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Resumo: A Hiperplasia Adrenal Congénita (HAC) é uma das principais causas de Desordem de
Diferenciacdo Sexua (DDS) em meninas. Assim, dados os impactos fisicos e emocionais, o
cuidado integral é essencial. Esta revisdo busca apontar a importancia do cuidado pediatrico
integral direcionado a meninas portadoras de DDS secundéaria a HAC. Foram revisados
metandlises, artigos de revisdo e revisdes sistematicas de acesso livre em inglés dos ultimos 3
anos publicados no PubMed, cujo descritor foi “congenital adrenal hyperplasia’, sendo incluidos
estudos em humanos, do sexo feminino e menores de 18 anos. Os demais critérios de inclusdo
foram relevancia cientifica e qualidade metodologica. A HAC esta associada a defeitos na
esteroidogénese adrenal que resultam em um desequilibrio hormonal. Até 95% dos casos sao
associados a0 defeito na enzima 21-hidroxilase (CAH-210HD), que bloqueia total ou
parcialmente a producdo enddgena de glicocorticGides e mineralocorticoides, aumentando a
producdo de androgenos. O déficit de CAH-210HD decorre de mutagbes no gene CYP21A2 e
causa o fomento de 4-androstenediona. Assim, essa alteragdo causa variados graus de virilizagéo,
levando & ambiguidade genital no sexo feminino. Logo, o cuidado integral desde a sala de parto,
com viés multidisciplinar, é fulcral. Meninas portadoras de DDS secundaria a HAC ndo
adeguadamente tratadas possuem excesso de pelos corporais, clitoromegalia, aumento da massa
muscular, engrossamento da voz, oleosidade de pele e acne. Nesses casos, além do maior risco de
transtornos de adaptacéo e reagcdo extrema ao estresse, quando associado as DDS, pode haver
maior chance de introversdo e sentimentos de inferioridade com autoimagem e autoestima
prejudicadas. Além dos riscos conexos aos transtornos psicologicos, do ponto de vista do
crescimento, é observado que a estatura e idade dssea tendem a aumentar, adiantando a
puberdade em cerca de 1-2 anos, mas, geramente sem comprometer a estatura. Quanto ao
metabolismo, ha maior chance de resisténcia a insulina. Em relagdo a puberdade e fertilidade,
cerca de 40% das pacientes tém queixas menstruais na adolescéncia e complicacbes na
reproducéo e gestagdo, devido disfuncbes ovarianas e infertilidade. No que tange a0 manejo
cirtrgico, diretrizes recentes prezam por uma abordagem conservadora, visto que estudos a longo
prazo descrevem maior disfuncdo sexual e sensibilidade clitoriana reduzida em pacientes
submetidas a clitoroplastia, uma vez que afeta a qualidade de vida sexual naidade adulta. Assim,
no tratamento, € vital a reposicdo de glicocorticoides e mineral ocorticoides conforme necessidade
individualizada, além da multidisciplinaridade para assegurar cuidado biopsicossocial, visto que
o quadro requer aconselhamento, orientacdo e conscientizacdo desde a infancia até a vida adulta.
Logo, a complexidade da DDS secundaria a HAC exige um acompanhamento integrado e
longitudinal, pois garantir atencéo pediatrica abrangente otimiza a qualidade de vida das meninas
afetadas.
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