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Insuficiéncia Ovariana: Uma Evolugdo Atipica Da Sindrome De Mc Cune Albright.
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INTRODUCAO: A Sindrome de Mc Cune Albright é uma condicio rara caracterizada pela
mutacdo ativadora do gene (GNASL) que codifica a subunidade alfa da proteina G, gerando
aumento de fungdo nos receptores hormonais a ela acoplados. A triade cléssica consiste em
puberdade precoce independente de gonadotrofinas, displasia fibrosa poliostética e manchas café-
com-leite. Entretanto, sua apresentagdo pode ser bastante varidvel. OBJETIVO: Relatar a
evolugdo incomum de um caso de Sindrome de McCune Albright. METODOS: Relato de caso
através de revisdo de prontudrio e entrevista com a paciente, mediante sua autorizacéo.
RESULTADO: V.SS, sexo feminino, 2,8 anos, acompanhada inicialmente por muitiplas
fraturas de 0ssos longos sem mecanismo de trauma, bécio tirecideano e manchas café-com-leite.
Estadio de Tanner M2PL. Investigacdo clinico- laboratorial evidenciou: hipertireoidismo,
displasia fibrética poliostética, raquitismo hipofosfatémico e puberdade precoce independente de
gonadotrofinas, sendo diagnosticada Sindrome Mc Cune Albright. Iniciado tratamento com
Pamidronato, Carbonato de Célcio, Calcitriol, Fésforo, Metimazol e Tamoxifeno. Evoluiu com
necessidade de tireoidectomia parcial aos 5 anos, e consequente hipotireoidismo, em tratamento.
Aos 10 anos, apresentou torgao ovariana direita, necessitando de Ooforectomia ipsilateral. Quatro
meses ap0s, houve aumento progressivo de gonadotrofinas até niveis de hipogonadismo
hipergonadotrofico, sugestivo de insuficiéncia ovariana precoce. Suspenso Tamoxifeno e
realizados exames de imagem (Ultrassom pélvico e RNM) nos quais ndo foi encontrado ovério
esguerdo. Atualmente com 15 anos, em reposicao hormonal com estrogénio e progesterona.
CONCLUSAO: A Sindrome de Mc Cune Albright é uma condic&o rara com apresentagdo clinica
varidvel, sendo escassos na literatura relatos de faléncia ovariana precoce relacionado a

sindrome.
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