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RESUMO

Objetivo: Relatar um caso de fratura de fémur proximal em uma paciente de 13 anos de idade portadora da Sindrome de Mccune Albright - sindrome
rara - e analisar resultado clinico com o tratamento proposto. Materiais e Métodos: Paciente com dor, e limitagdo de movimento apds fratura em
fémur proximal direito por fratura patoldgica. Foram feitas radiografias e diagnosticada fratura subtrocanterica em lado direito. Como tratamento foi
realizado redugdo aberta da fratura e fixagdo com um tutor extra-medular com parafuso deslizante de bloqueio de 95graus , mais conhecido como
DCS. Resultados: Apés 1 més semanas a paciente estava assintomatica, com amplitude de movimento e forga restauradas, comparével ao lado
contralateral. Conclusdes: Por ser um displasia fibrosa dssea a fratura de fémur proximal torna-se um desafio para o tratamento ortopédico. Nao
obstante, bons resultados sao obtidos quando se individualiza o tratamento proposto.
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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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INTRODUGAO ce e hipertireoidismo, a triade é denominada Sindrome
A displasia fibrosa poliostética - desordem dssea McCune Albright. A Sindrome é uma doenga genética

benigna de amplo espectro de apresentagdo - quando causada por mutagdes sométicas no gene pds-zigético

associada a maculas cuténeas “café com leite” e endo- GNAS?1. O diagnéstico é predominantemente clinico e o

crinopatias hiperfuncionais, como a puberdade preco- tratamento consiste em medicamentos como bifosfonato
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e cirurgicamente caso necessdrio, todas as endocrino-
patias devem ser tratadas. A prevaléncia estimada varia
entre 1/100.000 e 1/1.000.000 " .As suas repercussoes em
relacdo ao sistema osteomuscular sdo em sua maioria
multiplas fraturas decorrentes de traumas de baixa ener-
gia, devido a grande fragilidade apresentada pelo osso
dos individuos acometidos por essa sindrome. Dessa
maneira, o paciente muitas vezes apresenta fraturas pa-
tolégicas, mais conhecidas por serem fraturas causadas
por traumas de baixa energia que normalmente nao re-
sultariam em fraturas?,

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 13 anos de idade, atendida
em Hospital de Urgéncias tercidrio na cidade de Anéapolis,
diagnosticada com Sindrome deMcCune Albright apds
investigagdo de puberdade precoce com sangramento
vaginal aos 3 meses e pelos pubianos aos 5 meses de
vida. J& teve 13 fraturas em MMII, possui cisto no ova-
rio esquerdo e ciclo menstrual irregular. Ao exame fisico
apresentava manchas café com leite e hipertricose. Deu
entrada no servico devido fratura colo de fémur direito
enquanto deambulava em casa. A radiografia confirmou
fratura no subtrocantérica no fémur 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.

DISCUSSAO

MacCune Albright é uma sindrome de alta comple-
xidade com vaérios sinais e sintomas associados, o que
torna o quadro clinico bastante variavel. E o resultado de
uma mutacdo do tipo mosaico que ocorre precocemente

no estdgio embriondrio. A fisiopatologia fundamenta-se
em uma mutacdo ativadora do gene para a subunida-
de da proteina Gs, que estimula a producéo intracelu-
lar de AMPc, conferindo secrecdo autbnoma de tecidos
enddcrinos, gonadas, tiredide e adrenal. Essa mutagéo
ativadora da proteina Gs também é demonstrado nas
lesdes cutineas café com leite e nas lesdes dsseas da
displasia fibrosa. As endocrinopatias vinculadas a Sin-
drome incluem puberdade precoce, hipertireoidismo,
diabetes melito, acromegalia, sindrome de Cushing, hi-
perparatireoidismo, hiperprolactinemia e ginecomastia®.
Embora a puberdade precoce seja a manifestacao clinica
mais frequente, séo as alteragcdes dsseas que conferem
maior morbidade a sindrome® Por isso deve ser desti-
nada atencdo ao tratamento preventivo de lesdes com
o uso de bifosfonados como o instituido para a paciente
em questdo. Essa medicagéo visa diminuir as causas da
displasia fibrosa dssea, caracterizada por proliferagdes
de fibroblastos fusiformes entremeados por trabéculas
de tecido ésseo imaturo ndo rodeados por osteoblastos,
causando a expansdo das dreas e enfraquecimento dos
0sso0s envolvidos®.

Dessa maneira, devido as particularidades
dessa paciente tentou-se como primeira opgao o tra-
tamento com Hastes Intramedulares Flexiveis para o
tratamento da fratura subtrocantérica da paciente com
reducéo fechada e sem abrir o foco de fratura. No en-
tanto, devido ndo ser conseguida boa reducdo intra-
-operatdria, optou-se por um novo material de sintese.
O DCS - Dynamic Condylar Screw - ou seja um tutor
extramedular com parafuso deslizante com bloqueio de
95 graus. Dessa maneira, apds boa reducdo aberta, fi-
xou-se a fratura com DCS apresentando boa reducgao e
boa fixacdo ° (figura 2).

Foi liberado mobilidade precoce, fisioterapia e
feito acompanhamento semanal com paciente. Apds 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. Atengéo maior foi dada para que o tratamento
e orientacdes fossem seguidas afim de se evitar novas
fraturas.

Dessa maneira, percebe-se a necessidade de in-
dividualizagéo no tratamento de paciente com demandas
especiais como a descrita nesse caso. Isso ocorre uma
vez que tem-se sindrome com demandas dsseas com
baixa resisténcia a traumas e pacientes com demandas
especiais. Assim, tem-se que valer da experiéncia da
equipe envolvida para fornecer tratamento ortopédico
gue trate a fratura bem como evite ou diminua a possibi-
lidade de novas fraturas proporcionando melhores con-
digbes 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 pés fixagdo com DCS.
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