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Hiperplasia adrenal congénita por deficiéncia da 21-hidroxilase

Formas Clinicas

1) Forma classica: o hiperperandrogenismo ocorre desde a gestacéo.
Divide-se em:
Virilizante com perda de sal (75%)
Virilizante simples (25% dos casos)
2) Forma néo classica: o hiperperandrogenismo néo € evidente ao
nascimento. Manifesta-se na infancia, adolescéncia ou em adultos.
Pubarca precoce,hirsutismo, acne,disturbio menstrual, infertilidade.

Hiperandrogenismo
desde a gestacéo
e Sexo Feminino:
Genitalia ambigua: clitorimegalia, escrotalizagdo das pregas labioescrotais.
Classificacao de Prader: graus LILIILIV,V

e Sexo Masculino:
Macrogenitossomia

e Ambos os sexos: Virilizacao progressiva: pelos pubianos, acne, odor
axilar, crescimento rapido,avanco da idade 6ssea,masculinizacao dos
habitos,voz grave,hipertrofia muscular.

Perda de sal

ocorre:4-6 semanas pos-natal
baixo ganho de peso,nauseas,vomitos,desidratacdo,choque,
hiponatremia,hipercalemia
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HIPERANDROGENISMO
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FORMA CLASSICA
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Diagnosticos Diferenciais da Hiperplasia Adrenal Congénita
Qu quando pensar ?

1. RNs com ambiguidade genita ,ou comcriptorquidiabilateral,
comousem hipospadia.

2. Lactentes de ambos os sexos,com hiponatremia e hipercalemia,
comou sem desidratacéo.

3. Lactentes do sexo masculino comdesnutricao e
episodios freqUientes de desidratacdo.

4. Lactentes com os “diagnosticos” de refluxo gastresofagico,estenose
hipertréfica de piloro.

5. 17-OHprogesterona muito eevada no exame de triagem neonatal.

6. Criangas com pubarca precoce com ou sem virilizagao.
Diagnosticos Diferenciais :
- Tumor virilizante de adrenal
- Puberdade precoce
7. Adolescentes e Adultos com hirsutismo,distirbio menstrual, SOMP,
excesso de acne,virilismo,infertilidade.




