Titulo:

Autores:

Resumo:

iy BRI

> 5 R aten - 12 a 15 de novembro
:'If"r’ '_'?E?_ F_s i 3 }E} LUU}L}QPHM ——
I Brapire X A aad et M s ..
e pediatra - EH A WETAE "
r-—- T |"-~_£

Trabalhos Cientificos

Terapia Com Somatostatina De Longa Ac¢&o Em Criangca Com Hiperinsulinismo Congénito
Refratario Ao Diazdxido Oral: Relato De Caso

Introducdo: Introducdo: O hiperinsulinismo congénito (HIC) € uma condi¢do rara e heterogénea
decorrente de diferentes disturbios da regulacéo da secrecéo de insulina. A primeiralinha de
tratamento em pacientes com aforma difusa de HIC € o diazoxido oral em combinacéo com
hidroclorotiazida. Nos casos de ndo responsividade, esté indicado o uso de f&rmacos com outros
mecani smos de acdo ou intervencao cirdrgica.Objetivos: Caso clinico: Crianca do sexo feminino
nascida a termo, adequada para idade gestacional, apresentou hipoglicemia nas primeiras seis
horas de vida. Permaneceu internada por 30 dias por hipoglicemia persistente, até ser transferida
para servico terciario, onde foi diagnosticado HIC. N&o apresentou resposta adequada as terapias
com octreotida de curta agdo ou com diazoxido oral, mesmo em doses méaximas, mantendo
hipoglicemias frequentes e prejuizo do desenvolvimento neuropsicomotor (DNPM). A
investigacdo molecular dos principais genes relacionados ao HIC n&o encontrou variantes
patogénicas. Aos 11 meses de vida, iniciou, de forma off-label, a octreotida de agéo lenta (LAR),
na dose de 10 mg, viaintramuscular, a cada quatro semanas. Apresentou excelente resposta, com
normalizacdo da glicemia, e desmame gradual do diazdxido oral até sua suspensdo apds 4 meses.
N&o houve efeitos adversos gastrointestinais, alteracdo das enzimas hepaticas, no ritmo de
crescimento ou em outro sistema gque indicassem suspenséo da terapia. O bom controle
glicémico, associado afisioterapia e aterapia ocupacional, propiciaram arecuperacdo parcial do
DNPM. Aos 5 anos foi iniciada a reducéo gradual da octreotida LAR, de acordo com aresposta
glicémica. Aos 7 anos, aterapiafoi descontinuada. Atualmente, aos 8 anos, a crianga encontra-se
ha 8 meses sem medicacdo, sem episodios de hipoglicemia, com estatura 120,5 cm (Z: -1,09 DP),
peso 24 kg (Z: -0,19 DP) e velocidade de crescimento 5,2 cm/ano, cursando 2° ano escolar e
nitidos ganhos do DNPM.Metodologia: Resultados: Concluséo: Discusséo: Este caso ilustrauma
resposta bem-sucedida a octreotida LAR como alternativa terapéutica em crianca com HIC
refratério ao diazoxido oral. A resposta clinica sustentada permitiu atingir-se adequado controle
glicémico, suspensdo do diazéxido e melhora parcial do DNPM. Por ser andlogo da
somatostatina, avaliagdes proximas do crescimento e das enzimas hepéticas fizeram parte da
rotina de seguimento do paciente. Neste caso, 0 ndo comprometimento do crescimento e a
auséncia de efeitos adversos viabilizaram a continuidade da terapia. A estabilidade glicémica
apos suspensdo da octreotida LAR sugere remissdo funcional do HIC da paciente. Concluséo:
Nesta paciente, a octreotida L AR mostrou-se eficaz e segura como alternativa terapéutica para
controle do HIC refratario ao diazxido oral, promovendo controle glicémico sustentado,
descontinuacdo medicamentosa e marcante melhora parcial neuromotora.
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