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Sindrome De Mccune-Albright, Gigantismo E Displasia Fibrosa Craniana Aos 5 Anos. Desafios
No Diagnéstico E Tratamento
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A sindrome de McCune-Albright é causada por uma mutagdo somaética ativadora do gene
GNASL, cursando com amplo espectro clinico, incluindo endocrinopatias de hiperfungdo como a
producdo excessiva de horménio de crescimento (GH), além de displasia fibrosa poliostética.
Relatar paciente com Sindrome de McCune-Albright portadora de macroadenoma produtor de
GH e prolactina iniciada aos 5 anos de idade.Paciente do sexo feminino, previamente higida,
iniciou aos 5 anos aumento da velocidade de crescimento, aumento do perimetro cefdico e da
hemiface direita, associados a cefaléa progressiva. Na avaliacdo inicial endocrinoldgica aos 7
anos e 11 meses, apresentava-se com alta estatura (Z-score + 4,99), obesidade grave (IMC no Z-
score + 3,64), abaulamento em hemiface direita (regido frontal e maxilar), acantose nigricans,
Tanner M1P1, auséncia de maculas café com leite. Realizada ressonancia magnética de cranio a
qual evidenciou displasia fibrosa grave na calota craniana direita, diversos ossos da face e base
do cranio com risco para compressdo, bem como lesdo selar e parasselar direita sugestiva da
presenca de macroadenoma hipofis&rio. Exames laboratoriais iniciais mostravam: prolactina
826,2 ng/ml, 1IGF-1 905 ng/ml e IGFBP-3 5,8 mg/L (ambos acima do P95 para a idade) e GH
21,66 ng/mL, VR < 3,61), sem alteracdo de outros hormdnios hipofisarios. A cintilografia éssea
com Tc-99 confirmou a displasia fibrosa no hemicranio e hemiface direita e auséncia de lesdes
osteogénicas significativas no restante do esqueleto. Pela hipétese de sindrome de McCune-
Albright foi iniciada cabergolina 0,5 mg/dia, porém paciente apresentou cefaléa importante com
turvagdo visual no inicio de tratamento e assim foi iniciado dexametasona para controle dos
sintomas e realizado exame neurooftalmoldgico para exclusdo de compressdo do nervo Optico.
Em associagdo foi realizado &cido zolendrénico (0,5 mg/kg) para melhor controle da displasia
Ossea. Houve reducéo da prolactina em 5 semanas (119,3 ng/ml), porém, sem controle do IGF-1
(836 ng/ml, VR: 105,3 - 499,1) e do GH (8,79 ng/ml, VR < 3,61). Devido a baixa resposta dos
IGFs e do GH a cabergolina, optado por iniciar Lanreotida 60 mg/més em dose inicia e
posteriormente aumentado para 90mg/més, com resposta favoravel em 10 semanas ap0s seu
inicio e bom controle do IGF1 (420 ng/ml, P95 499,1), IGFBP3 (4,4 mg/L, P95 499,1), GH (1,3
ng/ml, VR < 3,61) e daprolactina (13,8 ng/ml, VR < 14,4). Ap6s 5 meses de tratamento, paciente
evoluiu com reducéo da velocidade de crescimento (2 cm em 3 meses), sem desenvolvimento da
mama (M1), com aumento da pilificagdo genital (P2), reducdo da cefaleia. O gigantismo
associado a sindrome de McCune-Albright tem curso agressivo e seu tratamento deve ser precoce
e assertivo, a despeito do dificil progndstico da displasia dssea.
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