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Resumo: A Sindrome da Interrupcdo da Haste Hipofisaria (SIHH) é um distarbio congénito raro de
hipopituitarismo com uma incidéncia de 0,5 por 100.000 nascidos vivos. Sua etiologia ainda é
incerta, com menos de 10% dos casos apresentando predisposi¢cdo genética. Paciente feminina, 7
anos, encaminhada ao endocrinologista pediétrico devido baixa estatura. Nascida de gestacéo de
39 semanas e 2 dias, sem intercorréncias, sorologias negativas. Parto cesarea, Apgar 8 e 9 (1° e 5°
minuto), peso ao nascer (percentil p37), estatura 46 cm (p4), perimetro cefdlico 34 (p67).
Permaneceu internada por 72 horas em alojamento conjunto devido a hipoglicemia e ictericia
neonatal. Desenvolvimento neuropsicomotor adequado para a idade, com bom aproveitamento
escolar e boa interagdo social. Sem historia de internacdes frequentes ou uso de antibiéticos e
corticosteroides. Ao exame fisico, paciente com 108 cm (z-score -3), 22kg (z-score entre -1 e 0),
e IMC 18,8 kg/m2 (z-score entre 0 e +1), com M1P1l na classificacdo de Tanner, com
lipomastia.Exames laboratoriais para investigacdo de baixa estatura: caridtipo 46, XX,
somatomedina 25 ng8260,ml, teste de estimulo de GH com insulina basal e pico de 0,2 e 0,05
ng/mL, teste de estimulo de GH com clonidina basal e pico de 0,1 microg/L e 0,48 microg/L,
TSH 4,2 956,Ul/mL, T4 livre 1 956,Ul/mL, Antitransglutaminase IgA negativo, sem
hipovitaminoses. Raio-x de idade 6ssea compativel com 3 anos (realizado aos 6 anos), € RNM
compativel com interrupcdo da haste hipofisaria. A SIHH € identificada por trés caracteristicas
principais na ressonancia magnética: haste hipofiséria fina ou ausente, hipofise posterior ectopica
ou ausente, e hipoplasia ou ectopia da hipofise anterior. Clinicamente, pode variar de deficiéncia
isolada do hormbénio do crescimento (GH) a mudltiplas deficiéncias hormonais, sendo a
deficiéncia de corticotropina (ACTH) a mais associada a mortalidade. A patogénese ndo é
completamente compreendida, mas pode ser devido ao desenvolvimento embrionério andmalo da
hipofise. A sindrome apresenta variabilidade clinica, incluindo baixa estatura, atraso no
desenvolvimento puberal, hipotireoidismo e, em aguns casos, panhipopituitarismo. Sua
prevaléncia € indefinida, mas parece ser mais comum em homens. Com diagndstico e tratamento
precoce, o prognostico é favoravel, reduzindo complicacdes a curto, médio e longo prazo. O bom
prognostico dos pacientes diagnosticados precocemente com a SIHH ressalta a importancia de
considerar esta sindrome na investigacéo de déficits hormonais da hipéfise anterior.
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