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FASES DA VIDA- Diagndstico neonatal

» Ministério da Saude, 2015: Triagem Neonatal-HCSR
» Teste do pezinho 3-5 dias de vida
» Dosagem de 17-OH progesterona

» Obijetivos: Suprir as deficiéncias de glico e mineralocorticoide

- Controlar os sinais e sinfomas de hiperandrogenismo
- Evitar crise de insuficiéncia adrenocortical
- Preservar estatura final e fertilidade.

» |ndicado tratamento para as formas cldssica e na ndo cldssica se
sinfomaticos

(MINISTERIO DA SAUDE, Secretaria de Atencdo & Salde, Departamento de Atencéo Especializada e Temdtica, 2015).
www.saude.gov.br



http://www.saúde.gov.br/

TRATAMENTO

» TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

» TRATAMENTO CIRURGICO: GENITALIA EXTERNA FEMININA




Regulagio da secrecda da cortsal
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» |ndicado para as FORMA CLASSICA com e sem perda de

sal(deficiéncia de mineralocorticoide) e NAO CLASSICA.
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» [ndicado na forma perdedora de sal, que além da

dosagem elevada de 17-OH Progesterona os pacientes

apresentarem quadro clinico e laboratorial de
hipoaldosteronismo com hiponatremia, hiperpotassemia e

valores elevados de renina plasmatica




Drogas anti-androgénicas

» Na forma ndo cldssica sexo feminino com sinais de

hiperandrogenismo seguir protocolo de sindrome de

ovarios policisticos. (Acetato de Ciproterona:

100mg/m?2/dia)




TRATAMENTO — CRIANCAS
FORMA CLASSICA PERDEDORA DE SAL

= Hidrocortisona: comp de 5,10 e 20mg.

(1 O-QOI’T\Q/I’T\2 - melhor crescimento(8/8h) (speiser pw et ai; s ciin End Met 2010)
» Prednisolona: 3mg/m? (dose Unica) (eite et al, 2007).
» Acetato de Corfisona: 18-20mg/m2/dia (8/8h)sachega et al 2001)

» Mineralocorticdide: Fludrocortisona: comp 0,1mg
» Dose: 0,2-0,25mg/dia no 1° ano de vida + SAL
» Reduzir dose para 0,Img/dia com alimentacdo salgada




CONTROLE DO TRATAMENTO

®» O efeito supressivo do crescimento com o uso de Prednisolona foi 15

vezes mais potente do que o da Hidrocortfisona.

(Punthakee Z, Legault L, Polychronakos C; J Pediatr 143, 2003)

» O efeito supressivo do crescimento com o uso de Dexametasond foi

/0-80 vezes mais potente. (Rivkees SA, Crawford JD: Pediatrics 106, 2000)

» A Hidrocortisona comprimido e forma em suspensdo nao sAo

bioequivalentes, além pela distribuicdo da hidrocortisona no frasco.

(Merke DP, Cho D, Calis KA, Keil MF, Chrousos GP, J Clin Endocrinol Metab 86, 2001)




TRATAMENTO — ADULTOS
FORMA PERDEDORA DE SAL

» Crescimento finalizado: Glicocorticoide:
Dexametasona: sol 0,1mg/ml; cp 0,5mg: 0,25-0,75mg/d

Prednisona: comp 5mg: 5mg/m? (2x/dia)

Prednisolona: sol 5mg, sol oral 3mg: 3mg/ml/m?(1x/dia)
Acetato de Cortisona: comp 25mg: 18mg/m? (2-3x/dia).

» Mineralocorticdide: Fludrocortisona: comp 0,1mg/dia




FORMA CLASSICA VIRILIZANTE SIMPLES E
NAO CLASSICA

» Virilizante Simples: 1% da atividade enzimdaftica, permite
sinfese de aldosterona.

» Tratamento: glicocorticoide.

» - Forma Ndo-Cldssica: 20-50% da atividade enzimatico
normal. (Forma em Heterozigose/Homozigose).

®» [ratfamento com glicocorficoide apenas em
homozigose  (Andlise da mutacdo Cyp21A2).



Equivaléncia de corticoides

» Fquivaléncia aproximada (mgQ)

= Cortisona 25
» Hidrocortisona 20
» Prednisona 5
= Prednisolona 5
= Triancinolona 4
» Metilprednisolona 4

» Dexametasona 0,75

» Befaoametasona 0,75




DOSE DE GLICOCORTICOIDE

» - Conftrole pelos valores de androstenediona.

» - O controle de tratamento com a supressdo da 17-OH
Progesterona pode indicar fratamento excessivo sendo
prejudicial para o crescimento, podendo levar a obesidade,
sindrome metabdlica e Cushing iatrogénico.

» - O excesso de androgenos, sub-tfratamento, também
comprometerd a estatura final
(Ekman B et al., Clin Endocrinol, 2012; Gagliardi et al, JCEM, 2014)
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Hiperplasia Congénita de Suprarrenal

Deficiéncia de 21-OH:
Mutacdo no gene CYP21A2.
?0% -95% das HCSR

(1:7500 a 10000 no Brasil).



Controle

» Dosagens hormonais: Dosagem de 1/-OHProgesteronaq,
Androstenediona, Testosterona, Atividade de Renina, Sodio,
Potdassio. Dosagem de ACTH ndo € bom indicador de
qualidade de terapéutica.

» Considerar o hordrio da medicacdo ingerida.

» Numero de doses: 3-4doses/dia. Ainda sem dados
conclusivos.

(Ekman B et al., Clin Endocrinol, 2012; Gagliardi et al, JCEM, 2014)




RITMO DE CORTISOL
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Cortisol Plasmatico

Periodo do dia

| = Padréo tipico de secrecio didria de cortisol em um individuo sauddwvel.

(Hindmarsh, Peter and Geertsma, Kate, 2017)




TRATAMENTO

» Objetivos: Suprir deficiéncia de glicocorticoide e
mineralocorticoide.

Conftrolar hiperandrogenismo.
Evitar crise de Insuficiéncia adrenal
Preservar altura final

Preservar fertilidade




Tratamento- RESUMO

» Glicocorticoide: Hidrocortisona comprimido: 8-10mg/m?2/d(3x/dia)
(Nils Krone, 2013)

= Ndado se recomenda uso de suspensdo(liq) .
(Speiser, P.W; Azziz, R.; Baskin, L.S. J Clin Endocrinol Metab 95, 2010)

» Prednisona: 5mg/m? (2x/dia)

» Acetato de Cortisona: comp 25mg: 18mg/m? (2-3x/dia).

» Fludrocortisona: 150ug/m?2/dia (0,05-0,2mg/dia), 1-2x/d.

(Nils Krone, 9th Joint Meeting of Paediatric Endocrinology, 2013)




NOVAS FORMULACOES

=» Chronocort:

» Cdpsula de Hidrocortfisona de formulacdo modificada,
2x/dia(7h e 23h). Para adultos com forma Cldassica de

HCSR.

» |4 pacientes(8fem) de 18-60 anos(24a), 12 perdedora
de sal e 4 virillizante simples tratamento por 6 meses.

(ainda em estudos).

(Malapa et al., J Clin Endocrinol Metab, 2015,100(3), 1137-1145)
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