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Celebra-se em todo o mundo, em oito de marco, o Dia Internacional da Mulher. A data é muito
festejada, com direito a pronunciamento de autoridades, politicos e “Mensagens Bonitas” da Indus-

tria Farmacéutica.

Como estamos no més de Marco, isso nos leva a refletir sobre um dos direitos da mulher, entre tan-
tos conquistados a partir dos movimentos por sua liberdade, pela sua participagdo ativa na Sociedade
Civil, desde o dia em que lhe foi concedido o direito de votar. Pasmem, até 1932 a mulher nio tinha

esse direito até que Getdlio Vargas o concedeu. Nessa época, o Brasil vivia num regime ditatorial e a

Sociedade era ainda muito mais machista do que nos dias de hoje.

A partir do movimento estudantil iniciado na Franca, na década de 1960, que se espalhou pelo
mundo a fora e chegou ao Brasil com for¢a em 1968, muitas regras se transformaram na Sociedade,
ocorrendo uma revolugio de hdbitos e costumes, com a mulher hoje participando ativamente dos destinos da humani-
dade, em todas as frentes. Com muita emogio e principalmente, com esperanca, assisti a escolha da nossa Presidenta da

Republica, Dilma Roussef.

Aquele movimento estudantil cresceu de tal forma que propiciou a conscientizagio de outros segmentos da Sociedade,
sacodindo o mundo. Na esteira, ou embutido nesse movimento, cresceu a luta das Mulheres, pela sua liberdade e auto-

nomia. Obviamente que estd aqui incluida a liberdade sexual.

Essa liberdade sexual requer a garantia da anticoncepgio. Foi exatamente no ano de 1960 que surgiu no mercado a pri-
meira pilula anticoncepcional, fato que impactou fortemente nas relagdes da mulher com a Sociedade, com mudancas

que influiram inclusive na sua participagio no mercado de trabalho.

A pilula contraceptiva causou grande impacto social, provocando polémicas, debates no 4mbito cientifico, ético, mo-
ral e religioso. Mas nada impediu sua aceitagio definitiva, sendo, ainda hoje, 0 método mais conhecido e praticado
no mundo inteiro. Muitos avancos foram obtidos nas préprias pilulas, com redugio nas doses dos horménios que
as compdem, com novas formulagoes e vias de administracdo. Deu origem a pesquisas que redundaram em outros
anticoncepcionais hormonais administrados por outras vias, com a mesma seguranga e também como alternativas ao

uso da tradicional pilula.

Para o futuro, a tendéncia é que seja atendido o anseio das usudrias: mesma eficicia com maior comodidade de uso, sem

efeitos colaterais, provavelmente um produto de agao prolongada.

Acreditando nesse futuro também espero um anticoncepcional masculino que seja bem aceito pelos homens.

José Alcione Macedo Almeida
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~ RISCO DE DOENGA CARDIOVASCULAR E
SINDROME METABOLICA EM ADOLESCENTES
COM SOBREPESO E OBESIDADE COM SOP

RISK OF CARDIOVASCULAR DISEASE AND
METABOLIC SYNDROME IN OVERWEIGHT
AND OBESE ADOLESCENTS WITH PCOS

ADRIANA LUCIA CAROLO' , ANA CAROLINA JAPUR DE SA ROSA E SILVA?,
CAROLINA SALES VIEIRA> ANDERSON SANCHES MELO® E ROSANA MARIA DOS REIS*

RESUMO

Introdugio: A Sindrome do Ovirio Policistico (SOP) é uma disfuncio enddcrina com manifestagoes de irregularidade
menstrual e pardmetros clinicos ou bioquimicos de hiperandrogenismo. E frequentemente associada 4 dislipidemia e
intolerincia 4 glicose, com conseqiiente aumento da incidéncia de morbidade e mortalidade por Doenca Cardiovascular e
Sindrome Metabdlica (SM). Objetivo: Avaliar a presenca de fatores de risco para o desenvolvimento de doenga cardiovascular
e SM em adolescentes com sobrepeso e obesidade com SOP, atendidas no Ambulatério de Ginecologia Infanto-Puberal
do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto-Universidade de Sao Paulo. Material e Métodos:
Em 31 adolescentes com SOP obesas ou com sobrepeso foram coletados dados antropométricos de peso, altura, indice de
massa corpéreo (IMC), circunferéncia de cintura e pressao arterial. Foi avaliado o perfil, glicemia, insulina e o QUICKI
(Quantitative insulin sensitivity check index) para detectar resisténcia a insulina. Os critérios da SM foram definidos segundo
a NCEP ATP III e de risco de doenga cardiovascular segundo os pontos de corte de IMC da OMS. Resultados: A SM esta
presente em 30% das adolescentes com SOP. A circunferéncia da cintura esta aumentada em 75% e a redugao do HDL
colesterol em 80% dos casos, com uma correlagdo negativa entre esses achados. Cerca de 29% apresentaram triglicérides
elevados, 22% pressio arterial maior acima dos niveis normais e 22,6% glicemia de jejum acima dos padrées normais, com
QUICKI indicativo de resisténcia 4 insulina em 55% dos casos. Cerca de 58% das adolescentes avaliadas apresentam risco de
moderado a muito grave de co-morbidades associadas, segundo os critérios de pontos de corte de IMC, e 42% apresentam risco
ligeiramente aumentado, por possuirem menor grau de obesidade. Conclusdes: Adolescentes com SOP apresentam maior
risco de desenvolver doenga cardiovascular, com uma incidéncia de SM de 30%. A obesidade, principalmente a obesidade
abdominal, e baixos niveis séricos de HDL colesterol, sdo fatores de risco importante neste processo.

Palavras chaves: SOP, adolescentes, obesidade, sindrome metabélica e doencga cardiovascular

ABSTRACT

Introduction: Polycystic Ovary Syndrome (PCOS) is an endocrine dysfunction with manifestations of menstrual irregularity and
with clinical or biochemical parameters of hyperandrogenism. It is frequently associated with dyslipidemia and glucose intolerance,

with a consequent increase in the incidence of morbidity and mortality due to cardiovascular disease and metabolic syndrome (MS).

Objective: 10 assess the presence of risk factors for the development of cardiovascular disease and MS in overweight and obese
adolescents with POS seen at the Infantile-Pubertal Gynecology Outpatient Clinic of the University Hospital, Faculty of Medicine of
Ribeirdo Preto, University of Sio Paulo. Cases and Methods: In 31 overweight and obese adolescents with PCOS anthropometric
data regarding weight, height, body mass index (BMI), waist circumference and arterial pressure were obtained. The glycemia and
insulin profile was assessed, as well as the quantitative insulin sensitivity check index (QUICKI) in order to detect insulin resistance.

MS criteria were defined according to the NCEP ATP III and the risk of cardiovascular disease was determined according to the
WHO cut-off points for the BMI. Results: MS was present in 30% of the adolescents with PCOS. Waist circumference was increase
in 75% and HDL cholesterol was reduced in 80% of cases, with a negative correlation between these findings. About 29% presented
elevated triglycerides, 22% had arterial pressure above normal levels, and 22.6% had fasting glycemia above normal levels, with

the QUICKI indicating insulin resistance in 55% of cases. About 58% of the adolescents studied had a moderate ro very severe risk

of associated co-morbidities according to the BMI cut-off points, and 43%, by having a lower degree of obesity, had only a slightly

increased risk. Conclusions: Adolescents with PCOS are at higher risk to develop cardiovascular disease, with an MS incidence of
30%. Obesity, especially abdominal obesity, and low serum HDL cholesterol levels are important risk factors in this process.

Key words: PCOS, adolescents, obesity, metabolic syndrome and cardiovascular disease
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INTRODUCAO

A Sindrome do Ovirio Policistico (SOP) é uma disfuncio
endécrina comum em mulheres em idade reprodutiva, com
manifestagoes de infertilidade, irregularidade menstrual e pa-
rAmetros clinicos ou bioquimicos de hiperandrogenismo (hir-
sutismo, acne e excesso de androgénios). E frequentemente
associada 2 dislipidemia e intolerincia 4 glicose, levando a um
aumento da incidéncia de morbidade e mortalidade por Do-
enca Cardiovascular e Diabetes Mellitus tipo II. A resisténcia
A insulina estaria intimamente ligada a sua etiologia, pois tem
como conseqiiéncia o aumento da produgio de androgénios.'

A resisténcia a insulina, caracterizada pela hiperinsuli-
nemia ou glicose basal > 110 mg/ dL, é um dos parimetros
bioquimicos para determinar a Sindrome Metabdlica (SM),
juntamente com a presenca de outros dois fatores como obe-
sidade, determinada pelo indice de massa corporal (IMC)
> 30 kg/m? , mais especificamente a obesidade abdominal,
determinada pela circunferéncia de cintura > 0,88 cm, dis-
lipidemia, com elevagao de triglicérides e/ou LDL-colesterol
e hipertensio, com pressao arterial > 130/85 mm Hg. Esses
critérios da SM foram definidos segundo a NCEP ATP III
(2001)°. Muitas pacientes com SOP também apresentam as-
pectos da SM, incluindo a resisténcia 2 insulina, obesidade e
dislipidemia, justificando mais uma vez o risco aumentado de
Doengas Cardiovasculares e Diabetes Mellitus tipo II 2

Obesidade é comum entre mulheres com SOP e isto ¢
influenciado por vdrios aspectos como fatores genéticos, ati-
vidade fisica e dieta. Estima-se que 50% das mulheres com
SOP sejam obesas “. Em um estudo clinico multicéntrico com
305 mulheres com SOP nos Estados Unidos, o IMC variou
entre 35 e 38 kg/m” e a distribui¢ao da gordura corporal, de-
terminada pela razdo cintura-quadril, mais comum entre estas
mulheres foi a andrégena, que representa um forte preditor de
mortalidade por Doenca Cardiovascular, quando comparada
com a obesidade isoladamente’.

A dislipidemia deve ser a alteragio metabdlica mais co-
mum em mulheres com SOP. Cerca de 70% delas apresentam
alteragdes, borderline ou elevadas, dos lipides séricos baseados
nos critérios do National Cholesterol Education Program
(NCEP)®. A resisténcia 2 insulina e a hiperinsulinemia tem
sido associada a um padrio de dislipidemia, caracterizado por
redugio nos niveis de lipoproteina de alta densidade (HDL-
¢), e aumento nos niveis da lipoproteina de muito baixa den-
sidade (VLDL) e dos triglicérides, em mulheres com SOP7.

Estudos tém demonstrado alteracbes precoces na sensibi-
lidade e secre¢ao de insulina no curso da SOP indicando que,
semelhante as mulheres adultas, as adolescentes portadoras de

SOP, magras ou obesas, apresentam risco aumentado para in-

tolerdncia 4 glicose ¢ Diabetes Mellitus tipo II °. A presenca
de puberdade precoce, grupos étnicos (descendentes de His-
panicos e Africanos) e histdria familiar de SOP sio fatores de
risco que devem ser considerados no diagndstico desta do-
enca em adolescentes, uma vez que os sinais clinicos nao sio
muito claros nesta idade '°. Existe a possibilidade que a SOP
seja hereditdria, com predisposi¢io genética e manifestacoes
clinicas relacionadas com o meio ambiente. Foi relatada a in-
cidéncia aumentada de ovérios policisticos, diagnosticado por
ultrasonografia, em filhas de pacientes com SOD, em idade
pré-puberal, sem alteragao de androgénios circulantes ou LH
. A incidéncia de SOP em adolescentes com irregularidade
menstrual no nosso meio ¢ de 72,2% 2. O acompanhamento
das adolescentes com SOP se faz necessdrio para minimizar
as alteragbes clinicas e metabdlicas que podem interferir na
capacidade reprodutiva e evoluir para doencas cronico dege-
nerativas, com risco aumentado de morbidade e mortalidade.
Mulheres com SOP podem ter risco aumentado de doengas
cardiovasculares porque s3o expostas aos fatores de risco ainda

muito jovens, na adolescéncia.

OBJETIVOS
Objetivo Geral:

Avaliar a presenga de fatores de risco para o desenvolvi-
mento de doenga cardiovascular e SM em adolescentes com
sobrepeso ¢ obesidade com SOP atendidas no Ambulatério de
Ginecologia Infanto-Puberal (AGIP) do Hospital das Clinicas
da Faculdade de Medicina de Ribeirao Preto-Universidade de
Sdo Paulo (HC-FMRP-USP).

Objetivos Especificos:
Relacionar:
* ParAmetros antropométricos, clinicos e metabdlicos
com SM;
* Perfil lipidico com o risco de doenga cardiovascular;
e Circunferéncia de cintura e Indice de Massa Corporal

com risco de doenga cardiovascular

Casuistica e Métodos:

Foram selecionadas 31 adolescentes atendidas no AGIP-
HC-FMRP-USP, com SOP e que apresentavam sobrepeso ou
obesidade.

A SOP foi definida segundo o Consenso de Rotterdam,
que considera a presenca de pelo menos dois de trés critérios
diagnésticos: 1) Histéria clinica de irregularidade menstru-
al, sendo mais freqiiente a oligopamenonorréia; 2) Sinais cli-

nicos e/ou laboratoriais de hiperandrogenismo, 3) Presenga

Revista da SOGIA-BR 12(1): 3-8, 2011



ecogréfica de ovdrios policisticos, ou seja, volume ovariano
maior que 10 cm®e ou a presenga de 12 ou mais foliculos
com tamanho entre 2 e 9 mm. Sendo necessiria a exclusio
de outras enfermidades como: hiperprolactinemia, tireoido-
patias, hiperplasia adrenal cldssica ou nio cl4ssica e sindrome
de Cushing."

Foram coletados dados antropométricos de peso, altura,
indice de massa corpéreo (IMC) — peso(kg)/altura(m?) e cir-
cunferéncia de cintura, além da pressio arterial. Para avaliar
presenga de hirsutismo foi utilizado o Indice de Ferriman e
Galley modificado™, considerado hirsutismo o indice > 8.
Foram realizadas dosagens sanguineas para avaliagao do perfil
lipidico (Colesterol total-CT, Triglicérides-TG, HDL-coles-
trol), pelo método enzimético, e o LDL-colesterol foi calcula-
do a partir da férmula de Friedewald: (LDL = CT — (HDL +
TG/5)), e de glicemia e insulina. Para avaliar a sensibilidade &
insulina foram utilizados os valores basais de glicose e insulina
para cdlculo do QUICKI (Quantitative insulin sensitivity check
index) - (1/log insulina + log glicose), considerado resisténcia a
insulina valores < 0,33. A glicemia foi determinada através do
método de oxidase utilizando o kit Konelab 60i através do apa-
relho Wiener Lab® Rosario, e a insulina pelo método de qui-
miluminescéncia através do aparelho DPC 2000 Immulite®
(Diagnostic Products Corporation Los Angeles, CA, USA®).

Estas pacientes foram voluntdrias para participarem de
um programa de reeducagio alimentar para avaliar o efeito
da reducdo de peso sobre parimetros clinicos e metabélicos
da SOP. Todas as voluntarias assinaram um termo de consen-
timento livre e esclarecido para participarem do estudo (Pro-
cesso HC n° 4162/20006).

Para avaliar o risco de co-morbidades nesta populagio foi
utilizado pontos de corte de IMC, segundo a Organizagio
Mundial da Satide (OMS), 1998%.

Neste estudo, os dados preliminares coletados passaram
por uma andlise estatistica descritiva, estabelecendo-se mé-
dia e desvio padrio dos dados e relacionando-os com a SM
e risco de doenca cardiovascular. Para avaliar a correlagio da
circunferéncia de cintura e HDL colesterol foi usado o teste

de correlagdo de Pearson.

Resultados
Na tabela 1 estao descritas as caracteristicas antropométri-
cas das adolescentes, dados de perfil lipidico, indice glicémico,
pressdo arterial, volume ovariano médio, indice de Ferriman
e Galley ', apresentados em valores médios e desvio padrio.
Baseado em critério adotados pela OMS"®, quando udili-
zado pontos de corte de IMC, cerca de 58% das adolescentes

avaliadas apresentam risco de moderado a muito grave de co-
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morbidades associadas, e 42% apresenta risco ligeiramente au-
mentado, por possuirem menor grau de obesidade (tabela 2).

A freqiiéncia dos componentes da SM encontrada nas
adolescentes com SOP estdo expressos na tabela 3.

Para os critérios do diagndstico de SM, observamos que
75% das adolescentes apresentam a circunferéncia de cintura
maior que 88 centimetros, 80% tem HDL colesterol menor
que 50 mg/dL, 29% tem triglicérides maior ou igual a 150 mg/
dL, 22% tem pressdo arterial maior ou igual a 130 X 85 mmHg
e 22,6% tem glicemia de jejum maior ou igual a 100 mg/dL.

Tabela 1: Caracteristicas fisicas, perfil lipidico e glicémico das
adolescentes com sobrepeso e obesidade

Média Desvio padrao

Idade (anos) 16,72 1,55
Peso (kg) 82,95 13,06
IMC (kg/m?) 31,94 441

Circunferéncia de cintura (cm) 95,51 12,79
PAD (mm de Hg) 76,63 4,97
PAS (mm de Hg) 119,8 9,72
Insulina (mg/ dL) 16,64 11,97
Glicemia (mg/ dL) 86,4 12,2
Quick 0,33 0,043
Colesterol Total (mg/dL) 168,0 29,86
HDL Colesterol (mg/dL) 41,74 9,17
Triglicérides (mg/dL) 119,2 64,84
LDL colesterol (mg/dL) 102,0 23,43
indice de Ferriman 9,88 6,62
VOM (cm) 12,35 4,41

IMC - indice de massa corporeo, PAD - pressao arterial diastolica, PAS - pressao arterial
sistélica, QUICK - Quantitative insulin sensitivity check index, VOM - Volume ovariano
médio.

Tabela 2: Frequéncia dos pontos de corte de IMC e risco de co-
morbidades segundo OMS, 1998".

Pontos de corte Risco de

de IMC (kg/m?) Co-morbidades n %
24-299 Ligeiramente aumentado 13 42
30-349 Moderado 8 25,8
35-39,9 Grave 9 29,0
> 40 Muito grave 1 3.2

Tabela 3: Frequéncia dos componentes da Sindrome Metabdlica
nas adolescentes com SOP, segundo NCEP ATP Il (2001)3:

Componentes da Sindrome Metabolica n )
Glicemia de jejum > 100 mg/dL 7 226
HDL - colesterol < 50 mg/dL % 80,0
Triglicérides > 150 mg/ dL 9 290
Pressao arterial > 130/85 mm Hg 6 220
Circunferéncia abdominal > 88 cm 24 75,0
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Quando avaliamos quantas destas adolescentes apresen-
tam pelo menos 3 dos 5 critérios de SM, observamos que
30% delas tem diagnéstico confirmado para esta sindrome.
Sendo os mais freqiientes as altera¢des nos valores de circun-
feréncia de cintura e do HDL colesterol. Houve uma correla-
¢do negativa entre a medida da circunferéncia da cintura e os
valores de HDL colesterol (r = -0, 385, P= 0,03).

Com relagdo ao perfil lipidico, 29% das adolescentes apre-
sentam triglicérides aumentado e 80% apresentam HDL co-
lesterol reduzido.

A andlise do metabolismo nos carboidratos mostrou que
22% das adolescentes apresentam glicemia de jejum maior do
que 100 mg/dL, no entanto, alteragdo na sensibilidade 2 in-
sulina medida pelo indice de sensibilidade 2 insulina, o QUI-
CKI, detectou que 55% delas apresentam valores menores do

que 0,33, indicativo de resisténcia  insulina.

DISCUSSAO

Na nossa amostra 75% das adolescentes tém alteracio de
circunferéncia de cintura o que representa actimulo de tecido
adiposo na regido abdominal e maior risco de doenca cardio-
vascular. Maffets ez 2/ (2008)'¢ avaliaram a medida da circun-
feréncia da cintura e fatores de risco cardiovascular em crian-
cas em estdgio pré-puberal, e observaram que quanto maior
a circunferéncia de cintura maior a probabilidade de risco
de doenga cardiovascular, e a circunferéncia da cintura rela-
cionou-se negativamente com o HDL colesterol. Os autores
também observaram que essas criangas apresentavam HDL
colesterol menor e maior pressao aterial. Nao observamos na
nossa amostra relagao entre HDL colesterol reduzido e pres-
sdo arterial aumentada, apenas 22% delas tinham alteragdo de
pressdo arterial.

A circunferéncia de cintura é considerada um marcador
sensivel de doenga cardiovascular e pode identificar criangas
com gordura abdominal. Segundo Ridder ez 2/ e Tylor et al
1718 3 circunferéncia de cintura é um boa medida de gordura
abdominal em meninas. No nosso estudo, o aumento da cir-
cunferéncia de cintura teve correlagio negativa com a redugio
do HDL colesterol, achado este que reforga o risco cardiome-
tabélico, e corrobora com os dados de Maffets ez 2/ (2008)°.
Na avaliagao do risco cardiometabdlico em mulheres acima
de 25 anos com SOD, realizada por Cusson et 4/ (2008) *°, foi
evidenciado padrao semelhante ao encontrado nas adolescen-
tes deste estudo. _

Segundo Martinez et 2/ (2003) *° 0 padrio de dislipidemia
entre as mulheres, caracterizado por valores de triglicérides
acima de 200 mg/dL e valores de HDL colesterol menores

do que 50 mg/dL, aumenta em oito vezes a taxa de morta-

lidade por doencas cardiovascular, quando comparados com
mulheres com valores normais. O HDL colesterol ¢ um fator
importante no risco de doenga cardiovascular. Mesmo na pre-
senca de colesterol total ou LDL colesterol séricos elevados,
niveis aumentados de HDL colesterol podem contribuir sig-
nificativamente para minimizar o risco cardiovascular, sendo
considerado como fator de risco negativo.

Nos nossos achados, 29% das adolescentes apresentam tri-
glicérides aumentado e 80% apresentam HDL colesterol re-
duzido, sendo este o padrio de dislipidemia conhecido como
dislipidemia aterogénica’. Esta lipoproteina é considerada um
fator protetor de doengas cardiovasculares quando seus valores
estao acima de 60 mg/dL e pode refletir o estilo de vida seden-
tério das adolescentes, uma vez que o exercicio fisico seria um
dos responsaveis pelo aumento desta lipoproteina no sangue.

Em um estudo cujo objetivo era determinar quando a
obesidade aumenta o risco de SOP e quando o grau de obe-
sidade aumenta em pacientes com SOD, Yildiz ez a/ (2008)*
concluiram que o risco de SOP aumenta minimamente com a
obesidade, e 0 aumento da obesidade em mulheres com SOP
acompanha o aumento da obesidade na populagio geral, sen-
do considerado um fator ambiental.

Segundo os dados do IBGE publicados em 2003 e 2009
a incidéncia de sobrepeso e obesidade era de 19,4% e 4,0%
,respectivamente, entre meninas entre 10 e 19 anos em 2003
e passou a 20,5% e 4,9%, respectivamente, em 2009 nesta
mesma faixa etdria, refletindo 0 aumento de obesidade na po-
pulagdo em geral. 2%

Mesmo ainda nio se conseguindo estabelecer o papel da
obesidade no desencadeamento da SOP, temos observado o
crescimento da obesidade na popula¢io, relacionado a maus
habitos alimentares e sedentarismo, o que nos leva a esperar
que as complicagbes destas duas enfermidades tendam a au-
mentar, colocando estas adolescentes em situagio de risco
ainda maior.

Segundo a OMS" quanto maior o ponto de corte do IMC
maior o risco de comorbidades associadas 4 doenca cardiovas-
cular. Rossi et 2/ (2008) 24 observaram uma forte associa¢io
entre obesidade e SM em adolescentes obesas com SOP, com
uma caracteristica particular, de aumento do tecido adiposo
visceral. Na popula¢ao avaliadao temos 58% de adolescentes
com grau de obesidade determinados pelo IMC que as co-
loca em risco de moderado a muito grave de comorbidades
associadas 2 doenca cardiovascular, associado a isso 75% delas
apresentam gordura do tipo abdominal, composigio corporal
que acentua ainda mais o risco destas doengas.

Interessante observar que apesar de uma porcentagem

pequena destas adolescentes apresentarem alteragdo da glice-
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mia de jejum (22%), cerca de 55% delas j4 apresentam alte-
ragdo na sensibilidade 2 insulina, determinado pelos valores
do QUICK. Este fato pode estar relacionado a obesidade e
também ao padrio de dislipidemia encontrada em mulheres
com SOP7-8,

Ainda sio necessdrios estudos prospectivos que acom-
panhem estas jovens até a maturidade e consiga estabelecer
quais s3o os tratamentos mais eficazes para a obesidade, o que
poderia reduzir o risco de doenga cardiovascular ¢ SM nas

adolescentes com SOP.

CONCLUSAO

Adolescentes com SOP apresentam maior risco de desen-
volver doenga cardiovascular, com uma incidéncia de SM de
30%. A obesidade, principalmente a obesidade abdominal, e
baixos niveis séricos de HDL colesterol, sio fatores de risco
importante neste processo, ¢ ambos podem ser influenciados

pelo estilo de vida e hdbito alimentar das adolescentes.
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ASSOCIACAO DE MURCS NA INFANCIA E
ADOLESCENCIA: QUANDO SUSPEITAR?

MURCS ASSOCIATION IN CHILDHOOD AND
ADOLESCENCE: WHEN TO SUSPECT?

MARIANA DE ALMEIDA PINTO BORGES!, MARIA LUCIA ELIAS PIRES?,
DENISE LEITE MAIA MONTEIRO®, SUELY RODRIGUES DOS SANTOS*

RESUMO:

A associagio MURCS cujo mneménico significa aplasia/hipoplasia Miilleriana (MU), malformagio renal (R) e displasia
cervico-tordcica (CS), também ¢é conhecida como forma atipica da sindrome Mayer-Rokitansky-Kuester-Hauser (MRKH)
ou MRKH tipo II. Acomete pacientes do sexo feminino, tendo cariétipo 46,XX e fun¢io ovariana normal, sendo causa de
amenorréia primdria. O objetivo deste estudo foi descrever a sindrome e alertar para a necessidade de investigacio cuidadosa,
possibilitando o diagndstico, ainda na infincia ou no inicio da adolescéncia, da associagio de MURCS nas portadoras de
anomalias renais e/ou esqueléticas, permitindo iniciar o tratamento precocemente, além de se estabelecer o risco de recorréncia
e o aconselhamento genético das pacientes afetadas e suas familias.

Palavras-chave: associacio de MURCS, sindrome Mayer-Rokitansky-Kuester-Hauser, amenorreia primdria, agenesia renal,
displasia cérvico-tordcica

ABSTRACT

MURCS association [Miillerian agenesis (MU), renal abnormalities (R) and cervical-toracic somite dysgenesis (CS)], it is an atypical
Jorm of Mayer-Rokitansky-Kuester-Hauser (MRKH) syndrome or MRKH type II. It occurs in _females with kﬂryozype 46, XX and
normal ovarian function, as well as it is one cause of primary amenorrhea. The aim of this study was describing the syndrome and
emphasizing the necessity to investigate it carefully, establishing a precocious diagnosis of MURCS association, in childhood and
adolescence, especially if renal and/or skeletal abnormalities werflfound, in order to treat them, as soon as possible, beyond establishing
the risk of recurrence and the genetic counselling to patients and their family.

Key-words: MURCS association, Mayer-Rokitansky-Kuester-Hauser syndrome, primary amenorrhea, Kidney aplasia,
Cervicothoracic dysplasia
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INTRODUCAO

A associagaio MURCS, também conhecida como for-
ma atipica da sindrome Mayer-Rokitansky-Kuester-Hauser
(MRKH) ou MRKH tipo II, significando aplasia/hipolasia
Miilleriana (MU), malformagao renal (R) e displasia cervico-
tordcica (CS)"?, ¢ a condi¢do que se caracteriza clinicamente
pela aplasia ou hipoplasia de dtero, trompas e tergo superior
da vagina em pacientes do sexo feminino, que apresentam
como queixa principal amenorreia primdria e desenvolvimen-
to normal dos caracteres sexuais secunddrios.>>* A consti-
tuigdo cromossdmica é 46, XX embora tenham sido descritos
casos de disgenesia gonadal XY ou monossomia X com os de-
feitos congénitos acima mencionados®.

Ha4 relatos de casos em pacientes masculinos que apresen-
tam semelhancas 2 associagaio de MURCS. Trata-se de com-
binag6es de agenesia ou hipoplasia severa de ductos de Wolff
com ou sem malformages renais, esqueléticas, auditivas e car-
diacas. Nestes casos, ocorre agenesia renal unilateral associada
A agenesia de veias deferentes ipsilateral, infertilidade primdria
devido 4 azoospermia com anomalia de Klippel-Feil (fusio de
vértebras cervicais).>*”® No sexo masculino é denominada de
ARCS (Azoospermia, Anomalia Renal, Displasia na coluna
Cervical-toracica).»°

A associagio de MURCS/MRKH ocorre em 1:4500 nasci-
dos vivos do sexo feminino,*’ ¢ a segunda causa de amenorréia
primdria, seguida pela Sindrome de Turner?, tem etiologia ain-
da mal definida e as malformag6es encontradas sugerem defei-
tos no campo de desenvolvimento durante a embriogénese dos
6rgaos afetados a partir da quarta semana de gestagao.*’ A pa-
togénese estd intimamente associada a regressio dos ductos de
Miiller (paramesonéfricos), entretanto, nio foram encontradas
mutagdes e polimorfismos no gene codificador do horménio
anti-miilleriano (HAM), assim como em seu receptor."’

A possibilidade de heterogeneidade genética na etiologia
da associagio de MURCS tem sido buscada por genes possi-
velmente envolvidos, assim como a regido cromossdmica onde
estes se localizam. Estudo identificou o gene WNT4, localiza-
do no brago curto do cromossomo 1, expresso precocemente
no mesonéfron em desenvolvimento, como estando envolvi-
do no desenvolvimento das trompas de Faldpio, ttero, ovdrios
e glandulas mamdrias. Portanto, mutagdes do gene WNT4
tém sido associadas 3 malformacio dos ductos de Miiller e
virilizagao (hiperandrogenismo) em mulheres com caridtipo
46,XX, ao contrdrio de mutagoes localizadas no braco longo
do cromossomo 22, cujos resultados sio controversos quanto
4 sua associagaio com MURCS'*!,

O objetivo deste estudo foi alertar os profissionais de sai-

de que atendem criangas e adolescentes para a necessidade de

investigagdo criteriosa nas portadoras de anomalias renais e/
ou esqueléticas, buscando identificar a possibilidade da ocor-
réncia da associagaio de MURCS, o que poderia permitir o
diagndstico precoce, se possivel, ainda na infincia ou no inicio
da adolescéncia, proporcionando possibilidade de tratamento

precoce e evitando terapéutica equivocada e inadequada.

CLASSIFICACAO

H4 divergéncias na literatura quanto 2 classificagio da sin-

drome MRKH, da qual a associagio de MURCS est4 inclusa,

mas hé consenso de que seja parte do mesmo processo, onde
os ductos Miillerianos se diferenciam em tubas de Falépio,
titero, cérvix e parte superior da vagina.*®

A expressio clinica da Sd de MRKH ¢ varidvel, e estd as-

sociada com virias malformacoes adicionais. A classificacao

de Schmid-Tannwald and Hauser (1977) e a de Ducan et al

(1979), dividem a MRKH em trés formas: tipica, atipica e

associagio de MURCS, que seria um tipo isolado da sindrome

de MRKH. Em outras fontes, classifica MURCS como forma
atipica.’ Ainda existe um grupo que defende que a sindrome

MRKH, seria a forma parcial da associagio de MURCS, uma

vez que na primeira, as malformac6es associadas podem estar

ausentes, >34

A classificagio mais aceita na literatura divide a MRKH

em:

— MRKH Tipico (também chamada tipo 1, isolado ou
tipo A) ¢ identificado na laparoscopia ou laparotomia,
onde se evidencia protuberincia simétrica muscular
(remanescente miilleriano) e tubas de Falépio normais.
Também ¢ denominada de sequéncia de Rokitansky
quando apenas parte do ducto miilleriano (parte supe-
rior da vagina e ttero) € afetado."*

— MRKH Atipico (ou tipo B) ¢ associado 2 hipoplasia
assimétrica de 1 ou 2 protuberincias (remanescente),
com ou sem trompas de Falépio. Este tipo, frequente-
mente, € associado com outras anomalias, recebendo o
termo de Associagio de MURCS, referindo-se ao con-
junto de malformagoes congénitas encontradas em uma
mesma pessoa. A estas malformagdes estdao incluidas
principalmente defeitos genito-renais, como: auséncia
dos 2/3 proximais da vagina e auséncia ou hipoplasia
uterina (96% dos casos), agenesia unilateral ou ectopia
de um ou ambos os rins (88% dos casos), hidronefrose
e rim em ferradura. Também sao encontradas anomalias
de esqueleto, como: defeito vertebral, envolvendo seg-
mento cervical e/ou toricico, especialmente entre C5-
T1 (80% dos casos), assimetria, fusio de vértebras ou

vértebra em cunha, escoliose e anomalia de Klippel-Feil.
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Entre os defeitos menos freqiientes estao os auditivos e
anomalias cardfacas de severidade varidveis. Anomalias
ocasionais incluem baixa estatura, defeitos nas costelas,
defeitos em membros superiores e anomalia escapular
de Sprengel. Achados incomuns incluem a surdez, cisto
cerebelar, defeitos de ouvido externo, assimetria facial,
l4bio leporino, fenda palatina, micrognatia, defeito gas-

trointestinal e defeitos de lateralidade.>”!3

DIAGNOSTICO
Na suspeita diagnéstica de associagio de MURCS, ¢ ne-

cessario investigar a existéncia de outros casos de malforma-
¢Oes renais e de esqueleto, em parentes de primeiro e segundo
grau. A Sindrome MRKH, quando possui outros casos na fa-
milia, sugere transmissao por heranga autossdémica dominante
de expressao varidvel e penetrincia incompleta.”®

Também h4 relato de correlagao da ocorréncia de MURCS

e diabetes gestacional,*!®

assim como por uso de talidomi-
da na gestagio®. Por isso, diante da suspeita da associagdo de
MURCS, a histéria minuciosa sobre outros casos na familia,
intercorréncia na gestago, uso de teratdgenos e de doenca
crénica materna devem ser consideradas. O ideal é o diag-
néstico precoce, que permite iniciar o tratamento tdo logo
seja possivel, além de se estabelecer o risco de recorréncia e o
aconselhamento genético das pacientes afetadas.

Os exames complementares a serem solicitados variam na
dependéncia da faixa etdria e dos sintomas apresentados pela
paciente.

Ultrassonografia morfoldgica de 2° trimestre. pode ser
util no diagndstico antenatal, se deformidades esqueléticas,
renais ou cardfacas forem detectadas.

Ultrassonografia abdominal total. exame simples, ndo
invasivo, onde se pode observar a auséncia de estrutura ute-
rina, entre a bexiga e o reto. No entanto, estrutura quadran-
gular retro-vesical pode vir a ser, erroneamente, identificada
como utero hipopldsico ou juvenil; a qual, na verdade, cor-
responde a vestigio laminar, localizado embaixo do peritonio
e transversalmente ao lado posterior da bexiga, onde se fixam
os ligamentos uterossacrais. Na avaliagio de vias urindrias po-
dem ser evidenciadas malformacées renais.’

Ressonancia magnética (RMN). também ndo invasiva,
mais sensivel e especifica, no diagnéstico, que a ultrassonogra-
fia para avaliar a suspeita de aplasia de estruturas miillerianas,
podendo evidenciar malformagées renais e do esqueleto. Deve
ser solicitada quando os achados ultrassonograficos forem in-
conclusivos ou incompletos.®

Celioscopia. F exame invasivo, que necessita de hospitali-

zagdo e anestesia. Deve ser solicitado nos casos de diagnéstico
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duvidoso, apés realizagio dos outros exames de imagem cita-
dos previamente. Atualmente, tem sido reservada para a mu-
lher que deseja intervengdo terapéutica (construgio de neova-
gina). Este exame define a anatomia da regido, a malformagio
uterina, os remanescentes miillerianos e os ovérios.

Radiografia de Coluna. Para avaliar a presenca de mal-
formacoes esqueléticas, como colapso de vértebras.

Cariétipo. O caridtipo é normal (46, XX) e realizado para
excluir sindromes genéticas conhecidas tais como disgenesia
gonadal, resisténcia androgénica, entre outras.

Dosagem hormonal. Como a fun¢io ovariana ¢ normal,
os horménios FSH, LH e 17B-estradiol encontram-se em
niveis séricos normais. Como nao h4 sinais de hiperandro-
genismo, os niveis séricos de testosterona, androstenediona e
17-OH progesterona também sio normais.

Outros exames. Para avaliar malformacées auditivas e/ou
cardfacas, devem ser solicitadas audiometria e ecocardiografia,

. 4,6,8,
respectivamente. 9

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

As patologias que cursam com baixa estatura, com ou sem
estigmas de sindromes genéticas conhecidas, como Sindrome
de Turner e Sindrome de Noonan, sdo os principais diagnds-
ticos diferenciais na infincia.

Na adolescéncia, o diagnéstico diferencial muitas vezes
¢ realizado com causas de amenorréia primdria com carac-
teristicas sexuais secundérias normais, tais como disgenesia
gonadal pura XX, com estruturas miillerianas preservadas.
O diagnéstico diferencial inclui aplasia congénita de dtero
e vagina, atresia vaginal isolada, insensibilidade androgé-
nica e disgenesia gonadal XY, sendo nestes dois dltimos
o caridtipo que estabelece o diagnéstico. Septo transverso
vaginal e himen imperfurado, podem inicialmente confun-
dir, porém nestes casos, as pacientes possuem cérvix e utero

sem anormalidades.>%8

TRATAMENTO

Em geral, o tratamento depende da gravidade das mal-
formagoes,’ sendo frequentemente adiado até que a paciente
esteja pronta para iniciar a atividade sexual.

As opgoes terapéuticas devem ser avaliadas individualmen-
te, levando sempre em consideragio a escolha da paciente, po-
dendo incluir intervengdo cirtrgica do tipo neovainoplastia.

E essencial apoio psicoterdpico para a paciente assim
como para seus familiares, nos casos de malformagio con-
génita dos Srgios reprodutores, pois é comum o questiona-
mento sobre sua feminilidade, imagem fisica e capacidade

reprodutora.*®®
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CASO CLINICO

TRISSOMIA DO X
ASPECTOS RELEVANTES SOBRE
TRISSOMIA DO X - RELATO DE CASO

ITRISOMY X
RELEVANT ASPECTS ABOUT
TRISOMY X - CASE REPORT

IVANA FERNANDES SOUZA

RESUMO:

A trissomia do cromossomo X (47, XXX) ou “triplo X”, caracteriza-se por uma aneuploidia que corre em 1 a cada 1000
mulheres. O diagnéstico pode ser realizado no pré-natal ou apés o nascimento, através do cariétipo. Em geral nao apresenta
alteragdes clinicas ao nascimento, mas hé risco aumentado de anomalias congénitas, alteragoes no desenvolvimento e maior
prevaléncia de doenca psicética. Em menor frequéncia, sdo encontradas alteragoes nos tratos genital, urindrio e nos ovérios.
O desenvolvimento sexual e reprodutivo costuma ser normal, mas podendo ocorrer puberdade tardia ou precoce. Amenorréia
por insuficiéncia ou faléncia ovariana precoce também sao observadas.

Palavras-chave: aneuploidia, trissomia do X, desenvolvimento sexual, amenorréia

ABSTRACT:

Trisomy X (47, XXX) or “Triple X, characterized by aneuploidy, which runs in I per 1000 women. The diagnosis can be performed
antenatal or post-birth, through the karyotype. Generally does not cause clinical abnormalities at birth, but has increased risk for
congenital abnormalities, changes in body development and higher prevalence of psychotic disease. Less frequently, can occur genital
urinary and ovary abnormalities. The sexual and reproductive development often are normal, but delayed or premature puberty can
be observed. Amenorrbea due to insufficiency or premature ovarian ﬁﬁ'lure is another disfunction observed.

Keywords: aneuploidy , trisomy of X, sexual development , amenorrhea
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INTRODUCAO

As alteragdes cromossOmicas constituem causa im-
portante de morbidade e mortalidade!. Elas podem ca-
racterizar-se por alteragdes numéricas e/ou estruturais
dos cromossomos. As anomalias cromossomicas numé-
ricas consistem em uma alteragdo do nimero normal
dos cromossomos, sendo o aumento ou diminui¢do no
nimero de um Unico tipo de cromossomo chamado de
aneuploidia. As aneuploidias ocorrem em 0,3% dos nas-
cidos vivos, das quais a trissomia do cromossomo 21, mais
conhecida como sindrome de Down, é a mais frequente.
As aneuploidias resultam da auséncia de disjungdo cro-
mossdmica na fase de gametogénese ou durante o desen-
volvimento embrionario’.

As aneuploidias caracterizadas por altera¢des dos cro-
mossomos sexuais sdo encontradas em 1 a cada 400 nasci-
mentos e caracterizam-se por monossomia ou polissomia
do X.2

Dentre as aneuploidias que afetam o sexo feminino,
a melhor caracterizada é a monossomia do cromossomo
X (45,X), também conhecida como sindrome de Turner, e
suas variagdes.' No entanto, as polissomias do X, que con-
sistem no aumento do niumero dos cromossomos sexuais
como a trissomia, a tetrassomia e a pentassomia, tém atra-
ido o interesse dos pesquisadores de genética clinica, com
0 objetivo de correlacionar o fendtipo com o caridtipo das
pacientes acometidas.’

TRISSOMIA DO X

A trissomia do cromossomo X (47,XXX) ou “triplo X7,
foi identificada por Jacobs et al. em 1959, em uma mulher de
35 anos com inteligéncia normal e histéria de amenorreia aos
19 anos de idade.> %> ¢ Sua incidéncia € estimada em 1 a cada
1000 mulheres* 7 ® e as evidéncias sugerem que apenas cerca
de 10% dos casos sio diagnosticados.’

A trissomia do X caracteriza-se pela presenca de um cro-
mossomo X adicional em cada uma das células femininas.”
O caridtipo 47 XXX ¢ a formagio mais freqiiente, mas mo-
saicos ocorrem em cerca de 10% dos casos como: 46, XX
1 47, XXX 5 47, XXX / 48, XXXX ou em combinagbes in-
cluindo a sindrome de Turner 45,X / 47,XXX; 45,X / 46,XX
/47, XXX.6

A maijoria dos casos de triplo X decorre da nao-disjungio

5,10

na meiose I materna estando mais associadas a idade ma-

terna avangada,® mas a nio disjun¢io pode ocorrer também
na meiose II ou no desenvolvimento pés-zigdtico."®
O diagnéstico pode ser realizado no pré-natal através

1 3,6
>

da amniocentese ou bidpsia de vilo corial,>® mas devido a

auséncia, na maioria dos casos, de alteragoes fenotipicas ca-
racteristicas, o diagndstico da sindrome do triplo X ¢ fre-
quentemente realizado tardiamente, apds o nascimento, e
mais frequentemente na adolesccéncia e vida adulta, através

do cariétipo.’

Caracteristicas clinicas

A presenga de triplo X, em geral, no determina alteragoes
clinicas ao nascimento e sio poucas as caracteristicas fisicas
consistentemente associadas a essa constitui¢io cromossdmi-
ca.'"? Estudos que acompanharam o desenvolvimento dessas
mulheres observaram que elas tém risco aumentado de apre-
sentar anomalias congénitas e altera¢es no desenvolvimento,
mas na maior parte dos casos as alteragbes nio sio acentu-
adas."" 3 Na realidade, existe uma considerdvel variagio no
fenétipo, com algumas mulheres levemente afetadas e outras
com caracteristicas fisicas mais significativas.® As caracterfs-
ticas fisicas marcantes ou dismorfismos faciais nio sio co-
mumente associadas com 47, XXX. No entanto, achados
fisicos menores podem estar presentes em alguns individuos,
incluindo epicanto, hipertelorismo, fissura palpebral, clino-
dactilia, pés planos, térax escavado e hipotonia.”? Algumas
mulheres com esta condigdo podem ser mais altas do que a
média,”? estando algumas com estatura no percentil 75.°

Ressonincia nuclear magnética do cérebro dessas mulhe-
res parece mostrar volume cerebral diminuido,?® sendo o peri-
metro cefdlico médio abaixo do percentil 50, contudo nio h4
varia¢do individual significativa.®

A sindrome do triplo X estd associada a risco aumentado
de deficiéncia de aprendizagem e desenvolvimento das habi-
lidades de fala e linguagem.”?® As mulheres afetadas podem
apresentar nivel de inteligéncia( QI ) inferior, alguns trabalhos
sugerindo QI 20 pontos inferior ao dos controles.®* Embora
deficiéncia cognitiva e retardo mental sejam raros, muitas pa-
cientes apresentam algum grau de deficiéncia cognitiva tanto
no dominio verbal quanto nio verbal.®

Dificuldades comportamentais e emocionais podem ser
observadas, variando muito entre as afetadas.”? A doenca psi-
cética parece ser mais prevalente em mulheres adultas com
triplo X do que nos grupos controles.?

As alteragoes do trato genital e urindrio sdo vdrias, tais
como: rim unilateral, displasia renal e malformagoes do ové-
rio."* Cardiopatias congénitas também sao descritas, incluindo
fibrilagdo atrial, comunicagdo interventricular, estenose pul-
monar e coarctagio da aorta.” Convulsées ocorrem em cerca
de 10% das mulheres afetadas,” incluindo crises de auséncia,
convulsdo parcial ou generalizada.® Constipagio intestinal e

dor abdominal também sio comuns.>®
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Desenvolvimento sexual e reprodutivo

O desenvolvimento sexual e reprodutivo nas mulheres
com triplo X, em geral ¢ normal,”*7 mas pode ocorrer casos
de puberdade tardia ou precoce.® Amenorreia e insuficiéncia
ovariana também sio observadas, sendo a média de idade da
menarca ligeiramente aumentada nestas pacientes em relagao
ao grupo controle.! Em mulheres adultas, a faléncia ovariana
prematura (FOP) também sugere ser mais prevalente que nos
controles.** Um estudo relevante realizou a triagem genética
em mulheres com triplo X e identificou 3% de casos de FOP
entre as mulheres afetadas. Ressalte-se que grande ndmero
dos casos notificados de FOP em pacientes com trissomia do
X, também tém sido observadas outras doengas auto-imunes,
como por exemplo tireoidite auto-imune.®

Os relatos de gestagbes bem sucedidas em pacientes por-
tadoras da trissomia do X, vem corroborar que a fertilidade
em geral é normal na maioria destas mulheres. No entanto,
seguramente ainda hd necessidade significativa de mais pes-
quisas nesta drea.’

Como a alteragio cromossdmica geralmente ocorre
como um evento aleatério durante a formagio das células re-
produtivas, a maioria dos casos de sindrome do triplo X nio
sdo herdados,” mas o risco de ocorrer aneuploidia em descen-
dentes de portadoras desta anomalia é maior que na popula-

¢do em geral.?

Orientacdo aos pais e profissionais da salde

Os pais de pacientes portadoras de triplo X devem ser in-
formados que esta alterago cromossdémica é um evento alea-
tério, nio passivel de prevengio. Também devem estar cien-
tes, caso o diagndstico tenha sido realizado no pré-natal, que
a sobrevida das criangas portadoras da sindrome, com diag-
néstico por amniocentese, é de 99% e o risco de recorréncia é
menor que 1%, na familia.®

A auséncia, na maioria dos casos, de alteragoes fenotipicas
caracteristicas faz com que o diagnéstico da sindrome X ocor-
ra apenas na adolescéncia ou vida adulta, através do cariétipo.?

A suspeita do diagnéstico de trissomia e sua confirmagio,
com frequéncia, ¢ realizada em clinicas de infertilidade, devido
as caracteristicas do quadro sugerirem a possibilidade de faléncia
ovariana precoce, ou em centros especializados, como os psiquid-
tricos, pela associagio de alguns casos a distirbios psiquidtricos.’

Alguns estudos observaram associagio da ocorréncia do
triplo x com a idade materna, sendo o risco especifico para a
trissomia do X na ordem de 1/450, quando a idade materna
33 anos e atingindo 1/250 aos 43 anos.°

As informagoes acima relatadas devem ser claramente ex-

plicadas & paciente e seus familiares, para que tenham consci-
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éncia da gravidade do mesmo,das limitagoes e do prognéstico

Reservado.

RELATO DE CASO

Paciente de 19 anos de idade, deseja orientagio quanto a
necessidade de manutengao da associagao de etinil estradiol
35 mcg com acetato de ciproterona 2 mg (anticoncepcional),
que toma desde os 15 anos e 8 meses, por indicagio do endo-
crinologista como tratamento de amenorreia priméria. Nio
teve namorado nem atividade sexual até o momento, razio
de estar em divida sobre a necessidade da pilula. Manifesta
desejo de tratamento “mais natural” e esclarecimentos sobre
seu diagndstico e progndstico futuros. Nao menstruou sem-
pre que interrompeu o uso do contraceptivo oral. Refere de-
senvolvimento espontineo dos caracteres sexuais secunddrios,
com pubarca aos 12 anos e telarca aos 14anos. A menarca so-
mente ocorreu apds uso do contraceptivo hormonal. As dosa-
gens séricas basais de estradiol, FSH e LH, realizadas aos 13 ¢
aos 14 anos de idade, apresentavam niveis de estradiol baixo e
gonadotrofinas elevadas (estradiol sérico: menor que 7 pg/ml;
FSH basal: 86,6 UI/L; LH basal: 21 UI/L e IGF1: normal).

A Ultrassonografia pélvica realizada aos 12 anos revelava
ttero medindo 1.0 x 1.2 x 4,7 cm, volume de 3 cm3, com
dominincia do colo em rela¢do a cérvice (corpo/colo = 1:2) e
ovérios nio identificados (figura 1).

A paciente com 13/14 anos de idade, por nio apresentar
caracteres sexuais secunddrios compativeis com sua idade, foi
submetida a exame de caridtipo pela técnica Bandas G que
revelou cariétipo 47 XXX (figura 2).

A Ultrassonografia abdome total, realizado 2 anos apés o
inicio do uso de contraceptivo oral evidenciou dtero com vo-
lume de 12,9 cm?; ovdrios, rins e demais érgdos intracavitdrios
dentro da normalidade.

Nasceu de parto normal a termo, tendo sua mie gestado
e parido aos 29 anos. Histéria de crescimento e desenvolvi-
mento normais na infAncia. Negava doengas associadas, nio
faz uso de nenhum outro medicamento. Cursa a universidade,
ndo relatando problemas escolares ou dificuldade de aprendi-
zagem.

Ao exame fisico apresenta-se em bom estado geral, pilifi-
cagdo normal, auséncia de acne ou estigmas faciais. Estatura:
1,79,5 cm ( percentil > 97,5 %), Peso: 57 Kg ( percentil 75%)
e IMC: 17,5. Ausculta cardiaca sem alteragoes. Mamas pe-
quenas, hipodesenvolvidas ( Tanner 4). Abdome plano, flici-
do, indolor e sem massas palpdveis.

Genitais externos: Pelos pubianos Tanner 5, clitéris nor-
mal, himen integro, pérvio e anular. O estudo citogenético re-

alizado através de sangue periférico, em cultura de 72h, apre-
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sentou alteragio numérica importante. Com bandas “G”, foi
evidenciada em todas as células estudadas, a presenga de um
cromossoma sexual “X” extra (47, XXX). Sugere-se, portanto,

aconselhamento genético.
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Figura 1- Ultrassonografia pélvica

Objetivando melhor esclarecimento do caso optou-se
pela atualizagio da dosagem sérica do estradiol e das gona-
dotrofinas hipofisdrias, apés 15 dias da suspensdo do uso do
contraceptivo oral. Os resultados revelaram estradiol: 7 ng/
ml; FSH: 128 mUI/ml; LH: 50 mUI/ml e Prolactina: 21.
Os exames realizados confirmaram o quadro de insuficiéncia
ovariana responsdvel pela amenorreia. Optou-se entdo pela
substitui¢io da anticoncepgio do anticoncepcional hormonal
pela terapia de reposi¢ao hormonal mais adequada ao caso em
questdo, orientando-se quanto a infertilidade associada com

progndstico desfavordvel.

CONCLUSAO

A trissomia do cromossomo X é uma aneuploidia sem fe-
nétipo caracteristico que pode cursar tanto com puberdade
normal como com puberdade precoce ou tardia, podendo
associar-se a faléncia ovariana prematura e infertilidade.

Na confirmagio diagnéstica, deve-se proceder a investiga-
¢do de outras anormalidades como: alteracoes cardioldgicas e
renais que apesar de incomuns, podem acompanhar o quadro.
Pacientes femininas com alteracoes da puberdade, diminuicao
do quociente de inteligéncia, dificuldades de aprendizagem,
ou infertilidade devem ser avaliadas quanto a possibilidade da
sindrome XXX.

O diagnéstico permite melhorar a qualidade de vida das
pacientes sobretudo no que concerne ao diagndstico e trata-
mento das alteragbes associadas, prevencio e tratamento de
distdrbios puberais e aconselhamento quanto a fertilidade
futura. Nos quadros associados a insuficiéncia ou faléncia
ovariana, o tratamento com reposi¢io hormonal se impée.
As pacientes com fertilidade preservada tem indicagio de
contracepgio respeitando-se as necessidades individuais de

cada caso.
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NOTICIAS E AGENDA

—_—

Programe-se

XII Congresso Brasileiro da SOGIA.

Serd realizado no Maksoud Plaza Hotel em Sao Paulo, de 28 a 30 de Junho de 2012,
o XII Congresso Brasileiro de Obstetricia e Ginecologia da Infancia e Adolescéncia,

evento maior da SOGIA-BR.

Titulo de Qualificacao em Obstetricia

e Ginecologia da Infancia e Adolescéncia 2012
Edital

Durante o XII Congresso Brasileiro de Obstetricia e Ginecologia da Infincia e Adolescéncia, de 28 a 30 de Junho de
2012 em Sao Paulo-SD, serd realizado concurso para obten¢io de Titulo de Qualificagao em Obstetricia e Ginecologia da
Infancia e Adolescéncia. O concurso constard de prova escrita e avaliagao do Curriculum Vitae.

A prova escrita constard de 40 questdes na forma de teste de multipla escolha com uma nica resposta correta.

O Curriculum serd analisado pela comissio examinadora e deve comprovar a efetiva experiéncia (estdgio, atuagio em
Servigo Especifico, publicagdes) do candidato, na 4rea da tocoginecologia da infincia e adolescéncia.

Para conseguir aprovagio o candidato deverd alcancar a nota minima sete, na escala de zero a dez. A prova escrita cor-
responde a 60% e a andlise curricular 40% da nota final.

A ficha de inscri¢ao (disponivel no site do congresso) deverd ser encaminhada devidamente preenchida e acompanhada
do comprovante de depésito do valor correspondente a taxa de inscricio (Banco Bradesco agéncia 498-7 CC 58853-9),
pelo fax (11) 3088-2971, até o dia 20/06/12, bem como a documentagio exigida no item pré requisitos. Os originais dos
documentos deverio ser apresentados A comissao examinadora no local da prova.

Fazem parte deste Edital:
A — Os pré-requisitos que permitem a inscri¢ao para o concurso.

B — Lista de 37 pontos dos quais serdo extraidas as questdes da prova.
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NOTICIAS

A - Pré-requisitos

Para efetuar a inscri¢io o candidato terd que comprovar:

1.
2.
3.

Ser s6cio da SOGIA-BR, quite com as taxas de anuidade até 2011.
Estar regularmente habilitado pelo CRM, com anuidade paga.
Ser portador do TEGO.

B - Lista de pontos

1.

COEN R S

9.

10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.
22.
23.
24.
25.
26.
27.
28.
29.
30.
31.
32.
33.
34.
35.
36.
37.

Embriologia e anatomia do aparelho genital feminino

A consulta ginecolégica na infincia

A consulta ginecolégica na adolescéncia e a ética médica
Vulvovaginite na infincia

Sinéquias dos pequenos ldbios

DST na infincia e adolescéncia

Sangramento genital na infincia

Crescimento, desenvolvimento e puberdade normal
Puberdade precoce e puberdade tardia

Sangramento uterino anormal na adolescéncia

TPM e dismenorréia na adolescéncia

Amenorréia primdria

Amenorréia secunddria na adolescéncia

Malformagoes genitais

Disttirbios da Diferenciagao Sexual (DDS)

A sexualidade na infincia e adolescéncia

Abuso e violéncia sexual na infincia e adolescéncia
Sindromes adrogénicas

Sindrome dos ovdrios policisticos

Processos inflamatérios da mama

Tumores da mama na adolescéncia

Alteragoes do desenvolvimento e malformagoes da mama
Tumores do trato genital inferior em criancas e adolescentes
Tumores do trato genital superior em criangas e adolescentes
Anticoncep¢io na adolescéncia

Epidemiologia da gravidez na adolescéncia

O risco obstétrico na adolescente

O aborto na adolescéncia

Assisténcia Pré-Natal na adolescente

Aspectos psicolégicos da gravidez na adolescéncia
Aspectos nutricionais da gravidez na adolescéncia
DHEG na adolescente

Trabalho de parto prematuro na adolescente

Restri¢ao de crescimento intra-uterino em adolescente
Assisténcia ao trabalho de parto e parto na adolescente
A mie adolescente e amamentagio

Puerpério e planejamento familiar da adolescente
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Instrugdes aos autores

A Revista da SOGIA-BR ¢ um periddico trimestral da Sociedade Brasileira de
Obstetricia e Ginecologia da InfAncia e Adolescéncia, dirigido aos médicos e pro-
fissionais de 4reas afins que trabalham no atendimento de criangas e adolescentes.
Destina-se & publicagdo de artigos originais que versem sobre temas especificos da
drea e que ndo tenham sido publicados em outro periédico. Podem ser escritos
em portugués ou em espanhol.

Os trabalhos devem ser encaminhados preferencialmente por e-mail sogia@
sogia.com.br. com cdpia para josealcione.almeida@gmail.com acompanhados
de autorizago assinada por todos os autores para sua publicagio na Revista da
SOGIA-BR. Quando for encaminhado pelo correio deve ser gravado em CD
com duas copias em papel, para o endereco da SOGIA constante na primeira
pagina da Revista.

Quando enviado por e-mail, a autorizagdo para a publicagdo assinada pelos au-
tores ¢ dispensada desde que conste o endereco eletronico dos mesmos, para
contato pela comisso editorial.

Todos os artigos recebidos serdo submetidos & andlise pela comissdo editorial. Os
que ndo se enquadrarem nas normas da revista serdo devolvidos com as orienta-
¢Oes para as devidas corregdes.

A revista publica artigos nas categorias Artigo Original, Artigo de Revisdo e Re-
lato de Caso. Uma vez aprovado, o artigo passa a ser propriedade da Revista da
SOGIA-BR.

Na se¢do noticias podem ser publicadas cartas aos editores, bem como noticias
sobre assuntos de interesse para os leitores, desde que a comissao editorial con-
sidere pertinente.

A comissio editorial ¢ dado o direito de aprovar ou ndo os artigos recebidos.

Os conceitos e opinides contidos no texto sio da inteira responsabilidade dos
autores.

Todos os trabalhos publicados passam a ser propriedade da revista.

Normas para publicagio em nossa revista

1. Cada trabalho poderd ter até sete autores.

2. O texto de Trabalho Original, Trabalho de Atualizagio ou Revisio e Ralato
de Caso devem ser digitados em arquivo Word em papel tipo A4, letra Times
New Roman, tamanho 12, espagamento entrelinhas de 1,5 e com 12 a 18
paginas.

3. No texto, nio se deve fazer uso de letras maitisculas para destacar palavras
nem mesmo no caso de nome préprio (Pereira, e ndo PEREIRA). Nio se deve
usar ponto em siglas (OMS, e ndo O.M.S.) nem abreviagdes diferentes das
cldssicas e habituais.

4. Na p4gina de rosto do trabalho, colocar o titulo deste, em portugués e inglés,
nome completo e titulagio dos autores, incluindo a fungio ou cargo na insti-
tuicao onde foi desenvolvido o trabalho.

5. Exige-se a identificagdo da institui¢o onde este se desenvolveu. O enderego
do autor para correspondéncia deve ser completo, incluindo e-mail e/ou fax.

6. O corpo de trabalho de investigagio deve ser desenvolvido nos moldes: intro-
dugdo, casuistica e métodos (evitar o termo metodologia), resultados, discus-
s30 e conclusio.

7. Todos os trabalhos (original e atualizagdo) devem conter resumo (portugués) e
abstract (inglés) e devem ser redigidos de forma a dar as informagdes completas
do texto, de forma condensada. Sempre colocar palavras chaves e keywords.

8. Figuras, gréficos e tabelas, devem ser o mais simples possivel, somente com as
informagdes estritamente necessarias & compreensio do texto. Fotos devem ser
em alta resolugdo, proprias para impressdo.

9. Referéncias bibliograficas: nao ultrapassar 30 referéncias, que devem ser re-
lacionadas no final do trabalho, por ordem de citagdo no texto. No texto
as referéncias devem seguir o padrio exemplificado aqui: Puberdade Precoce
ocorre em 20 de cada 20 mil criangas'. Essa referéncia serd a primeira da lista
das referéncias bibliograficas no final do texto.
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