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O hipopituitarismo é a deficiência de dois ou mais hormônios hipofisários, que se expressa por sintomas dependentes 
do tipo e grau de déficit hormonal. A adequada condução destes pacientes é de fundamental importância para que 
não acarrete atraso no crescimento e desenvolvimento, óbito ou mudanças na qualidade de vida dos indivíduos. 
Objetiva-se, neste estudo, relatar caso clínico de abordagem de paciente pediátrico com pan-hipopituitarismo e 
descrever o manejo adotado, bem como a importância do acompanhamento pelo endocrinologista pediátrico. Trata-
se de paciente do sexo masculino, 14 anos, com pan-hipopituitarismo iniciado na infância, secundário ao surgimento 
de germinoma e ao tratamento realizado para o mesmo. A primeira deficiência hormonal apresentada foi diabetes 
insipidus, seguida, após a realização de quimioterapia e radioterapia, de múltiplas deficiências. O menor segue em 
acompanhamento especializado, e faz uso de levotiroxina, desmopressina, somatropina, testosterona e prednisolona. 
A partir do presente relato, percebe-se a importância do diagnóstico oportuno e da adequada abordagem da criança 
com pan-hipopituitarismo e de seu seguimento a fim de se manter uma qualidade de vida satisfatória. 
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RESUMO

1. Centro Universitário de João Pessoa (UNIPÊ), João Pessoa, (PB), Brasil
2. Universidade Federal de Campina Grande (UFCG), Campina Grande,(PB), Brasil

https://doi.org/10.11606/issn.2176-7262.rmrp.2021.178625Este é um artigo publicado em acesso aberto (Open Access) sob a licença Creative 
Commons Attribution, que permite uso, distribuição e reprodução em qualquer meio, 
sem restrições, desde que o trabalho original seja corretamente citado.

https://orcid.org/0000-0002-7858-0346
https://orcid.org/0000-0002-2682-8370
https://orcid.org/0000-0001-6540-7432


Pan-hipopituitarismo da criança à vida adulta

https://www.revistas.usp.br/rmrp2

INTRODUÇÃO

O hipopituitarismo corresponde ao déficit de dois 
ou mais hormônios hipofisários1 e persiste por toda a 
vida do indivíduo2. De forma geral, a grande variedade de 
etiologias do hipopituitarismo representa um desafio3. As 
causas podem ser agrupadas em adquiridas e congênitas, 
sendo estas últimas associadas a alterações genéticas em 
5 a 10% dos casos4. Na população pediátrica, embora 
estudos que quantifiquem a sua prevalência e principais 
causas sejam escassos, mostrou-se maior porcentagem da 
doença decorrente de etiologias adquiridas, especialmente, 
tumores do sistema nervoso central5,6.

O quadro clínico varia conforme a gravidade dos 
déficits hormonais6 e, na presença de manifestações 
sugestivas, requer-se investigação aprofundada 
prontamente e diagnóstico oportuno2. Ademais, 
pode haver associação a atraso no crescimento e/ou 
desenvolvimento, comorbidades cardiometabólicas, 
respiratórias e osteomusculares, além da perspectiva 
de má influência na qualidade de vida e óbito, se não 
houver condução clínica apropriada6.

Na adolescência, o paciente torna-se mais 
independente dos cuidados parentais, o que leva 
a necessidade de abordagem médica visando à 
manutenção do tratamento. Portanto, percebe-se que 
desordens da hipófise durante tal período, demandam 
atenção especial e representam um desafio no manejo 
para que haja um desenvolvimento pleno do indivíduo7.

Ao exposto, torna-se interessante a 
descrição de caso de manejo de paciente com pan-
hipopituitarismo de surgimento na infância, após 
atraso diagnóstico, reforçando-se a necessidade de 
investigação apropriada, a partir de manifestações 
clínicas sugestivas e mantendo-se um cuidado 
contínuo pelo endocrinologista pediátrico.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 14 anos, 
compareceu à consulta com endocrinologista pediátrico, 
acompanhado da genitora, para seguimento de pan-
hipopituitarismo, em agosto de 2019.

Relatou-se que, em dezembro de 2014, após 
mudança de Estado, a criança começou a apresentar 
poliúria e noctúria, tendo procurado médico, que solicitou 
alguns exames laboratoriais, tais como hemograma e 
glicemia em jejum, que não demonstraram alterações. 
Além disso, segundo a história colhida, o profissional 
não prosseguiu a investigação do quadro e encaminhou 

o menor para psicólogo, suspeitando-se que os sintomas 
eram psicogênicos. Não obtendo bons resultados, 
buscaram consulta, em maio de 2015, com pediatra, 
que levantou a hipótese de diabetes insipidus (DI) e 
direcionou o paciente para endocrinologista pediátrico.

Durante avaliação desse médico, foram 
solicitados exames, que confirmaram o DI. 
Nesse contexto, inicialmente, foi estabelecida a 
poliúria, definida como 40-50 ml/kg em 24 horas, 
além de terem sido excluídos hipocortisolismo e 
hipotireoidismo prévios. Posteriormente, a associação 
de hipernatremia, osmolalidade sérica maior que 300 
mOsm/kg e osmolalidade urinária menor que 300 
mOsm/kg, em um contexto de valores de glicemia, 
escórias nitrogenadas, potássio e cálcio séricos 
normais, determinou o diagnóstico de DI8.

Nesse cenário, a partir da administração 
subcutânea de análogo sintético da vasopressina 
(1-desamino-8-D-arginina vasopressina [DDAVP]), 
na dose de 1 unidade/m², com consequente 
concentração urinária, permitiu-se a diferenciação 
da causa do DI como sendo central.

O paciente foi medicado com desmopressina 
nasal, e solicitou-se ressonância nuclear magnética 
(RNM) do crânio, realizada sem contraste e que apontou 
presença de hamartoma de cerca de 1 centímetro, 
próximo à hipófise. O paciente foi, então, encaminhado 
para neurocirurgião na mesma cidade. Dada a 
insegurança no diagnóstico, marcaram consulta com 
outro neurocirurgião. Realizada nova RNM de crânio, 
dessa vez com contraste, que evidenciou germinoma.

Em julho de 2015, após consulta com o 
neurocirurgião, a criança foi encaminhada para 
oncopediatra. Solicitou-se punção liquórica para 
pesquisa dos marcadores tumorais, beta-HCG, AFP 
(alfa-fetoproteína) e nova RNM. Os marcadores 
vieram negativos e a RNM reforçou a hipótese de 
germinoma suprasselar (Figura 1).

Em seguimento, requisitou-se biópsia de 
região suprasselar, por neuroendoscopia, e o 
diagnóstico de germinoma foi confirmado. A 
quimioterapia foi iniciada, em setembro de 2015, 
com etoposida e carboplatina, sendo finalizada em 
novembro. Posteriormente, realizou-se radioterapia 
em arco modulada volumetricamente (VMAT), sendo 
a primeira fase de 10 frações x 180cGy em sistema 
ventricular (com DT=18Gy) e a segunda (boost) 
com 7 frações em lesão com margens (DT=30.6Gy). 

Após seis meses do término do tratamento, o 
menor apresentou cansaço, inapetência e dores nas 
pernas. Passou por endocrinologista, que constatou 
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Figura 1. RNM de crânio, julho de 2015. Lesão expansiva, arredondada em região suprasselar, medindo 1,0 x 1,3 x 0,7 cm, apresentando 
isossinal em T1 (a), leve hipersinal em T2 (b) e grande impregnação pelo método de contraste magnético (c). Não se observam planos 
de clivagem entre a lesão e a haste hipofisária. (a) Corte axial; (b) e (c) Corte sagital. Fonte: Autores.

hipocortisolismo por déficit de ACTH (hormônio 
adrenocorticotrófico), prescrevendo prednisolona. 
Subsequentemente, as deficiências hormonais 
diagnosticadas foram o hipotireoidismo central, déficit 
de hormônio do crescimento e hipogonadismo (Figura 2).

Atualmente, o paciente usa levotiroxina 75 mcg/
dia, desmopressina spray nasal 0,1 mg/mL (1 jato em 
cada narina, cerca de 2 vezes ao dia), somatropina 7,2 UI/
dia, testosterona 100 mg/mês e prednisolona 9 mg, pela 
manhã. Em relação às descompensações clínicas, de acordo 
com as informações colhidas, o paciente apresentou um 
episódio de crise adrenal no início do tratamento, fato que 
não ocorreu posteriormente, o que demonstra adequada 
adesão terapêutica, bem como supervisão e apoio parental. 
Além disso, considerando-se hábitos e costumes, constatou-
se prática de atividade física (vôlei e natação) e busca por 
uma alimentação mais saudável.

Durante o exame físico realizado na primeira 
consulta com atual endocrinologista pediátrico, foram 
verificados, conforme Tabela 1:

Em relação ao crescimento, segundo as 
informações apresentadas pela mãe do paciente, 
houve considerável incremento após a introdução 
do GH (hormônio do crescimento). Ademais, 
considerando-se a altura dos genitores (mãe = 178 
cm e pai = 171 cm), a estatura-alvo para o paciente 
em questão foi calculada para 181 cm, com uma 
variação de 176-186 cm.

Para acompanhamento, foram solicitados 
novos exames de sangue e idade óssea. Em consultas 
subsequentes, observou-se ganho estatural, 
conforme exposto na Figura 3, e valores de IMC 
expostos na Figura 4.

Aspectos éticos

O paciente e seu responsável deram seu 
consentimento para participação na pesquisa. O 
projeto foi submetido à avaliação e aprovado por 
um Comitê de Ética em Pesquisa.

DISCUSSÃO

O paciente descrito no presente relato 
apresentou inicialmente DI secundário à presença 
de germinoma suprasselar e, após a realização 
do tratamento para o mesmo, evoluiu com pan-
hipopituitarismo. Em relação a isso, ressalta-se a 
importância do diagnóstico em tempo oportuno, 
com investigação apropriada e posterior seguimento 
direcionado para reposição adequada dos hormônios, 
manutenção da qualidade de vida, prevenção e 
manejo de complicações agudas8.

Tabela 1. Dados do exame físico, agosto de 2019.

Parâmetro Resultado

Altura 163,5 cm (z escore 0)

Índice de massa corpórea 
(IMC)

25,47 Kg/m² (z escore 
+1/+2)

Pressão arterial 100x60 mmHg (braço 
esquerdo)

Estadiamento de Tanner G3P3

Volume testicular 6 cm³

Comprimento peniano 6 cm

Presença de acantose axilar -
Fonte: Autores.
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Figura 2. Linha do tempo da evolução do caso clínico. Fonte: Autores. 
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No tocante ao diagnóstico, os pacientes com DI 
apresentam-se clinicamente com queixas de poliúria 
e polidipsia; além disso, a presença de noctúria em 
indivíduo que dispunha de controle esfincteriano 
previamente também deve sugerir a possibilidade deste 
diagnóstico10. No paciente em questão, houve atraso 
no diagnóstico do DI, pensando tratar-se de quadro 
psicogênico, o que retardou o início do tratamento. 
Assim, diante da suspeita de poliúria, é importante a 
investigação com exames complementares.

Inicialmente, deve-se confirmar a poliúria, que é 
definida pelos valores diários de 120 ml/kg em recém-
nascidos, 100-110 ml/kg em lactentes e 40-50 ml/
kg em crianças maiores. Posteriormente, os exames 
laboratoriais necessários objetivam excluir distúrbios 
hidroeletrolíticos e estabelecer que se trata de poliúria 
hipotônica. Tais exames incluem osmolalidade sérica, 
sódio, potássio, glicose, cálcio, escórias nitrogenadas 
e avaliação urinária (osmolalidade, glicosúria e 
densidade específica)10. Ademais, deve-se avaliar a 
presença prévia de hipotireoidismo e insuficiência 
adrenal, que podem ocultar o DI, devido à diminuição 
do clearance de água livre11.

A poliúria hipotônica, que caracteriza o DI, é 
expressa por baixa osmolalidade urinária (menor 
que 800 mOsm/kg), bem como diminuída densidade 
urinária específica (menor que 1010). Em relação 
à polidipsia psicogênica, valores baixos de sódio 
plasmático (menor ou igual a 135 mmol/litro) e 
osmolalidade sérica (menor ou igual a 280 mOsm/
kg) são encontrados11.

Além disso, na situação de elevada osmolalidade 
plasmática e hipernatremia, a diferenciação entre causa 
central e nefrogênica do DI pode ser realizada mediante 
a administração subcutânea de análogo sintético da 
vasopressina, sendo que a consequente concentração 
urinária corresponde à etiologia central, conforme 
exposto no relato de caso. Em contraste, quando há 
valores normais de osmolalidade sérica e sódio em um 
contexto de poliúria hipotônica, é necessário teste de 
privação hídrica para elucidação da etiologia11.

Após a identificação de que o DI tem causa 
central, deve ser realizada RNM de crânio10, fato 
que também pode ser visualizado no manejo do 
caso clínico apresentado, em que foi demonstrado 
germinoma suprasselar.

Figura 3. Estatura do paciente (em centímetros), de agosto de 2019 (aos 14 anos) a outubro de 2020 (aos 15 anos e 2 meses), conforme 
gráfico da OMS “Estatura por idade, meninos, dos 5 a 19 anos (escores-z). Fonte: Secretaria de Atenção Primária à Saúde, 20119.
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Nesse cenário, considerando-se a normalidade 
dos eixos hipofisários previamente ao tratamento, 
notou-se o surgimento de deficiências hormonais 
posteriormente ao mesmo. Sob essa perspectiva, foi 
visto que doses de irradiação em área hipotalâmica-
hipofisária iguais ou superiores a 18Gy já podem 
determinar déficit de GH e valores iguais ou maiores 
que 30Gy podem causar deficiência de TSH (hormônio 
estimulante da tireoide), ACTH, FSH (hormônio 
folículo-estimulante) e LH (hormônio luteinizante)12, 
o que ocorreu no paciente em questão.

Outro ponto que deve ser avaliado refere-se 
à manutenção da qualidade de vida. O adolescente 
do presente relato mantinha bom comportamento e 
aproveitamento escolar, bem como relacionamentos 
saudáveis, além de participar de atividades 
esportivas extracurriculares e desfrutar de opções 
alimentares saudáveis. Tal perspectiva deve ser 
continuamente verificada, visto que se percebe 
que adultos com deficiência múltipla de hormônios 
hipofisários de surgimento na infância apresentam 
pior qualidade de vida, com maior número de 
problemas de comportamento e desemprego, 
necessitando de acompanhamento em relação a 
questões biopsicossociais5.

Nesse cenário, é essencial a participação do 
endocrinologista no manejo dos déficits hormonais 
e avaliação periódica do tratamento6. Em relação 
ao tratamento hormonal na população pediátrica, 
sugerem-se as seguintes drogas e doses iniciais, 
conforme Tabela 2:

Tabela 2. Drogas de escolha e doses para as deficiências 
hormonais

Deficiências Droga Doses

GH Somatropina 
subcutânea13

0,075-0,10 UI/
kg/dia13 

TSH Levotiroxina oral 
(VO)14

100 µg/m²/dia, 
15 a 30 minutos 
antes da primeira 
refeição14

LH e FSH
Testosterona (para 
o sexo masculino) 
intramuscular7

50 mg/mês7

ACTH Hidrocortisona oral7 7-9 mg/m²/dia7

ADH 
(hormônio 
antidiurético)

Desmopressina15 

Oral: 100 a 1200 
µg, divididos em 
3 vezes por dia. 
Intranasal: 2-40 
µg, 1 ou 2 vezes 
ao dia15

Figura 4. IMC do paciente (em quilograma por metro quadrado), de agosto de 2019 (aos 14 anos) a outubro de 2020 (aos 15 anos e 
2 meses), conforme gráfico da OMS “IMC por idade, meninos, dos 5 a 19 anos (escores-z). Fonte: Secretaria de Atenção Primária à 
Saúde, 20119.
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Ademais, considerando-se a descompensação 
decorrente do pan-hipopituitarismo e apresentada 
pelo paciente em questão no início do tratamento 
– crise adrenal –, ressalta-se a importância de que 
médicos dos prontos atendimentos a reconheçam. A 
crise adrenal é definida como agravo agudo à saúde, 
combinado à hipotensão ou taquicardia sinusal, ou a 
uma alteração eletrolítica ou hipoglicêmica significativa, 
que não é conferido a outra causa, e resolve-se 
após administração parenteral de glicocorticoides. 
Recomenda-se hidrocortisona intravenosa (IV) ou 
intramuscular (IM), em bolus, 4 mg/kg16.

Nesse cenário, a adolescência pode representar 
um desafio, visto que o paciente vai se tornando 
mais independente e assumindo, paulatinamente, 
a responsabilidade do tratamento. Assim, faz-se 
necessário incentivar sua autonomia, explicando-se 
sobre os fatores de risco para crises adrenais e o manejo 
das medicações7. Sugere-se também que o paciente 
tenha sempre consigo um cartão instrutivo, que alerte 
sobre sua doença e a possibilidade de crise adrenal16.

Finalmente, considerando-se o exposto sobre 
a relevância da reposição hormonal no manejo do 
pan-hipopituitarismo de surgimento na infância, 
percebe-se a importância da imediata suspeição 
clínica frente a manifestações sugestivas e da 
atenção que deve ser conferida durante a fase de 
adolescência. Observou-se que, no presente caso, 
houve atraso no diagnóstico e que, atualmente, o 
paciente apresenta-se assintomático e informado 
acerca do assunto, mostrando-se habilitado para 
o uso das medicações, além de possuir supervisão 
e apoio parental. Tais fatos, em conjunto com a 
avaliação periódica da terapêutica e monitorização do 
crescimento e desenvolvimento pelo endocrinologista 
pediátrico, estão sendo fundamentais para a 
manutenção da qualidade de vida do adolescente.
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