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Pancreatectomia Subtotal Em Pacientes Com Hiperinsulinismo Congénito

Introduc&o: Hiperinsulismo congénito (HC) é a causa mais comum de hipoglicemia persistente
no primeiro ano de vida e pode levar a dano cerebral permanente. Objetivos. Descrever aspectos
clinicos, genéticos e terapéuticos de dois pacientes com HC. Metodologia: Resultados: Caso 1.
Menino, 43 dias de vida, filho de pais ndo consanguineos, nascido a termo, grande paraidade
gestacional (GIG). Hipoglicemia desde a 22 hora de vida, com crise convulsiva e necessidade de
taxa de infusdo de glicose (T1G) de até 25 mg/kg/minuto. Nega diabetes materno ou casos
semelhantes nafamilia. Auséncia de defeitos de linha média, ictericia e micropénis. Diagndstico
confirmado por insulinainapropriadamente elevada (11,4microUl/mL) em vigéncia de
hipoglicemia (40 mg/dL), Hormonio do crescimento e cortisol: normais. Tomografia
computadorizada de abdome sem alteracfes pancredéticas. Cintilografia com anaogo da
somatostatina, mostrou hiperexpressdo molecular do radiotracador em corpo pancreético. Estudo
molecular: mutagdo em heterozigose no ABCC8 (¢.2797C>T:p(Arg933*). Tratado com
octreotida e lanreotida sem sucesso. Devido a persisténcia de episodios de hipoglicemiarealizada
pancreatectomia parcial aos 3 meses. Aspectos histopatol 6gicos e imunohistoquimicos
consistentes com neoplasia neuroenddcrina. Apresentou atraso do desenvolvimento
neuropsicomotor, melhorado apés estimul o fisioterapico. Sem novas hipoglicemias. Caso 2:
Menina, 13 dias de vida, filha de pais ndo consanguineos, nascida GIG. Hipoglicemias
persistentes desde a 12 hora de vida (requerendo TIG de até 16 mg/Kg/min), sem crise
convulsiva, com hepatomegalia e auséncia de defeitos de linha média ou ictericia. Eletrélitos
hormanios hipofisarios, fungdes hepética e renal normais. Nega diabetes materno ou casos

semel hantes na familia. Diagndstico confirmado por elevacdo inapropriada de insulina (83,7
uU/mL) em vigéncia de hipoglicemia (36 mg/dL). Ressonancia magnética de abdome sem lesbes
focais grosseiras no pancreas. Cintilografia mostrou hiperexpressdo molecular difusa do analogo
de somatostatina em cauda do pancreas. Medicada com octreotida sem sucesso. Estudo
molecular: mutagdo em homozigose no ABCCS8 (¢.386_388delins TAGAG, p.(Thr129llefs*9).
Submetida a pancreatectomia parcial aos 3 meses, com melhora transitéria da hipoglicemia,
requerendo tratamento com lanreotida, com normalizagéo das hipoglicemias.Concluséo: Dois
casos de hiperinsulinismo congénito grave associados a mutagcdes no gene ABCC8 apresentaram
hipoglicemia neonatal persistente e grave, refrataria a tratamento farmacol 6gico. O manegjo
incluiu pancreatectomia parcial com resolucéo da hipoglicemiaem um caso e necessidade de
lanreotida no segundo paciente. O diagndstico precoce e o tratamento do HC sdo imprescindiveis
paraevitar danos neurol 6gicos. Os achados reforcam arelevancia dainvestigagdo genética como
ferramenta de grande utilidade clinica na definicdo da conduta terapéutica. A cirurgia mostrou
beneficio em casos refratarios ao tratamento clinico.
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