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Resumo: Introducdo: Sela tlrcica vazia em criangas esta associada a deficiéncias hipofisarias mdltiplas,
incluindo GH, TSH, LHRH e ACTH. Descri¢gdo do caso: RDO, feminina, branca, 2 meses de
vida. Nasceu de parto vagina sem intercorréncias, idade gestacional 36 semanas, peso 2140g.
Histéria de broncopneumonia necessitando de ventilagdo mecénica do 3° ao 11° dia de vida, um
episddio de crise convulsiva mioclonica multifocal no periodo neonatal e hipoglicemias com
melhora apos infusdo de glicose. Queda do coto umbilical com 21 dias e triagem neonata
negativa. Com 25 dias de vida procurou atendimento médico por recusa alimentar, baixo ganho
ponderal e vOmitos persistentes. Na investigacdo diagnostica observou-se hipoglicemias;
realizado teste de infusdo de glucagon que mostrou glicemia sérica basal de 23mg/dl e medidas
de cortisol apds 60, 120 e 180 minutos abaixo de 0,2 ug/dL, dosagens de T4 total 0,4ug/dL, TSH
4,42mUl/mL, T4 livre 0,32ng/dL, ACTH <5,0pg/mL, sodio 134mEg/L, potassio 4,7mEg/L e GH
<0,05ng/ml. Realizada RNM de crénio que evidenciou sela turcica de dimensdes extremamente
reduzidas, ndo se identificando a glandula pituitaria nem a sua haste e presenca de imagem
compativel com neuro-hipofise ectopica junto ao recesso infundibular. Apds diagnéstico de pan-
hipopituitarismo com sela turcica vazia, iniciada reposicdo com tiroxina, dexametasona e GH,
com melhora das hipoglicemias e vomitos. Discusséo e Conclusdo: A embriogénese hipofisaria
normal decorre de um processo complexo no qual atuam diversos genes. Uma série de mutacdes
tem sido descritas em associacdo com hipopituitarismo, algumas delas provocando sela
parcialmente vazia e outras 0 aumento difuso da hipéfise. Mesmo sem caracterizagdo exata dos
defeitos moleculares, o hipopituitarismo congénito se associa muito fregiientemente a ocorréncia
de neuro-hipdfise ectdpica e tecido hipofisario rudimentar & RM. Recém-nascidos com esta
doenca podem ser assintométicos ao nascimento ou apresentar sintomas inespecificos como
hipoglicemia, letargia, apnéia, ictericia, colestase neonatal, convulsdes, hiponatremia com
potassio normal e até/eventual mente malformag6es craniofaciais.
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