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Carcinoma Adrenal E Sua Relacdo Com A Via De Sinalizagdo Sonic Hedgehog
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Introducdo: A via de sinalizacdo sonic hedgehog (SHH) participa do desenvolvimento
embrionario de membros e da glandula adrenal, além de se relacionar ao surgimento de tumores e
sua progressdo em diversos tecidos, incluindo tumores de cértex adrenal. _x000D_ _x000D _
Relato de caso: Feminina, um ano, com acne em face e tronco, hirsutismo, pelos pubianos,
clitoromegalia, choro rouco, irritabilidade e edema facial, sintomas que se acentuaram nos meses
seguintes. Com 1 ano e 11 meses, teve diagnostico de carcinoma de cortex de adrenal esguerda.
Além dos estigmas virilizantes da paciente, chamava atencéo ao exame fisico a ma formagdo de
quirodéactilos da méo esguerda, que do segundo ao quinto possuiam atrofia de falanges. Redlizada
cirurgia para exérese tumoral com sucesso e melhora dos estigmas virilizantes
posteriormente._ x000D _ x000D__ Discussdo: A SHH est4 envolvida no processo embrionario de
diferenciacdo e desenvolvimento dos membros a0 longo do eixo antero posterior, sendo
fundamental na formagdo de quirodactilos. Estudos em camundongos demonstram que o
nocauteamento do gene da proteina SHH resulta na auséncia do segundo ao quinto quirodéctilo,
sendo preservado apenas 0 primeiro, que, contrariamente, necessitaria da inibicdo de SHH para
ser formado. A expressdo de SHH é controlada por outras proteinas dessa via de sinalizagdo. A
SHH também esta envolvida na embriogénese da glandula adrenal, possibilitando o crescimento
de capsula e cortex. Além disso, esta via de sinalizacdo se relaciona a tumores em diversos
tecidos, desde o surgimento até o desenvolvimento tumoral através do estimulo & angiogénese.
No caso descrito, ocorreu ma formacéo de quirodactilos em mao esquerda e tumor de cortex
adrenal - condic¢Oes que podem estar associadas a mutagdes da via SHH, sugerindo que a paciente
possa ser portadora desta condicdo. _x000D_x000D_ Consideracdes Finais: O estudo genético
desta paciente esta em andamento. A presenca da mutacdo no gene da SHH sera mais uma
evidéncia da relagdo desta via de sinalizagdo com o desenvolvimento de carcinoma de adrenal, o
gue pode contribuir para novas terapias e ferramentas diagnésticas. x000D _
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