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Introdugcdo: A Sindrome de McCune Albright (SMA) é causada por uma variante genética
patogénica e expressa-se clinicamente por: mancha “café com leite’, displasia fibrosa e
endocrinopatias, sendo a mais frequente puberdade precoce periférica (PPP). Objetivo: Revisar as
bases para a abordagem terapéutica da PPP em decorréncia da SMA. Metodologia: Reviséo
integrativa nas bases de dados BVS, PubMed e SCIELO com descritores “McCune-Albright
Syndrome”, “Puberty”, “Treatment”, usando operador AND, resultando em 529 artigos. Destes,
foram selecionados 14 pela leitura dos titulos e resumos, aplicando critérios de inclusdo (artigos
gratuitos, em portugués, inglés ou espanhol e que abordassem o tratamento do quadro de PPP
atrelado a SMA) e de exclusdo (artigos de revisdo, estudos anteriores a 2008 e agueles que fujam
a0 objetivo desta revisdo). Resultados: Dos 14 artigos, 10 envolviam amostra do sexo feminino e
4 da populagdo masculina. Nos estudos envolvendo meninas, observou-se predominio das drogas
Letrozol e Tamoxifeno como estratégias terapéuticas eficazes e bem toleradas, reduzindo
sangramento vaginal, estabilizando crescimento e maturacdo 6ssea e melhorando a previsdo de
alturafinal, em contrapartida a discordancia a respeito da eficicia do Anastrazol - que se mostrou
ineficiente na interrupcdo dos sangramentos vaginais e na estabilizagdo da maturacéo
esguelética - e a falta de evidéncias concretas da efetividade da nova droga Fasdolex. A respeito
da populacdo masculina, tem-se 0 esquema Cetoconazol + Acetato de Ciproterona com bons
resultados no retardo a PPP e na estabilizacdo da maturagdo dssea, por meio da reducdo da
esteroidogénese testicular e efeito antiandrogénico, aém do esquema Bicalutamida + Anastrozol
relacionado a0 bom controle da acdo metabdlica da testosterona. Conclusdo: Por ser
independente do GnRh, a puberdade na SMA exige tratamento diferente do habitualmente
empregado na puberdade precoce central (andogos do GnRh). Os inibidores da aromatase,
tamoxifeno e ciproterona aparecem como opcoes terapéuticas, com alguns estudos mostrando sua
eficécia.
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