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RESUMO: Palavras-chave:
Introdugdo: A Sindrome de Silver-Russell (SSR) é um disturbio de crescimento possivelmente Sindrome de
relacionado aos cromossomos 7 e 11p15. Nota-se que as crian¢as portadoras da SSR nascem Silver-Russell.
pequenas para a idade gestacional e apresentam-se, na vida adulta, abaixo da média-padrao Cromossomo 7.
adequada a cada género; beneficiando-se, provavelmente, da terapia de reposicdo com GH Cromossomo 15.
(do inglés Growth Hormone) e IGF-1 (Insulin-like Growth Factors 1). Objetivo: Evidenciar a Horménio do
correlacdo da SSR com os defeitos de acao dos horménios de crescimento abordando a crescimento.
repercussao da terapia repositora de GH na SSR. Material e método: Trata-se de uma revisao

sistematica de cardter descritivo, cujos artigos foram selecionados nas seguintes bases de

dados: Biblioteca Virtual em Salide e PubMed. Foram encontrados 92 artigos, com os

seguintes descritores: “Sindrome de Silver-Russel” AND “GH”. Foram incluidos os artigos que

apresentaram ‘“‘texto completo disponivel”’, na BVS, e “free full text”, no PubMed; além

daqueles publicados nos ultimos cinco anos e que tratavam sobre a Sindrome de Silver-Russel

e abordavam também o GH. Ambas as plataformas sé mostraram artigos na lingua inglesa.

Todos os artigos encontrados na BVS eram da base de dados MEDLINE. Foram excluidos 86

artigos por ndo atenderem aos critérios de inclusao, correspondendo a abordagem da SSR

associada ao GH, resultando na andlise de 6 artigos. Resultado: Dentre os 6 artigos analisados,

1 artigo sugere a associacao da SSR com os defeitos na agdo do GH ou insensibilidade a ele.

Dois artigos destacam as repercussoes clinicas causadas pelas alterac6es nos genes de IGF-1

e as do eixo GH- IGF1, tais como: hipoplasia da face média e mandibula frontal, atraso no
desenvolvimento puberal, diminuicdo da densidade dssea, microcefalia e retardo do

crescimento intrauterino (maioria vista nos portadores da SSR). Um artigo estabelece as

“reagbes” metabdlicas frente ao tratamento com GH em pacientes portadores e ndo

portadores da SSR: ambos apresentaram perfil metabdlico similar, no entanto, a pressao

arterial sistémica e os niveis de glicose em jejum foram menores nos pacientes com SSR. Estes,

porém, externaram diminuicao do indice de massa corporal magra, que foi observado apds

dois anos de tratamento, nos dois grupos. Com relacdo ao progndstico desses pacientes apds

o tratamento com GH, ambos obtiveram melhora quanto a sensibilidade das células beta a

insulina. Um artigo aponta o beneficio da associa¢do do IGF-1 ao GH na estimulacdo a massa

dssea cortical. E, por fim, todos os artigos relataram beneficio da terapia repositora de GH

seja demonstrando os mecanismos de acdao dos horménios, “ganhos” metabdlicos ou

enfatizando a seguranga do tratamento em longo prazo. Conclusdo: Com base no estudo,

observa-se que a acao defeituosa de GH e IGF-1 induz o aparecimento de fendtipos severos

pré e pds-natais, desde a restricdio de crescimento intrauterino até o retardo no
desenvolvimento puberal. A maior parte das alteracdes descritas € vistas nos portadores da

SSR. No entanto, evidencia-se que a terapia com reposicao desses hormoénios, além de ser

segura e eficaz para pacientes com disturbios de crescimento, garante uma melhora no perfil

metabdlico desses pacientes. Entretanto, o presente tema necessita de mais estudos

prospectivos visando ampliar o perfil de seguranca do tratamento para que uma amostra

maior de pacientes seja contemplada.
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