinico e nédulos tireoidianos. Conclusdo: A SMA é
um doenca rara com prevaléncia estimada entre 1:100.000 e 1:1.000.000 e devido a sua natureza
de mosaico, suas apresentacOes clinicas e evolugdo variam de acordo com o tecido afetado.
Assim, torna-se importante o maior nimero de relatos de casos e experiéncia de cada servigo, na
tentativa de melhorar a abordagem desses pacientes.
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