.5 7" 14COBRAPEM .2

Trabalhos Cientificos

Titulo: Deficiéncia De Multiplos Hormonios Hipofisarios Associada A Hepatite De Células Gigantes:
Relato De Caso

Autores: SABLINY CARREIRO RIBEIRO (HOSPITAL DA CRIANCA CONCEICAO - GRUPO
HOSPITALAR CONCEICAO), MARINA BRESSIANI (HOSPITAL DA CRIANCA
CONCEICAO - GRUPO HOSPITALAR CONCEICAO), LUCAS BANDEIRA MARCHESAN
(HOSPITAL NOSSA SENHORA DA CONCEICAO - GRUPO HOSPITALAR CONCEICAO),
MARCIA PUNALES (HOSPITAL DA CRIANCA CONCEICAO - GRUPO HOSPITALAR
CONCEICAO)

Resumo: A incidéncia da deficiéncia congénita combinada de horménios hipofisarios (DCCHH) é de
1:50.000 nascimentos. Destes, 10-35% apresentam colestase no periodo neonatal e a hepatite de
células gigantes (HCG) pode ser um achado histopatol 6gico sugestivo de deficiéncias hormonais.
Neonato, feminino, adequado para idade gestacional, a termo, parto ceséreo sem intercorréncias,
APGAR 8/9, transferido para servico de referéncia com seis dias de vida para avaliagcdo de
estridor laringeo, ictericia ndo-colestatica e hipoglicemia. Inicialmente diagnosticada sepse
neonatal presumida, porém, durante internacdo, progrediu com colestase neonatal, elevacdo das
transaminases e persisténcia de hipoglicemia. A investigacdo laboratorial revelou glicemia sérica
16mg/dL, TSH 5,81mUl/mL (0,7-6,0), T4 livre 0,39ng/dL (0,93-1,7), T4 4,ug/dL (5,1-14,1),
LH<0,1 UI/L, FSH <0,1 UI/L, Cortisol 0,7 mcg/dL (6,2-25), Sodio 138mEQg/L e densidade
urinaria 1010. A ressonancia de sela turcica confirmou a presenca de hipoplasia hipofisaria,
auséncia de haste e neurohipdfise ectépica. Instituida reposicéo de glicocorticoide e levotiroxina.
Paciente apresentou melhora das hipoglicemias e normalizacdo das bilirrubinas ainda no primeiro
més de vida, mas por volta do segundo més evoluiu com piora das transaminases (TGO 312 Ul/L
TGP 365 UI/L), sendo iniciado Ursacol®. Foram descartadas STORCH e hepatite autoimune. A
biépsia hepatica foi compativel com hepatite de células gigantes. Somatropina foi iniciada com
melhora dos marcadores hepéticos. Atualmente, com 20 meses de vida, esta eutrofica, com
desenvolvimento adequado, mas investigando distirbio de degluticio e ma formacdo na
epiglote. A HCG é uma causa importante de colestase neonatal. Na maioria dos casos a etiologia
€ idiopatica (49%), mas estudo multicéntrico revelou prevaléncia de 16% associada a DCCHH.
As deficiéncias de cortisol e horménio do crescimento (GH) parecem ser as causas mais
provaveis dessa associacdo. Tanto o cortisol quanto o GH desempenham papel importante na
biossintese, transporte e secrecéo dos acidos biliares. Ha relatos de disfuncdo hepatica persistente
mesmo em pacientes com reposi¢cao adequada de glicocorticoide, mas ndo de GH. Os pacientes
com diagnostico de DCCHH devem redlizar a reposicdo hormonal 0 mais precocemente possivel
para evitar piores desfechos e a reposi¢ao de glicocorticoide e GH ainda nos primeiros meses de
vida melhora a morbimortalidade associada a esses casos.

http://anais.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/ 14-congresso-brasil eiro-de-endocrinol ogi a-pedi tri ca/0125-defi ci encia-de-multi pl os-hormoni os- hi pofisari os. pdf



