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Diagnostico tardio de sindrome da sela turcica vazia primaria — um relato de caso

Late diagnosis of primary empty sella syndrome - a case report
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RESUMO: A Sindrome da Sela Turcica Vazia pode ser
assintomatica e se apresentar apenas como um achado radioléogico,
ou estar associada a diferentes graus de hipopituitarismo e
sintomas neuroldgicos. Na maioria dos casos ¢ uma afec¢do
ndo diagnosticada, sendo reconhecida de maneira incidental
por exames de imagem. Este trabalho evidencia a importancia
de uma anamnese e exame fisico apurados para diagnosticar
sindromes menos comuns, através do relato de um paciente que
teve o diagndstico tardio de pan-hipotuitarismo ocasionado por
sela vazia (SSV) primaria.

Palavras chave: Hipofise; Hipopituitarismo;Nanismo; Sindrome
da sela vazia.

INTRODUCAO

Sindrome da Sela Turcica Vazia (SSV), termo

sado pela primeira vez por Busch em 1951,

ocorre quando ha herniagdo da aracnoide para dentro

da depressdo ossea da face superior do osso esfenoidal,

onde a hipoéfise é encontrada'. Desse modo, o espago €

preenchido por liquor comprimindo a hipoéfise contra o

assoalho selar e levando a um aspecto radioldgico de sela

vazia, resultando em diferentes apresentagdes clinicas

de acordo com o comprometimento da glandula pela
compressao?’.

O objetivo desse trabalho ¢ relatar o caso de um
paciente com historia de fraqueza e hiporexia e que teve
o diagnostico tardio de pan-hipotuitarismo ocasionado
por SSV primaria. A partir disso, queremos compara-lo

ABSTRACT: Empty Sella Syndrome can be asymptomatic
and present only as a radiological finding, or be associated with
different degrees of hypopituitarism and neurological symptoms.
In most cases it is an undiagnosed condition, being recognized
incidentally by imaging exams. This article highlights the
importance of an accurate anamnesis and physical examination to
diagnose less common syndromes, through the report of a patient
who had a late diagnosis of pan-hypotuitarism caused by primary
empty sella syndrome.
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epidemiologicamente e clinicamente com a literatura,
destacando a importancia de um diagnostico e conduta
precoces, o que evitaria manifestagdes tardias de uma
sindrome rara.

RELATO DE CASO

Paciente masculino de 54 anos, admitido em
um servigo de emergéncia com queixa de fraqueza,
hiporexia, nauseas ¢ dor abdominal com duragdo de
uma semana. Foi tratado como quadro de gastroenterite
e questionado insuficiéncia adrenal pelo quadro de
hiporexia, hipotensdo, astenia e hiponatremia (Na de
admissdo 122 mEq/L). Optou-se por internagdo para
melhor avaliagdo da hiponatremia.
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Durante o internamento, foi aventada a suspeita de
pan-hipopituitarismo e iniciada investigacao. Resgatando
seu historico pregresso, o paciente relatou ser portador
de doenca enddcrina tiroidiana com uso irregular
de Levotiroxina. Realizou reposicdo de testosterona
durante 6 anos por historico de hipogonadismo, também
com uso irregular e sem seguimento adequado. Além
disso, possuia histoéria de infertilidade, tendo tentado
tratamentos anteriores sem sucesso. Negava casos
similares na familia ou histérico de trauma craniano.
Ao exame fisico, apresentava baixa estatura (Figura 1),
ginecomastia e sinais de hipogonadismo, como rarefa¢do
de pelos e testiculos atréficos. Ao solicitar o cortisol basal
o resultado do exame foi de 1,12pg/dL, corroborando para

o diagnostico de insuficiéncia adrenal secunddria.

Figura 1. Paciente com baixa estatura

Posteriormente foram solicitados novos exames
com os seguintes resultados: sodio 117 mEq/L (VR: 136-
145 mEq/L), FSH 0,65 mUI/mL (VR: 1,27-19,26 mUl/
mL), LH inferior a 0,2 mUI/mL (VR: 1,24-8,62 mUI/mL),
TSH 0,02 mU/L (VR: 0,3-4,2), Prolactina 6,3 ng/mL (VR:
2,1-17,7 ng/mL) e ACTH 5,3 pg/mL (VR: 7-23 pg/mL).

Diante do resultado desses exames, prosseguiu-
se com uma ressondncia magnética, demonstrando
diminuicao do espago ocupado pela da glandula pituitaria
e sela tlrcica com intensidade de sinal de liquor (Figuras
2 ¢ 3). Foi confirmado, portanto, o diagnostico de pan-
hipopituitarismo por SSV, sem tratamento adequado,
cursando com hiponatremia sintomatica.
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Figura 2. Imagem de ressonancia magnética de cranio em corte
sagital, mostrando a presenga de liquor no local da sela tarcica

Figura 3. Imagem de ressonancia magnética de cranio em corte
coronal, mostrando a presenga de liquor no local da sela tarcica

Durante o internamento, o paciente precisou de altas
doses de hidrocortisona endovenosa ap6s o diagndstico
de insuficiéncia adrenal, uma vez que apresentou varios
episddios de cefaleia e vOmitos, mesmo apds reposigao de
solugdo salina hipertonica devido a hiponatremia. Recebeu
alta com Prednisona (5Smg duas vezes ao dia) com plano
de desmame ambulatorial, Levotiroxina (112mcg ao dia)
e Cipionato de Testosterona (uma ampola intramuscular
a cada 15 dias). Um més apos o episddio, retorna ao
ambulatorio da clinica médica com os seguintes exames
laboratoriais: sodio 135 mEq/L (VR: 136-145 mEq/L), T4
1,14 ng/dL (VR: 0,7-1,8 ng/dL), T3 0,77 ng/dL (VR, 2,5-
4,0 ng/dL), FSH 0,42 mUI/mL (VR: 1,27-19,26 mUI/mL)
LH 0,25 mUI/mL (VR: 1,24-8,62 mUI/mL), prolactina 7,2



ng/mL (VR: 2,1-17,7 ng/mL), testosterona total 708,96 ng/
dL (VR: 300-1.000 ng/dL), cortisol basal 5,26, ACTH 6,5
pg/mL (VR: 7-23 pg/mL). Foram mantidas as reposi¢des
hormonais e retorno seriado para acompanhamento.

DISCUSSAO

A SSV pode ser classificada em primaria ou
secundaria*. Cerca de 80% das primarias ocorrem em
mulheres obesas, hipertensas e multiparas’® — pois a hipdfise
dobra o volume durante a gravidez?, especialmente no
caso de gestagdes multiplas®. Além disso, a hipercapnia
relacionada a obesidade pode elevar cronicamente a pressao
liquorica induzindo a herniagdo do espago subaracndideo®’.
As causas secundarias, por sua vez, sao mais abrangentes
e heterogéneas e seu quadro clinico depende do fator
etiologico’. Pode ser resultado da remogéo cirargica de
um adenoma hipofisario, radioterapia ou medicamentos,
além de causas infecciosas, traumaticas, autoimunes e
vasculares®*,

Quanto ao quadro clinico, a SSV primaria pode se
apresentar com quadro inespecifico de cefaleia, sintomas
neurologicos, deficiéncias visuais, diferentes graus de
hipopituitarismo e até hipertensdo intracraniana; porém,
pode também ocorrer com total auséncia de sintomas'. A
deficiéncia do hormonio do crescimento (GH) ¢ a mais
frequente alteracdo nos pacientes com SSV primaria,
presente em 30 a 60% dos caso’. Nosso paciente tinha baixa
estatura, sendo justificada a deficiéncia de GH bastante
prevalente. Outras alteragdes enddcrinas observadas
sdo hiperprolactinemia funcional em 15% dos casos e
graus variados de hipopituitarismo’; cerca de 6% dos
pacientes apresentam hipogonadismo. As deficiéncias
isoladas de ACTH, TSH, ADH, e o pan-hipopituitarismo
sdo incomuns*. O paciente relatado possuia exames
laboratoriais de acordo com o descrito na literatura, com
deficiéncia de diferentes hormonios hipofisarios.

A preocupacao inicial da equipe foi a hiponatremia
do paciente em sua apresentagdo ao pronto socorro.
Ela poderia ser causada ndo apenas pela insuficiéncia
adrenal secundaria ao hipopituitarismo, mas também pelo
paciente ser portador de outros distirbios enddcrinos;
neste caso, a hiponatremia com hiposmolaridade tem
como provavel causa o hipotireoidismo. A diminui¢ao
do débito cardiaco nesses pacientes induz a liberacdo de
ADH com consequente diminui¢ao da excrecdao de dgua
livre, associada ao sequestro de sodio intracelular'®, fato
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que poderia justificar a hiponatremia de nosso paciente,
reforgada pelo uso irregular de hormonio tireoidiano.

Existe uma forte prevaléncia dessa condi¢ao
relacionada ao sexo feminino®!!, o que diverge do nosso
paciente. Além disso, uma série de 142 casos mostrou uma
média de diagnostico em seus pacientes de 43 anos''. E
concebivel que os prejuizos da funcdo pituitaria tenham
se desenvolvido gradativamente em nosso paciente,
justificando seu diagnostico tardio aos 54 anos.

A ressonancia magnética ¢ o método de escolha
para o diagnéstico’. Vale lembrar que o diagnodstico da
SSV muitas vezes ¢ feito de maneira incidental, visto que a
maioria dos pacientes € assintomatico e descobre a doenga
quando um exame de imagem do cranio ¢ solicitado por
outro motivo clinico'?>. Radiologicamente, a sela vazia é
definida como parcial quando menos de 50% do espaco é
preenchido com liquor e a espessura da glandula pituitaria
¢ > 3 mm, ou definida como total quando mais de 50% da
sela ¢ preenchida com liquor e a espessura da glandula ¢ <
2 mm de didmetro’!3. A ressonancia magnética realizada
em nosso paciente tinha aspecto evidente de redugao do
tamanho da hipodfise, posteriormente confirmado pela
equipe da radiologia como SSV.

A maioria dos pacientes com SSV primaria sao
assintomaticos € ndo requerem nenhum tratamento®, mas
o acompanhamento periddico é fortemente recomendado?.
Em casos raros de déficits visuais ou rinorreia liquorica, o
tratamento cirargico via transesfenoidal é necessario*®. Ja
na SSV secundaria, o tratamento deve ser direcionado para
a doenca de base — havendo hipopituitarismo a reposicao
hormonal torna-se necessaria'*. O paciente relatado recebeu
o tratamento de acordo com os hormonios deficitarios e terd
o seguimento ambulatorial semestral ou anual de acordo
com a necessidade e controle hormonal.

CONCLUSAO

Dessa forma evidenciamos a importancia de
uma historia clinica bem detalhada e da valorizagdo dos
achados de exame fisico e laboratoriais para remeter a
sindromes menos comuns. Nossos dados enfatizam que
o desenvolvimento do hipopituitarismo geralmente nao
¢ reconhecido em pacientes com SSV e o diagnostico
pode ficar atrasado. Além disso, um diagndstico correto
¢ importante para o adequado tratamento das patologias
associadas a sindrome e melhoria do bem-estar global dos
pacientes acometidos.
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