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CASOS CLINICOS
CASE REPORTS

De Caso Social a Neurocirurgia:

A Proposito de um Caso de Pan-Hipopituitarismo
From Social Issue To Neurosurgery: A Case Of Panhypopituitarism

Ana Margarida Fernandes?, Pedro Mesquita Oliveira'!, Gustavo Rocha?, Manuela Sequeira’, Fernando Rosas Vieira'

Resumo

O pan-hipopituitarismo resulta da diminuicao/auséncia de funcao
hipofisaria e 0 seu reconhecimento € desafiante. Apresentamos o
caso de uma doente do sexo feminino, 42 anos, parcialimente depen-
dente, oligofrénica, obesa, de baixa estatura, foi trazida ao Servico
de Urgéncia por gonartrose. Apds alta médica, ficou internada por
motivos sociais. A constatagdo de polidipsia, polilria € amenorreia
priméaria levou ao estudo complementar que favoreceu pan-hipopitui-
tarismo. A ressonancia magnética cerebral revelou uma lesdo quistica,
compativel com quisto aracnoideu congénito volumoso, responsa-
vel pelo quadro. Iniciou tratamento médico, cirdrgico e reabilitagdo
motora, encontrando-se em vigilancia em consulta multtidisciplinar. A
abordagem precoce do atraso de crescimento e altera¢des cogniti-
vas poderia ter alterado o percurso de vida desta doente. O contexto
socioecondmico deficitario permitiu arrastar este quadro mas foi tam-
bém o desencadeante da investigagéo clinica. Pretendemos salientar
o polimorfismo clinico do pan-hipopituitarismo e a necessidade de um
elevado indice de suspeicao, mesmo em contextos sociais dificeis.

Palavras-chave: Diabetes Insipida; Hipernatremia;
Hipopituitarismo; Politria

Introducao

O pan-hipopituitarismo resulta da produgédo inadequada de hormonas
pituitarias e pode ser o resultado final de diversas patologias que inter-
ferern com a hipdfise ou com o eixo hipotalamo-hipofisario. O quadro
clinico é variado, podendo existir atingimento multissistémico de gra-
vidade varidvel, e o diagndstico implica um indice elevado de suspei-
¢ao." Nao obstante, o tratamento atempado ¢ fulcral no progndstico
funcional e vital do doente.

Abstract

Panhypopituitarism results from a low or absent pituitary func-
tion and its recognition is challenging. We report the case of
a 42-year old female, mentally handicapped overweight, short
Stature that was brought to the emergency room for gonarthro-
sis. After medical discharge, she was admitted as a social case.
It was then noticed that she displayed polydipsia, polyuria and
primary amenorrhea. Complementary exams showed panhy-
popituitarism and cerebral magnetic resonance imaging study
showed an arachnoid cyst of congenital nature. She was sub-
mitted to surgical and medical care with positive evolution. An
early approach could have dramatically altered the life-course
of this patient. Her low economic status allowed for this clinical
picture to go unnoticed, however it was also the event that led
to the current clinical investigation. We wish to emphasize the
clinical polymorphism of panhypopituitarism and the need for a
high index of suspicion, even in difficult social contexts.

Keywords: Diabetes Insipidus; Hypernatremia;
Hypopituitarism; Polyuria

Caso Clinico

Doente do sexo feminino, 42 anos, parcialmente dependente nas ati-
vidades de vida didria (AVD). Tinha antecedentes de meningite aos 3
anos, oligofrenia, baixa estatura (137 cm) e obesidade (indice de massa
corporal de 41 kg/m3), com limitagdo progressiva da deambulago.
Recorreu ao Servigo de Urgéncia (SU) por diminuicdo da forca
dos membros inferiores e agravamento de gonalgia bilateral com
incapacidade para a deambulagdo. A avaliacdo por Ortopedia
permitiu diagnosticar gonartrose com anos de evolugéo, ja que
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Figura 1: RM cerebral com volumosa lesao quistica ocupando a regido
selar, as cisternas supra e para selares, pré-pdntica e interpeduncular,
com extensao superior ao lIl ventriculo e ao buraco de Monro direito
com 76 x 100 x 74 mm, comprimindo inferiormente a glandula
hipofisaria (A— corte sagital; B- corte axial; C — corte coronal).

em exames prévios evidenciava gonartrose evoluida, tendo tido
alta com orientacdo para consulta.

A mée da doente ndo aceitou a alta, pelo que a doente foi internada
no SU como caso social. Em estudo efetuado posteriormente des-
tacou-se um sodio sérico de 154 mmol/L, motivando o seu encami-
nhamento para o servigco de Medicina Interna.

Nas primeiras 48 horas de internamento verificou-se polidria franca
(diurese superior a 5 L/dia) e polidipsia marcada. Associadamente,
tinha histdria com anos de evolugéo de amenorreia e baixa estatura
com desenvolvimento pubertario normal. Apresentava hipernatrémia
de 157 mmol/L, diminuigao do sddio urinario (6 mmol/L) e osmola-
lidade urinaria (56 mMOsm/kg) com osmolalidade sérica aumentada
(302 mOsm/kg), sugestivos de diabetes insipida.

O teste de restricéo de agua com administragcéo de desmopressina
revelou uma redugéo do volume urindrio com aumento da osmolali-
dade urinaria apds desmopressina, concluindo-se por uma diabetes
insipida central.

Realizou ressonancia magnética (RM) cerebral, que demonstrou
lesdo quistica com cerca de 76x100x74 mm ocupando a regiao
selar, cisternas supra e parasselares, pré-pdntica e interpeduncular,
com extensao ao Il ventriculo e buraco de Monro direito. Ocupava
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o corpo e corno frontal do ventriculo lateral direito e parcialmente o
corpo do ventriculo lateral esquerdo, comprimindo a glandula hipofi-
saria. Condicionava obstrugéo da drenagem dos ventriculos laterais,
com caracteristicas de hidrocefalia cronica. A imagem sugeria um
quisto aracnoideu de provavel natureza congénita (Fig. 1).
Considerando ainda os antecedentes de baixa estatura e amenor-
reia primaria, foram doseadas hormonas hipofisarias: apresentava
niveis baixos da hormona foliculo-estimulante (FSH) (0,16 mUl/mL)
e hormona luteinizante (LH) (0,10 mUl/mL); niveis baixos de tiroxina
(T4) livre (0,80 ng/dL) com niveis normais de hormona estimulante
da tiroide (TSH) (1,61 uUl/mL) e hormona de crescimento (GH)
nao doseavel (0,0 pg/mL). A corticotrofina (ACTH) estava normal
(18,4 pg/mL) com cortisol sérico normal (7,3ug/dL). A prova de pro-
vocagao com ACTH foi negativa para insuficiéncia suprarrenal.
Concluiu-se por um quadro de pan-hipopituitarismo com diabetes
insipida central (DIC) e hipogonadismo hipogonadotréfico com ame-
norreia primaria, nanismo e hipotiroidismo central.

Iniciou tratamento com desmopressina nasal e levotiroxina com boa
resposta. Foi avaliada por Ginecologia, sem necessidade de reposi-
¢éo hormonal, € Neurocirurgia, que realizou fenestragao e coagula-
¢ao endoscopica do quisto com restabelecimento da circulagéo do
liquor. A RM cerebral de controlo mostrou redugao do quisto mas
persisténcia de ventriculomegalia (Fig. 2).

Foi integrada na Rede Nacional de Cuidados Continuados para rea-
bilitacdo e manteve seguimento em consulta multidisciplinar, com
melhoria cognitiva mas persisténcia de dependéncia para AVDs.
Encontra-se atualmente sob terapéutica de substituicdo com levo-
tiroxina 37,5 ug id, desmopressina 0,06 mg 3id e prednisolona
5 mgid, com fungao tiroideia, fung&o renal e ionograma controlados.

Discussao

No caso apresentado, o mesmo fator etioldgico, quisto aracnoi-
deu congénito, foi responsavel pelo pan-hipopituitarismo com DIC,
nanismo e amenorreia.

A polidiria, definida como débito urinario superior a 3 L/dia no adulto,
de urina diluida (osmolalidade urindria < 250 mOsm/kg), como no
caso descrito, foi a primeira pista investigada. Neste contexto, trés
causas devem ser consideradas: polidipsia primaria, diabetes insi-
pida nefrogénica (DIN) e DIC.2

A diferenciag@o entre DIN e DIC pode ser conseguida pelo teste de
restricéo de dgua com administragdo de desmopressina: 0 aumento
da osmolalidade urinéria apds a administragao de desmopressina
confirma DIC (auséncia de produgéo de ADH).2

A diabetes insipida central (défice de ADH) é rara (1:25 000), ocor-
rendo sobretudo no contexto de doenca hipotalamica (tumoral,
inflamatdria, autoimune, congénita ou traumatica).®* A RMN cerebral
€ 0 exame de eleigdo para observagdo de lesdes hipotalamicas.®
A terapéutica de substituicdo inclui a administracdo de desmopres-
sina, habitualmente intra-nasal, inicialmente com 5 ug ao deitar,
podendo ser titulada até uma dose de manutencéo de 10 — 20 ug,
uma a duas vezes por dia.®

O prognostico depende da causa da DIC, mas € geralmente favoravel,
uma vez que a mortalidade por DIC € rara desde que haja agua dispo-
nivel. Porém, ocasionalmente, pode advir desidratacao, febre e colapso
cardiovascular, sobretudo em grupos de risco como criangas € idosos.
O nanismo, caracterizado pela deficiéncia de hormona de cres-
cimento, tem como causa mais frequente a presenga de lesdes
pituitarias, e a concomitancia com outros défices de hormonas
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hipotalamicas & comum.” A baixa estatura soma-se ainda o aumento
da massa gorda, propensao para dislipidémia e aumento de risco car-
diovascular e mortalidade.”

A amenorreia primaria € definida pela auséncia de menarca a partir
dos 15 anos na presenga de caracteristicas sexuais secundarias nor-
mais.® Na pratica clinica, causas comuns incluem sindrome do ovario
poliquistico, hiperprolactinémia, amenorreia hipotalamica e faléncia
ovarica.® Como no nosso caso, uma histdria clinica e exame fisico
atento aos sinais de desenvolvimento pubertario e aparelho reprodu-
tivo, associada ao doseamento de FSH, LH, TSH e prolactina permi-
tem a identificagao das causas mais comuns.®

Abordar a saude no paradigma biopsicossocial faz-nos reconhecer
uma lacuna de apoio aos doentes e/ou familias com recurso inade-
quado aos cuidados de saude. O internamento por motivos sociais €
0 exemplo mais evidente. Por outro lado, 0 mesmo contexto socioe-
condmico é determinante na compreensao das patologias, sua sinali-
zagao e acompanhamento.

A investigac&o precoce do atraso de crescimento e alteragcdes cog-
nitivas poderia ter alterado radicamente o percurso de vida desta
doente. O internamento, por motivos sociais, permitiu a avaliagao glo-
bal da doente, e foi o fator desencadeante de uma investigagéo clinica
que culminou num diagndstico relevante com intervengéo terapéutica
obrigatdria. l

Figura 2: RM cerebral de controlo apds tratamento RM com franca
reducao do quisto intraventricular mas persisténcia de ventriculomegalia
(A— corte sagital; B- corte axial; C — corte coronal).
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