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RESUMO

Introducao: A hiperplasia adrenal congénita (HAC)é o nome dado a um
conjunto de doencas decorrentes de deficiéncias enzimaticas que atuam
na sintese de esteroides adrenais. No grupo étnicobrasileiro, envolve
principalmente as enzimas 21-hidroxilase e 17-alfa-hidroxilase. Sao
sindromes transmitidas de forma autossémica recessiva que se
expressam clinicamente conforme o grau de deficiéncia enzimatica, com
sinais e sintomas de insuficiéncia glicocorticoide, insuficiéncia
mineralocorticoide e excesso de andrégenos. As formas clinicas sdo
divididas em dois grandes grupos: Forma Classica, subdividida em forma
perdedora de sal (PS) e virilizante simples (VS), e Forma Nao Classica. O
tratamento objetiva suprir as deficiéncias hormonais e reparar os danos
causados da hiperandrogenemia. Objetivo: Caracterizar os tipos de
hiperplasia adrenal congénita e suas opcdes terapéuticas. Metodologia:
Trata-se de uma revisaode literatura realizada por meio de andlise de
artigos da base de dados PubMed. O descritor utilizado foi“congenital
adrenal hyperplasia”, com os filtros “free full text associated data, clinical
trial, meta-analyses, 5 years”. Foram encontrados 5 artigos, no qual 1 foi
excluido pois nao trata sobre opcodes terapéuticas da HAC. Resultados:
Os dois grandes grupos de HAC caracterizam o periodo de aparecimento
de sintomas: a forma cldssica tem manifestacdes ao nascimento e na
forma nado cldssica os sintomas aparecem mais tardiamente. Nas duas
subdivisdes da forma cldssica (PS e VS), ha virilizacdo da genitdlia externa
nos recém-nascidos do sexo feminino, decorrente do excesso de
andrégenos. Na forma cldssica perdedora de sal, hd comprometimento na
sintese de aldosterona, com consequente perda de peso e desidratacdo
hiponatrémica, pode evoluir para choque hipovolémico e 6bito se nao
houver diagndstico precoce. J& na virilizante simples, ndo h& deficiéncia
mineralocorticoide com repercussao clinica, mas havirilizacdo pds-natal
em ambos os sexos. Por fim, a forma ndo cladssica geralmente é
assintomatica no sexo masculino e no feminino pode apresentar aumento
do clitéris, pubarca precoce e hirsutismo. A terapia de reposicao de
glicocorticoides é a base do tratamento para HAC, visando suprimir o
ACTH e controlar o excesso de andrégenos. E importante ressaltar que o
indice terapéutico é estreito e a otimizacao da dose é um desafio. Para os
portadores da forma classica perdedora de sal, o tratamento inclui
também a reposicao de mineralocorticoide. Conclusao: O tratamento da
HAC visa prevenir a crise de insuficiéncia adrenal, reduzir a
hiperandrogenemia, promover crescimento e puberdade adequados, com
preservacao do potencial de altura final, mas deve-se evitar o excesso de
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doses suprafisiolégicas de glicocorticoides. Além dos farmacos utilizados,
como Dexametasona, Prednsiona, Prednisolona e Hidrocortisona, estudos
sugerem que o cloridrato de nevanimibe pode reduzir o excesso de
androgénio independente do ACTH e, assim, permitir uma dosagem mais
baixa de glicocorticdéides na HAC. Além disso, foi observado beneficio na
infusdo continua de hidrocortisona subcutanea para aproximar-se da
secrecdo fisioldgica de cortisol. Estudos adicionais sdo necesséarios para
esclarecer essas novas opcOes terapéuticas. Ademais, os pacientes e
familiares devem ser orientados sobre a prevencao, reconhecimento dos
sintomas e as modificagdes do tratamento durante situacdes de estresse.
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