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Resumo: Introducdo: Esse relato descreve caso raro de hiperinsulinismo congénito responsivo a
Lanreotida. Descricdo do caso: Lactente feminina, admitida na idade de 43 dias, devido a
hipoglicemias sintométicas persistentes, diagnosticadas no primeiro dia de vida Nascida de
PSAC, IG: 38 semanas, Apgar 3/8, PN: 5425 g, CN: 51 cm. Pais ndo consanguineos. No inicio
do internamento necessitou de TIG de 12,5 mg/Kg/minuto para manter glicemia normal.
Investigagdo diagndstica confirmou hiperinsulinismo (Insulina: 27,1 uU/mL e Glicose: 35
mg/dL). Tomografia de abdome foi normal. Estudo molecular mostrou mutacdo heterozigotica
do gene ABCCS8. Infelizmente, 0 exame de 18F-DOPA-PET néo era disponivel, impossibilitando
diferenciar se essa mutacdo causava uma forma focal ou difusa de hiperinsulinismo. Assim,
optou-se por traté-la com Diazdxido, o qual ndo teve sucesso. Depois, foi tratada com Octreotida,
apresentando resposta parcial. Finalmente, foi prescrito Lanreotida (60 mg, SC, 28/28 dias e
depois 90 mg), obtendo-se assim controle glicémico. Comentérios. Canalopatias (defeitos no
canal de potassio ATP dependente - KATP) sdo responsaveis por 50% hiperinsulinismos
congénitos permanentes. MutacOes inativadoras do receptor da sulfoniluréia (SUR1, codificado
pelo gene ABCCS8), sGo uma das principais causas. O fechamento dos canais KATP causados
pela inibicdo do SUR1 despolarizam a membrana celular aumentando o efluxo celular de
potéssio e o influxo celular de calcio fazendo com que haga liberacdo da insulina para fora da
célula. A distinggo entre formas focais e difusas é realizada pelo 18F-DOPA-PET, n&o disponivel
no Brasil. Nesse caso, o tratamento inicial € o medicamentoso como o realizado nessa paciente,
gue apresentou excelente resposta a L anreotida.
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