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MCCUNE ALBRIGHT:
A CASE REPORT

RESUMO
Objetivo: Relatar um caso de fratura de fêmur proximal em uma paciente de 13 anos de idade portadora da Síndrome de Mccune Albright – síndrome 
rara - e analisar resultado clínico com o tratamento proposto. Materiais e Métodos: Paciente com dor, e limitação de movimento após fratura em 
fêmur proximal direito por fratura patológica. Foram feitas radiografias e diagnosticada fratura subtrocanterica em lado direito. Como tratamento foi 
realizado redução aberta da fratura e fixação com um tutor extra-medular com parafuso deslizante de bloqueio de 95graus , mais conhecido como 
DCS. Resultados: Após 1 mês semanas a paciente estava assintomática, com amplitude de movimento e força restauradas, comparável ao lado 
contralateral. Conclusões: Por ser um displasia fibrosa óssea a fratura de fêmur proximal torna-se um desafio para o tratamento ortopédico. Não 
obstante, bons resultados são obtidos quando se individualiza o tratamento proposto.

ABSTRACT
Objective: To report a case of proximal femur fracture in a 13-year-old patient with Mccune Albright Syndrome - a rare syndrome - and to analyze 
the clinical outcome with surgical treatment. Materials and Methods: Patient with pain and limited movement after fracture in the right proximal 
femur due to pathological fracture. Radiographs and diagnoses of subtrochanteric fracture were performed on the right side. As the treatment was 
performed with open fracture reduction and extra-medullary tutor block with a 95-degree slide, better known as DCS. Results: After 1 month, the 
patient was asymptomatic, with range of motion and strength restored, comparable to the contralateral side. Conclusions: As it is a fibrous bone 
displasia, a fracture of the femur becomes a challenge for orthopedic treatment, as demonstrated. Nevertheless, good results are detected when 
treatment is individualized.
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INTRODUÇÃO
A displasia fibrosa poliostótica - desordem óssea 

benigna de amplo espectro de apresentação - quando 
associada a máculas cutâneas “café com leite” e endo-
crinopatias hiperfuncionais, como a puberdade preco-

ce e hipertireoidismo,  a tríade é denominada Síndrome 
McCune Albright. A Síndrome é uma doença genética 
causada por mutações somáticas no gene pôs-zigótico 
GNAS1. O diagnóstico é predominantemente clínico e o 
tratamento consiste em medicamentos como bifosfonato 
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e cirurgicamente caso necessário, todas as endocrino-
patias devem ser tratadas. A prevalência estimada varia 
entre 1/100.000 e 1/1.000.000 1 .As suas repercussões em 
relação ao sistema osteomuscular são em sua maioria 
múltiplas fraturas decorrentes de traumas de baixa ener-
gia, devido à grande fragilidade apresentada pelo osso 
dos indivíduos acometidos por essa síndrome. Dessa 
maneira, o paciente muitas vezes apresenta fraturas pa-
tológicas, mais conhecidas por serem fraturas causadas 
por traumas de baixa energia que normalmente não re-
sultariam em fraturas2.

RELATO DE CASO
Paciente do sexo feminino, 13 anos de idade, atendida 

em Hospital de Urgências terciário na cidade de Anápolis, 
diagnosticada com Síndrome deMcCune Albright após 
investigação de puberdade precoce com sangramento 
vaginal aos 3 meses e pelos pubianos aos 5 meses de 
vida. Já teve 13 fraturas em MMII, possui cisto no ová-
rio esquerdo e ciclo menstrual irregular. Ao exame físico 
apresentava manchas café com leite e hipertricose. Deu 
entrada no serviço devido fratura colo de fêmur direito 
enquanto deambulava em casa. A radiografia confirmou 
fratura no subtrocantérica no fêmur direito da paciente 
(figura 01).

Figura 1 – A. Radiografia em Anteroposterior da coxa,  visualizando-se 
fratura subtrocantérica. B. Manchas Café-com-Leite na pele da paciente.

DISCUSSÃO
MacCune Albright é uma síndrome de alta comple-

xidade com vários sinais e sintomas associados, o que 
torna o quadro clínico bastante variável. É o resultado de 
uma mutação do tipo mosaico que ocorre precocemente 

no estágio embrionário. A fisiopatologia fundamenta-se 
em uma mutação ativadora do gene para a subunida-
de da proteína Gs, que estimula a produção intracelu-
lar de AMPc, conferindo secreção autônoma de tecidos 
endócrinos, gonadas, tireóide e adrenal. Essa mutação 
ativadora da proteína Gs também é demonstrado nas 
lesões cutâneas café com leite e nas lesões ósseas da 
displasia fibrosa. As endocrinopatias vinculadas a Sín-
drome incluem puberdade precoce, hipertireoidismo, 
diabetes melito, acromegalia, síndrome de Cushing, hi-
perparatireoidismo, hiperprolactinemia e ginecomastia3. 
Embora a puberdade precoce seja a manifestação clínica 
mais frequente, são as alterações ósseas que conferem 
maior morbidade à síndrome4. Por isso deve ser desti-
nada atenção ao tratamento preventivo de lesões com 
o uso de bifosfonados como o instituido para a paciente 
em questão. Essa medicação visa diminuir as causas da 
displasia fibrosa óssea, caracterizada por proliferações 
de fibroblastos fusiformes entremeados por trabéculas 
de tecido ósseo imaturo não rodeados por osteoblastos, 
causando a expansão das áreas e enfraquecimento dos 
ossos envolvidos5. 

 Dessa maneira, devido as particularidades 
dessa paciente tentou-se como primeira opção o tra-
tamento com Hastes Intramedulares Flexíveis para o 
tratamento da fratura subtrocantérica da paciente com 
redução fechada e sem abrir o foco de fratura. No en-
tanto, devido não ser conseguida boa redução intra-
-operatória, optou-se por um novo material de síntese. 
O DCS – Dynamic Condylar Screw – ou seja um tutor 
extramedular com parafuso deslizante com bloqueio de 
95 graus. Dessa maneira, após boa redução aberta, fi-
xou-se a fratura com DCS apresentando boa redução e 
boa fixação 6 (figura 2).

 Foi liberado mobilidade precoce, fisioterapia e 
feito acompanhamento semanal com paciente. Após 4 
semanas foi liberado para marcha com carga parcial e 
apresentava nesse momento, pouca ou nenhuma dor 
e amplitude de movimento similar ao membro contra-
-lateral. Atenção maior foi dada para que o tratamento 
e orientações fossem seguidas afim de se evitar novas 
fraturas.

 Dessa maneira, percebe-se a necessidade de in-
dividualização no tratamento de paciente com demandas 
especiais como a descrita nesse caso. Isso ocorre uma 
vez que tem-se síndrome com demandas ósseas com 
baixa resistência a traumas e pacientes com demandas 
especiais. Assim, tem-se que valer da experiência da 
equipe envolvida para fornecer tratamento ortopédico 
que trate a fratura bem como evite ou diminua a possibi-
lidade de novas fraturas proporcionando melhores con-
dições de vida para o paciente.  Aumentando também a 
sua sobrevida ao evitar-se novas fraturas.
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Figura 2 –  Radiografia em Anteroposterior da coxa,  visualizando-se 
resultado pós fixação com DCS.
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