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INTRODUGAOQ

deficiéncia de 21-hidroxilase (D21OH) é uma
doenga com padrio de heranga autossdmico re-
. cessivo resultante de mutagoes no gene CYP21A2, que
- codifica a enzima 21-hidroxilase (1); a D210OH cor-
- responde a cerca de 90% dos casos de hiperplasia adre-
nal congénita (HAC). Como o defeito fundamental
ocorre na sintese de cortisol, a eleva¢io subsequente do
ACTH determina hiperplasia e hiperestimulagao dos
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Hiperplasia adrenal congénita
em mulheres adultas: manejo
de antigos e novos desdfios

Congenital adrenal hyperplasia in the adult women:
management of old and new challenges

Flavia A. Costa-Barbosa’, Mariana Telles-Silveira’, Claudio E. Kater!

RESUMO

Gracas ao significativo avango na conduta e no tratamento de pacientes com as diversas formas
de hiperplasia adrenal congénita por deficiéncia de 21-hidroxilase (D210H) durante a infancia e a
adolescéncia, essas mulheres puderam atingir a idade adulta. Dessa maneira, o manejo nessa fase
tornou-se ainda mais complexo, originando novos desafios. Tanto a exposicao continuada a corti-
coterapia (pelo uso de doses muitas vezes suprafisioldgicas), quanto ao hiperandrogenismo (pelo
tratamento irregular ou uso de doses insuficientes), pode causar resultados pouco favoraveis a sau-
de e a qualidade de vida dessas mulheres, como: osteoporose, complicacoes metabdlicas com risco
cardiovascular, prejuizos cosméticos, infertilidade e alteragdes psicossociais e psicossexuais. No en-
tanto, ha poucos estudos de seguimento de longo prazo nas pacientes adultas. Nessa revisdo pro-
curamos abordar alguns aspectos importantes e mesmo controversos no seguimento de mulheres
adultas com D210H, recomendando a adocao de terapia individualizada e de carater multidisciplinar,
enquanto novos estudos nao proponham atitudes mais bem definidas e consensuais visando a me-
Ihora da qualidade de vida dessas mulheres. Arq Bras Endocrinol Metab. 2014;58(2):124-31
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ABSTRACT

Due to major improvements in the management and therapy of patients with congenital adrenal
hyperplasia owing to 21-hydroxylase deficiency (210HD) along childhood and adolescence, affected
women are able to reach adulthood. Therefore, management throughout adult life became even
more complex, leading to new challenges. Both the protracted use of corticosteroids (sometimes in
supraphysiologic doses), and excess androgen (due to irregular treatment and/or inadequate dosage)
may impair the quality of life and health outcomes in affected adult women, causing osteoporosis,
metabolic disturbances with high cardiovascular risk, cosmetic damage, infertility, and psychosocial
and psychosexual changes. However, long-term follow-up studies with 210HD adult women are still
required. In this review, we discuss some important and controversial aspects of the follow-up of
adult women with 210HD, and recommend the use of a customized multi-disciplinary therapeutic
approach while further studies with these patients do not provide distinct understanding and well-
defined attitudes towards better quality of life. Arg Bras Endocrinol Metab. 2014;58(2):124-31

Keywords
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cortices adrenais, produzindo um excesso de precurso-
res esteroides ¢ de hormonios sexuais, que ndo reque-
rem 21-hidroxila¢io para sua sintese. Assim, a principal
manifestagdo clinica dessa doenga é a virilizagio precoce
em meninos ¢ meninas, além de aceleragdo do cresci-
mento somdtico ¢ fusdo epifisdria prematura.

A D210OH manifesta-se sob duas formas: classica
(FC) e ndo classica (FNC), sendo a primeira subclas-
sificada em formas perdedora de sal (PS) e virilizante
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simples (VS). Individuos com a forma VS apresentam
virilizagio pré-natal com niveis elevados de andrége-
nos e precursores esteroides e produgiao preservada
de aldosterona, enquanto aqueles com a forma PS sido
incapazes de sintetizar aldosterona em quantidade su-
ficiente para manuten¢io do balango hidroeletrolitico,
constituindo a forma mais grave da doenga (1). A FNC
pode se manifestar desde a infincia até a vida adulta
com sinais e sintomas relacionados ao hiperandrogenis-
mo (2). O grau de atividade residual da 21-hidroxilase
reflete a severidade das mutagdes no gene CYP21A2,
existindo uma correlagio gendtipo-fendtipo significati-
va nos casos de D210OH (1,3,4) (Figura 1).

Nulas:
Mutactes Sggg\)l\(l
CYP21A2
grandes Isplice 172N P30L  V281L
rearranjos
Grau de
severidade
e !A//I/I;/.
Cortisol
Forma clinica PS VS NC

Figura 1. Correlagdo gendtipo/fendtipo na D210H. Acima sdo indicadas
as mutagdes mais frequentes no Brasil (ref. 3). As mutagbes nulas
suprimem totalmente a atividade da enzima 21-hidroxilase, resultando
em nenhuma producdo de cortisol e maior nivel de andrégenos em
relacdo as outras formas (representado pela gradagdo de cores). Adaptado
de Nordenstrom (4).

Estudo brasileiro de rastreamento neonatal estimou
a incidéncia da FC da D210OH em 1:10.325 nascidos
vivos (5). No entanto, apesar de nio haver estudos de
prevaléncia da FNC no Brasil, essa parece ser muito
mais frequente, atingindo aproximadamente 0,1% da
populagio geral (1), com maior incidéncia entre os
judeus Askenazi (1:27 individuos). Esses dados com-
provam que a FNC ¢ a doenga de padrio autossomico
recessivo mais comum (1,2).

Ap6s a introdugdo do uso de glico- (GC) e mine-
ralocorticoides (MC) no manejo das diversas formas
da D210OH, a sobrevida dos pacientes, em especial dos
portadores da FC (PS e VS), prolongou-se significa-
tivamente, ¢ essa condigio ganhou status de doenga
cronica (6). Como resultado, criangas com diagndstico
de D210OH durante diferentes periodos da infincia e
adolescéncia passaram a ter seguimento clinico tam-
bém durante a fase adulta. E a partir desse momento
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que as preocupag¢oes de longo prazo, tanto ligadas a
doenga em si como ao uso continuado de GC, tornam-
-se ainda mais desafiadoras. Consequéncias clinicas que
eram temidas durante a infincia (virilizag¢do, perda na
estatura final ¢ ganho de peso) somam-se, na vida adul-
ta, a outras questoes relevantes, como: complicagdes
metabdlicas (obesidade, diabetes e dislipidemia) com
risco cardiovascular, osteoporose, infertilidade e com-
prometimento da sexualidade e da qualidade de vida.
No entanto, sio poucos os estudos que destacam a im-
portincia desses fatores na satide da mulher adulta com
D210OH (7-12).

Nesse artigo de revisdo, abordamos alguns aspectos
da dificuldade no manejo da D210OH na mulher adulta,
tanto na sua FC como FNC, enfatizando a necessidade
de maior atengdo ¢ cuidado no manejo e realgando a
importancia da abordagem multidisciplinar no intuito
de resolver os desafios envolvidos no seguimento dessas
pacientes.

DIAGNOSTICO NA MULHER ADULTA

Enquanto mulheres adultas com a FC ja carregam o
diagnéstico de D210OH desde a infancia, a maioria da-
quelas com a FNC s6 serd identificada e investigada se
e quando apresentar manifestagoes clinicas de hiperan-
drogenismo (incluindo irregularidade menstrual) e/ou
infertilidade.

Em decorréncia da excessiva produgio de androge-
nos adrenais, esses sao parcialmente aromatizados em
estrogenos, possibilitando um aumento na sensibilida-
de hipofisiria do LH ao GnRH e consequente perda
de ciclicidade da secre¢do de gonadotrofinas. Esse me-
canismo leva a disfun¢do ovariana e a anovulagio, mi-
metizando a sindrome dos ovérios policisticos (SOP)
(“estado SOP-lke”) (13,14). Séries que determinam
a frequéncia da FNC em mulheres hiperandrogénicas
mostram estimativas entre 1,2 ¢ 20% (2,15-18).

O marcador diagnéstico da D21OH ¢ a 17-hidro-
xiprogesterona sérica (17OHP), precursor imediato da
21-hidroxilase. Para contornar as flutuagdes dos seus
valores, a coleta para 17OHP deve ser feita na fase foli-

cular precoce, em torno das 8 horas da manhi (19,20). =
Niveis basais muito elevados da 17OHP (em geral 20 a
100 vezes o valor mdximo de referéncia) sio diagnésti- -
cos para a FC da D210H, porém valores basais pouco -

elevados ¢ mesmo normais podem ocorrer na FNC. Da
mesma maneira, mulheres com diagnéstico clinico de

hiperandrogenismo nio relacionado a D210OH podem .
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ter niveis basais de 17OHP pouco elevados (21). Para
essa diferenciagdo, niveis de 17OHP dosados 60 minu-
tos apos a administragao intravenosa de ACTH sintéti-
co (cosintropina) mostram-se criticos; apos estimulo, o
valor de corte da 17OHP tradicionalmente utilizado no
diagnoéstico da FNC ¢ de 1.000 ng/dL (2,19,20) (Fi-
gura 2). Contudo, valores abaixo de 1.000 ng/dL ndo
discriminam heterozigotos para D210OH de individuos
genotipicamente normais.

Embora a dosagem de 21-deoxicortisol (21DF,
esteroide resultante da 11pB-hidroxilagio da 17OHP)
possa ser um melhor marcador para a identificagio
de heterozigotos na populagio normal (10,22), a ge-
notipagem da CYP2I1A2 ainda é o padrio-ouro para

170HP
basal

> 10.000 ng/dL 200-10.000 ng/dL < 200 ng/dL
Forma classica Provavelmente Provavelmente normal

Forma néo cléssica ou forma ndo classica

170HP
p6s-ACTH
I
I I |

> 10.000 ng/dL 1.000-10.000 ng/dL < 1.000 ng/dL
Forma cldssica Forma néo cléssica Normal ou heterozigoto

Figura 2. Algoritmo diagndstico da D210H, de acordo com as diretrizes
da Endocrine Society de 2010. Adaptada de Speiser e cols. (19).
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essa diferencia¢io. Uma vez que niveis estimulados de
170OHP ainda nio estejam definitivamente estabeleci-
dos para o diagnéstico da FNC da D210H, Bachega ¢
cols. propoem um valor de corte de 1.700 ng/dL, bas-
tante concordante com a genotipagem da CYP21A2
(23). Adicionalmente, em estudo realizado na Unifesp,
os valores de 21DF compativeis com o diagnostico da
FNC foram de > 40 ng/dL ¢ > 300 ng/dL, respecti-
vamente no basal ¢ apds estimulo com ACTH, ndo ha-
vendo sobreposi¢do dos valores com heterozigotos ou
individuos genotipicamente normais (22) (Figura 3).

CORTICOTERAPIA

Tanto na crianga como na mulher adulta, o objetivo do
tratamento é administrar a dose minima efetiva de GC
capaz de bloquear o aumento de ACTH e, consequen-
temente, normalizar a concentra¢io de andrégenos. Na
FC, a terapia deve ser continuada na vida adulta, mas na
FNC sugere-se que o tratamento deva ser feito apenas
nas mulheres com manifestagoes de hiperandrogenismo
significativo (incluindo avango na idade 6ssea) ¢ /ou in-
fertilidade (19,20).

Na infincia e adolescéncia, o GC de elei¢do no tra-
tamento da D210OH ¢ a hidrocortisona, em doses de
10 a 15 mg/m?SC/dia (19,20), mas na mulher adul-
ta com D21OH ndo ha estudos controlados que defi-
nam a melhor op¢io de uso de GC. Contudo, segundo
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. Figura 3. Valores de 21DF e 170HP apds ACTH na D210H: pacientes com FNC sem tratamento prévio (esquerda), previamente tratados (direita),
heterozigotos para FC e FNC e individuos controles genotipicamente normais. Adaptado de Costa-Barbosa e cols. (22).
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as recomendacoes da Endocrine Society ¢ da CARES
Foundation, os GC sintéticos de longa duragio sio pre-
feriveis no seguimento de todas as formas de D210OH
(19,20). O uso de dexametasona na dose de 0,25 mg/
dia na FNC pode ser efetivo em controlar a acne ¢ a
irregularidade menstrual num prazo de 30 meses, se-
gundo experiéncia clinica de New (2). No entanto, a
“supressio” androgénica pelo uso da dexametasona
(implicando doses excessivas) associa-se ao surgimento
de efeitos colaterais, em especial aqueles relacionados
a resisténcia insulinica (24), mas apresenta cardter in-
dividual. As doses iniciais de dexametasona variam em
torno de 0,25 a 0,375 mg/dia, mas algumas pacientes
se beneficiam com doses de até 0,5 mg/dia (2,25).

Outra op¢ao bem aceita de GC ¢ a prednisolona,
que pode ser utilizada em doses baixas para controle
das manifesta¢oes decorrentes da D21OH. O Ambu-
latério de Doengas Adrenais da Unifesp ¢ o Servigo de
Endocrinologia Pedidtrica da Santa Casa de Sio Paulo
tém experiéncia com o uso de prednisolona em criangas
com a FC na dose de 1,5 a 3 mg/m? SC/dia, adminis-
trada em uma ou eventualmente duas tomadas (26,27).
Nas mulheres adultas, bons resultados sio obtidos com
doses de 2 a 3 mg/dia, divididos em uma ou duas do-
ses didrias. Para tanto, temos preferido o emprego de
preparagoes liquidas de prednisolona (fornecidas em
concentragoes de 1 ¢ 3 mg/mL), dada a rigidez das
formula¢des comerciais em comprimidos no Brasil
(apenas comprimidos de 5 ¢ 20 mg) (7,25). O controle
de parimetros clinicos, como a melhora das manifes-
tagdes de hiperandrogenismo, regularizagio dos ciclos
menstruais ¢ ovulagdo, é o objetivo precipuo do tra-
tamento dessas pacientes, independente dos resultados
laboratoriais. Isso se deve ao fato de que a normaliza-
¢do da concentragio sérica de 17OHP como objetivo
laboratorial (ainda vista como ideal por muitos) leva
sistematicamente o paciente a apresentar manifestagoes
cushingoides.

Quanto aos MC, adultos com a FC necessitam de
doses menores de fludrocortisona (50-100 mcg/dia)
comparadas as doses usadas nos primeiros anos de vida
¢ infincia (100-200 mcg/dia) (6,7,19,28). Nio se sabe
ao certo o mecanismo envolvido na melhora da sensibi-
lidade com a idade, mas parece estar relacionado com a
redugio da resisténcia renal a agio dos MC, que ocorre
ap6s os primeiros anos de vida (29). A dose ideal de
fludrocortisona é aquela que mantém a atividade plas-
matica de renina (APR) na faixa normal, de modo que
controle a tendéncia a perda salina, sem causar hiper-
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tensio ou hipocalemia. Por isso, as dosagens da APR
e de sodio e potdssio tornam-se imperativas para a de-
cisio de ajustes terapéuticos nas pacientes com a FC.
De modo geral, mulheres adultas com a FNC nio re-
querem tratamento com MC (25). Estudo recente de-
monstrou uma pobre correlagio entre o gendtipo e o
tratamento de mulheres adultas com diversas formas de
D210H, mas nenhuma correlagio entre o genotipo e
o estado de satde destas (30).

TRATAMENTO COSMETICO

Como ja referido, mulheres com D21OH apresentam
um quadro secundirio de SOP decorrente do exces-
so de andrégenos adrenais. Caso a mulher ndo queira
engravidar, ou naquelas com a FNC cujos sinais de hi-
perandrogenismo sejam mais leves, o tratamento pode
ser feito de maneira similar ao da SOP (25). O uso de
contraceptivos orais (elevando a SHBG e reduzindo os
niveis de testosterona livre) e /ou espironolactona (pelo
seu efeito antiandrogénico ao nivel do receptor de an-
drégenos) pode ser uma boa opg¢io terapéutica. No
entanto, deve-se salientar que essas possibilidades sio
apenas paliativas, procurando atenuar as manifestagoes
do hiperandrogenismo. Outras op¢des mecanicas como
depila¢io, eletrdlise, laser e cremes topicos (eflornitina)
podem ser utilizadas, isoladas ou em combinagio, para
a melhora temporiria do hirsutismo.

ADRENALECTOMIA BILATERAL

Embora possa ser op¢io de tratamento definitivo em
mulheres com a FC e infertilidade (31,32), a adrena-
lectomia bilateral deve ser indicada apenas excepcional-
mente, em especial naquelas pacientes com boa aderén-
cia, mas refratdrias a terapia medicamentosa (19,20). O
uso eventual desse procedimento deve-se ao maior risco
cirdrgico e anestésico, além do importante risco poten-
cial de insuficiéncia adrenal total (6).

SEXUALIDADE

A literatura relata que mulheres com D21OH tém me- .

nos relacionamentos (sexuais ¢ amorosos) € em me-
nor frequéncia do que mulheres da populagio geral
(33,34). Algumas pacientes, em especial aquelas com
a forma PS, evitavam se relacionar por temer a rejeigio
dos parceiros (34,35); outras referiam se sentir menos

atraentes e femininas, julgando-se incapazes de seduzir .
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um parceiro, demonstrando grande inseguranga ¢ baixa
autoestima.

Outros estudos (36-40) descrevem que mulheres
com a FC iniciam seu relacionamento sexual mais tar-
diamente (em média dois anos), costumam ser menos
ativas sexualmente e ter menos filhos. Apesar dos avan-
¢os cirargicos, algumas mulheres adultas ainda se quei-
xam de dispareunia e dificuldade para atingir o orgasmo
(35,36). Os procedimentos de dilatagio, muito usados
no passado, ainda sdo descritos pelas pacientes como
doloridos e vexatorios (41).

Quanto a orienta¢io sexual, a maioria reporta orien-
tagdo heterossexual, mas a percentagem de casos de ho-
mossexualismo e bissexualismo é mais elevada do que
na populagio geral, ocorrendo em especial nas pacien-
tes mais severamente afetadas pela doenga (39). Esse é
um dos aspectos que coloca em discussio a identidade
sexual de pacientes com a forma severa da D210H, le-
vando alguns autores a julgarem oportuno criar esses
pacientes no sexo masculino (42).

FERTILIDADE

Estudos demonstram que a fertilidade e a fecundida-
de encontram-se reduzidas nas mulheres com a FC da
D210H (43-46). Existem virios fatores que podem
explicar essa situagdo: (a) alteragdes anatdmicas do in-
troito vaginal decorrentes da virilizagio genital ¢ de
sequelas da correcio cirargica (11,43), (b) manuten-
¢do da hipersecre¢io androgénica com consequente
anovula¢io cronica (10,14) e (c) distarbios de imagem
corporal, levando a dificuldades de relacionamentos
(45). Outro aspecto relevante relaciona-se aos niveis
excessivos de 17OHP e especialmente de progesterona,
que podem interferir no processo de implanta¢io do
embrido (47); em geral, valores de progesterona manti-
dos abaixo de 60 ng/dL favorecem a fertilidade nessas
pacientes (45).

No entanto, mesmo com a fertilidade reduzida, as
taxas de gestagdo em pacientes com a FC sio apenas
um pouco menores se comparadas a populagio geral
(6). Estudo recente demonstrou que apenas 23 de 106

- mulheres (21,7%) com a FC tentaram ativamente en-
- gravidar (45). Dessas, 21 (91,3%) obtiveram sucesso,
- caracterizando, assim, uma taxa normal de gestagdo, se
- comparada com a taxa de sucesso de 95% da populagio

geral. Por outro lado, estudo multicéntrico do Reino
Unido, baseado em dados de questionarios, revelou
uma taxa de sucesso menor, de 54% (7).
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Em contraste com a FC, a fertilidade na FNC encon-
tra-se menos afetada e pode estar relacionada principal-
mente ao desbalango hormonal causado pelo hiperan-
drogenismo adrenal. Como ja referido, mulheres com
a FNC apresentam disfun¢do ovariana e anovulagdo,
caracterizando um “estado SOP-/ike”. No entanto, es-
tudos mostram que a anovulagio cronica e a fertilidade
geralmente podem ser corrigidas pelo uso apropriado
de GC. Adicionalmente, relatos recentes demonstraram
que o uso de GC nessas pacientes estd associado a uma
menor taxa de abortamento (10,48), enfatizando a im-
portincia da corticoterapia nas mulheres com a ENC
que tenham a fertilidade comprometida.

Quando engravidar, a paciente deverd ser acom-
panhada conjuntamente pelo obstetra e o endocri-
nologista. A terapia de escolha para a gestante ¢ a
hidrocortisona, que sofre degradagdo pela enzima 11§-
hidroxiesteroide-desidrogenase do tipo II (11pHSD-
II), ndo ultrapassando a barreira placentaria. O uso de
GC e MC deverd ser iniciado na mesma dose do perio-
do pré-gestacional. Entretanto, pode haver necessidade
do aumento da dose dessas medicagoes, devido a eleva-
¢do dos niveis de proteinas ligadoras do cortisol (CBG)
durante a gestagio.

Fato importante, caso a genotipagem da paciente
mostrar pelo menos um alelo afetado com mutagio gra-
ve (aquelas relacionadas com FC) e o parceiro for he-
terozigoto também para essas mutagoes, a prole poder
apresentar a FC com consequente viriliza¢do genital no
feto do sexo feminino. Nessa circunstancia, habitual-
mente opta-se pelo uso de dexametasona (ndo é degra-
dada pela 11BHSD-II placentdria) com objetivo de re-
duzir a exposi¢io pré-natal ao excesso androgénico. No
entanto, devido a um risco maior de teratogenicidade,
e por nio haver estudos suficientes em meninas que se
beneficiaram dessa terapia, o ultimo Consenso da En-
docrine Society (19,20) sugere que o uso de dexameta-
sona durante a gesta¢io deva ser reavaliado, sendo res-
trito a protocolos de pesquisa em ambiente académico.

Adicionalmente, deve-se atentar aos efeitos colate-
rais do uso prolongado de GC e mesmo a insuficiéncia
adrenal durante o trabalho de parto ou outros periodos
de estresse endogeno, especialmente na forma PS.

ASPECTOS PSICOSSOCIAIS E PSICOSSEXUAIS

O tratamento de mulheres com FC e FNC exige uma
atengdo especial aos aspectos psicossociais € psicosse-
xuais. Esses aspectos dizem respeito a: (a) avaliagio da
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atribui¢io de género; (b) periodos das intervengdes
médicas; (¢) melhor momento para se realizar a cirurgia
corretiva, bem como seus resultados ¢ consequéncias;
(d) a sexualidade e a orientagdo sexual e (e) a manei-
ra como as pacientes deverdo receber as informagoes
acerca do seu diagnostico — a gestdo das informagoes
(49-51). A literatura é uninime em afirmar que a qua-
lidade de vida das mulheres com D210OH depende di-
retamente da maneira como esse manejo ¢ ou foi feito
(19,30,33,34,52).

Sabe-se que o diagnostico da D210OH tem um im-
pacto direto sobre a vida dessas mulheres ¢ que, por esse
motivo, os centros especializados nos seus cuidados de-
vem estar atentos aos aspectos ja mencionados desde a
infincia até a vida adulta. Na hist6ria das Desordens do
Desenvolvimento Sexual (DDS) (53), relatos de casos
mal conduzidos demonstraram consequéncias drésti-
cas no desenvolvimento da crianga e, posteriormente,
problemas na vida adulta, tais como: desejo de mudar
de sexo quando adolescente ¢/ou adulto, depressoes,
fobias sociais, inibi¢des no trato social, transtornos de
ansiedade e tentativas de suicidio (33,49,51,54).

A avalia¢io das pacientes na vida adulta requer um
cuidado individualizado e especializado, principalmen-
te no que concerne a gestio da informagio, sendo esse
um momento oportuno para compreensio da histéria
da doenga, seu diagnostico e tratamento (49,51,55).
Estudos realizados por diferentes grupos (49,51,55)
evidenciaram que existe uma disparidade, entre o médi-
co ¢ o publico leigo, na compreensio da doenga e seu
tratamento. Por esse motivo, sugere-se que os profis-
sionais da area da satde mental fagam atendimentos de
avaliagdo desses pacientes com o propésito de verificar
o quanto estes assimilaram da doenga ¢ seu tratamento,
favorecendo e facilitando a interlocu¢io entre o pacien-
te ¢ a equipe médica.

Com o mesmo intuito de apontar a caréncia nos
estudos de mulheres adultas com D21OH e suas
consequéncias no manejo dos aspectos psicossociais,
Jordan-Young (56) menciona, em sua revisio sobre
as influéncias dos horménios no cérebro, que as pu-
blicagdes tém negligenciado importantes aspectos: a)
os efeitos fisiopatologicos da HAC pds-natal, b) as in-
tervengdes constantes ¢ as consultas médicas descritas
por algumas pacientes como sendo traumaticas, ¢) os
efeitos diretos da viriliza¢io genital sobre a sexualidade
e d) a avalia¢io de género e a sexualidade da paciente.
Tais topicos contribuem para a discussio entre as in-
teragoes complexas das varidveis bioldgicas, sociais e
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psicoldgicas que afetam os comportamentos atipicos
de algumas mulheres com D210OH e evidenciam que a
explicagdo convencional do “Zmprint” cerebral no pe-
riodo critico ¢ insuficiente para abordar toda a comple-
xidade dessas questoes. Segundo a autora, os estudos
que defendem essa teoria se concentram estritamente
nas exposi¢oes hormonais no inicio da vida e excluem
praticamente todas as outras varidveis que afetam o de-
senvolvimento (56).

Para algumas mulheres, as manifesta¢oes hormonais
da D210OH permanecem um enigma até a vida adulta,
com algumas delas desconhecendo a prépria condigio.
Muitas vezes, as pacientes realizam um pacto de silén-
cio com seus pais, acreditando que assim poderdo evitar
mais sofrimentos para ambas as partes (55). Na idade
adulta, no entanto, o médico passa a ser um impor-
tante interlocutor no acolhimento e direcionamento
dessas questoes. Desse modo, os especialistas em aten-
dimento de pacientes adultas devem estar preparados
para responder as perguntas que tais pacientes poderdo
fazer, tendo em mente que essa dificuldade em assimi-
lar a prépria doenga pode trazer consequéncias diretas
no que se refere ao desenvolvimento psiquico e social.
Cabe ressaltar que esse manejo deve ser refinado e cau-
teloso para adequar as informagdes ao nivel cognitivo
da paciente, bem como para discriminar o melhor mo-
mento para revelar determinadas informagoes.

OUTRAS CONSIDERAGOES

Apesar de estudos de densidade mineral 6ssea (DMO)
em mulheres adultas acima de 30 anos e naquelas pos-
-menopausadas evidenciarem um aumento na preva-
léncia de osteopenia e osteoporose quando comparado
com individuos saudaveis (7,57,58), ndo ha dados sufi-
cientes para orientar o emprego regular da DMO fora
do ambiente académico. Além disso, essas mulheres
tém maior prevaléncia de obesidade, resisténcia a insu-
lina, dislipidemia e hipertensio (24). Esses fatores em
conjunto traduzem a sindrome metabdlica, com conse-
quente risco cardiovascular aumentado (7,59,60). No
entanto, ainda ndo foi demonstrada maior morbidade

ou mortalidade cardiovascular ou risco de diabetes tipo -

2 nessas mulheres (9).

CONCLUSOES

Em fung¢io da caréncia de dados concretos sobre a

satde da mulher adulta com D210H, recomendamos .
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que o manejo deva ser individualizado, mas prestando
ateng¢do nos conceitos atuais relacionados a complexi-
dade dessa doenga. Sugere-se que o melhor parametro
de tratamento para essas pacientes seja uma avaliagio
clinica criteriosa, somada aos cuidados psicossociais que
devem ser tratados em centros especializados em HAC,
garantindo, assim, uma melhor qualidade de vida para
essas pacientes.

Declaragio: os autores declaram nio haver conflitos de interesse
cientifico neste estudo.
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