ENDOCRINOLOGIA PEDIATRICA

045 — HIPERPLASIA ADRENAL CONGENITA POR DEFICIENCIA DE 17A-HIDROXILASE: RELATO DE DOIS CASOS

Antonialli R, Stevanato RC, Vieira JV, Silva YA, Fernandes MLMP, Jorge PT

Introducéo: A hiperplasia adrenal congénita compreende um conjunto de doencas geneticamente determinadas, decorrentes de erros inatos do metabolismo
de esterdides adrenocorticais, como resultado de deficiéncias enzimaticas especificas. A deficiéncia de 17o-hidroxilase, uma forma rara de hiperplasia adre-
nal congénita, foi primeiramente descrita por Biglieri e colaboradores em 1966, existindo cerca de 120 casos atualmente na literatura. Porém a prevaléncia
pode ser maior, especialmente no Brasil. Objetivo: Relatar dois casos de hiperplasia adrenal congénita por deficiéncia de 170-hidoxilase. Material e méto-
dos: No primeiro caso, paciente de 26 anos, sexo feminino, procurou o ambulatério de endocrinologia com queixa de amenorréia primaria, auséncia de ca-
racteres sexuais secundarios e histéria de hipertensao arterial sistémica desde os 18 anos de idade. O segundo caso, paciente de 31 anos, sexo feminino, irma
da paciente anterior, também procurou o servi¢o de endocrinologia com queixa de amenorréia primaria e auséncia de caracteres sexuais secundarios, porém
sem diagnostico prévio de hipertensao arterial. Resultados: No primeiro caso, durante investigacao diagnostica, detectou-se cariétipo 46XX, hipogonadismo
hipergonadotréfico, insuficiéncia adrenal primaria e dosagens basais de corticosterona e 11-desoxicorticosterona extremamente elevadas. No segundo caso,
detectou-se cariotipo 46XX, hipogonadismo hipergonadotroéfico, insuficiéncia adrenal primaria e niveis aumentados de 11-desoxicorticosterona. Atualmente,
as pacientes estao em uso de dexametasona e reposicao hormonal, sendo que a primeira paciente também esta utilizando fludrocortisona. No momento,
ambas se encontram com um bom controle clinico e laboratorial da doenga. Conclusao: A hiperplasia adrenal congénita por deficiéncia de 17o-hidroxilase é
uma doenga autossomica recessiva muito rara e, portanto sendo por vezes de dificil diagnostico. O ideal é que esses pacientes sejam tratados precocemente
com o objetivo de reduzir os niveis pressoricos, proporcionar adequada massa mineral 6ssea e complementagao da feminizagao.

046 - CASUISTICA DOS ENCAMINHAMENTOS DE BAIXA ESTATURA A UM AMBULATORIO UNIVERSITARIO DE ENDOCRINOLOGIA

Costa MLDB, Carvalho M, Foggiatto A, Maksud FAN

Objetivos: Apresentar a casuistica das criancas e adolescentes atendidos em um ambulatério de Endocrinologia com queixa de baixa estatura e fazer uma reflexao so-
bre a abordagem deste problema nas unidades de aten¢ao primaria e secundéria a saide. Material e Métodos: Revisao dos prontuérios de criangas e adolescentes aten-
didos no ambulatério de Endocrinologia e Metabologia da Unifenas-BH /Centro de especialidades regional Norte da PBH durante o primeiro semestre de 2009 até a pre-
sente data, descrevendo a média de idade, sexo, peso, diagnostico da causa de baixa estatura e realizacdo de levantamento bibliografico utilizando palavras chave: baixa
estatura, atencdo primdria, atencao secundaria. Resultados: Foram atendidas no Centro de Especialidades médicas da Unifenas-BH, através de convénio firmado com a
PBH, 18 criangas encaminhadas com queixa de baixa estatura provenientes de diferentes unidades de atencao primdria a satde da regional Norte do Municipio de Belo
Horizonte. A média de idade destas criancgas foi de 94 anos, 60% do sexo masculino, média de peso foi de 25,6Kg. Em 90% dos casos as criancas chegavam apenas com
o encaminhamento e curva de crescimento. Seis criangas apresentavam hipertrofia de adenéides ou rinite alérgica severa, tinham sono irregular e palato em ogiva, indi-
cando quadro de sindrome do respirador bucal; 1 crianca apresentava hipotireoidismo subclinico; 2 criangas com suspeita de baixa estatura psicossocial; 1 crianga com
histéria clinica e exames laboratoriais sugerindo doenca hepética colestatica, 6 criancas ainda em investigacao e destas 3 sugerem ter baixa estatura familiar; 2 criangas
com deficiéncia de GH (confirmada por dois testes funcionais de estimulo do GH). A baixa estatura €, depois do Diabetes Mellitus, a segunda causa de encaminhamento
de criangas e adolescentes ao endocrinologista, mas o crescimento deficiente pode ser um sinal importante de uma doenca sistémica, e o diagnostico destas condi¢oes
deve ser realizado por generalistas e pediatras que atendem inicialmente estas criangas. Uma avaliacao adequada do déficit de crescimento e baixa estatura requerem
uma histéria e exame fisico completos, realizacdo de exames laboratoriais apropriados e seguimento clinico da crianca. A baixa estatura por deficiéncia de hormonio de
crescimento (GH) é a grande preocupacao por parte dos familiares e médicos, porém ocorre em uma freqiiéncia de 1:4000 criangas. As preocupagoes sobre a estatura
final inadequada adequada passam por medos de futuras seqiielas psiquicas relacionadas a uma situacao potencialmente tratavel. Existem guidelines, protocolos federais
e regionais para avaliacado e encaminhamento dos casos de baixa estatura. Geralmente uma consulta com especialista na rede piblica demora até 6 meses, assim como o
agendamento dos retornos, e neste periodo a afec¢ao pode ter consequéncias irreversiveis. Conclusao: O diagnoéstico precoce e tratamento adequado das diversas causas
de baixa estatura podem reverter as seqiielas bio-psicosociais desta condicao, e o adequado encaminhamento ao especialista evita intervencoes desnecessarias, portanto
concluimos que novas orientacoes na abordagem de criangas e adolescentes com baixa estatura sdo necessérias para adequado encaminhamento quando necessarios.
Palavras-chave: baixa estatura; atencao primaria a saide; atencao secundaria

047 - AVALIACAO DA ESTATURA FINAL ATINGIDA POR PACIENTES COM DIABETES MELLITUS TIPO 1 ACOMPANHADOS EM SERVICO TERCIARIO

Oliveira RAG, Ferreira BP, Palhares HMC, Silva AP, Borges MF

O objetivo do estudo foi avaliar a estatura final de pacientes com diabetes mellitus tipo 1 (DM1) e a sua interferéncia no crescimento estatural. Foram analisados
58 pacientes (35 mulheres e 23 homens), em acompanhamento no servico de Endocrinologia do Hospital das Clinicas da Universidade Federal do Triangulo Mi-
neiro (UFTM), entre janeiro de 1999 e janeiro de 2009. Apenas em 34 individuos (grupo 1), foi possivel avaliar o controle metabdlico durante a fase de crescimento
estatural, pois no grupo 2 (n=24), o acompanhamento na instituicao ocorreu apés a adolescéncia, impossibilitando correlacoes entre controle glicémico e dados
antropométricos. Foram considerados, como bom controle glicémico, valores de glicemia de jejum <110 mg/dL, glicemia pés-prandial <140 mg/dL, hemoglobina
glicosilada (HbAlc) <7,0%, e como controle lipidico satisfatério, valores de colesterol total, LDL-colesterol, triglicérides e HDL-colesterol, menores que 200 mg/dL,
100 mg/dL, 150 mg/dL e maiores que 45 mg/dL, respectivamente. No grupo 1, a idade média atual foi de 20;5 anos (min: 16;0, max: 32;0) e a duracao da doenca de
8;10 anos (min: 2;7, max: 20;0). A estatura final foi de 164,6 cm (min: 149,3, max: 194,0) e z-escore da estatura final, de 0,09 (min: -1,76, max: 2,85). Quanto ao peso
corporal, 79,72% apresentaram z-escore IMC dentro da normalidade, e 17,64%, sobrepeso. O mesmo foi observado no grupo 2, no qual 87,49% apresentaram IMC
normal e apenas 8,34%, sobrepeso. No grupo 2, a idade média atual foi de 35;1 anos (min: 23;0, max: 51;0) e duracao da doencga de 10;7 anos (min: 1;5, max: 25;0). A
estatura média nesse grupo foi de 165,9 cm (min: 149,6, max: 180,0) e z-escore da estatura de 0,08 (min:-1,60, max:1,26). Na avaliacao do controle glicémico, no grupo
1, os valores médios de glicemia de jejum foram de 194,9 mg/dL (min: 84,5, max: 381,0), de glicemia pos-prandial, 251,2 mg/dL (min: 89,5, max: 429,0), de frutosamina,
493,3umol/L (min: 225,0, max: 795,5) e de HbAlc, 12,2% (min: 6,8, max: 24,1), todos estes valores, acima do considerado como bom controle glicémico. Observou-se
controle lipidico satisfatério, com valores médios de colesterol total de 165,9 mg/dL (min: 103,0, max: 235,0), LDL-colesterol de 94,7 mg/dL (min: 51,0, max: 192,0),
HDL-colesterol de 57,0 mg/dL (min: 27,0, max: 112,0) e triglicerideos de 84,5 mg/dL (min: 12,0, max: 192,0). Correlacoes entre varidveis antropométricas (% IMC, z-IMC
e z-Estatura final), controle glicémico (GJ, GPP, HbAlc e frutosamina) e lipidico, no grupo 1, ndo foram consideradas estatisticamente significantes (p>0,05). Como
complicagdes agudas, 41,18% dos pacientes do grupo 1 tiveram o diagnéstico durante um episodio de cetoacidose diabética. Complicacoes microvasculares cro-
nicas tiveram maior incidéncia no grupo 2, ja que 54,17% dos pacientes deste, apresentaram um intervalo maior que 10 anos de doenca, em detrimento aos 35,29%,
do grupo 1. A estatura alvo foi obtida em apenas 38,23% dos casos do grupo 1, e nestes, o DM1 nao resultou em prejuizo quanto ao alvo genético. Deste modo, nesse
estudo, nao ficou estabelecida a interferéncia do DM1 sobre o processo de crescimento estatural, nao obstante o controle glicémico inadequado.
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048 - TECIDO TiMICO EM NODULOS DE TIREOIDE NA INFANCIA: RELATO DE CASO

Valadao MMA, Antonacci Jr E, Rosario PWS, Borges MAR

Objetivo: relatar caso de uma crianca com nédulos em tiredide correspondendo a tecido timico ectdpico. Material e métodos: paciente do sexo masculi-
no, 7 anos e 11 meses, foi encaminhado ao endocrinologista para discussao de tratamento cirargico de b6cio multinodular. Havia apresentado ha 2 meses
quadro de infeccao de vias aéreas superiores, acompanhado de linfadenomegalia cervical dolorosa, motivo pelo qual fora solicitada ultrassonografia (US)
do pescoco. Evoluiu com melhora clinica apés antibioticoterapia, sendo, porém, detectados multiplos n6dulos tireoideanos nesta investigacao. Ja havia sido
submetido a uma intervencao cirargica por provavel cisto de ducto tireoglosso ha 3 anos (anatomo-patologico nao encontrado). Negava exposicao prévia a
radiacao e histéria familiar de carcinoma de tire6ide. Os achados do US, no entanto, eram fortemente sugestivos de malignidade: nédulos em lobo esquerdo
(LE), hipoecéicos, confluentes, com halo parcial e microcalcificagcoes, com vascularizagao mista, medindo 2,3x2,1cm (1/3 superior), 0,5x0,6cm (1/3 médio)
1,5x1,0cm e 2,2x1,0cm (1/3 inferior). Também nédulos menores em istmo (0,2x0,3cm, 0,6x0,3cm e 0,5x0,2cm), além de linfonodos inflamatérios habituais.
Nao foi realizado PAAF. Considerando que ha maior probabilidade de cancer em nédulos na infancia, sobretudo em menores de 10 anos, do sexo masculino,
bem como o valor preditivo positivo dos sinais ecograficos, aliado a maior freqiiéncia do tipo papilifero (que nesta faixa etaria € mais comumente multifocal,
bilateral e com maior extensao), foi decidido pela realizacao de tireoidectomia total. Resultado: ato cirdrgico sem intercorréncias. No per-operatério foram
encontrados vérias reas correspondentes a granulomas por corpo estranho (fios de sutura). A histologia verificou-se que os nédulos em LE correspondiam a
tecido linf6ide, caracteristico de tecido timico heterotrépico, com alteracoes regressivas proprias da idade, além de uma paratire6ide englobada pelo tecido.
Parénquima tireoideano normal, exceto por area focal de fibrose. Conclusao: o manejo de nédulos tireoideanos na infancia € por vezes dificil, haja visto o
maior risco de cancer (prevaléncia de 15 a 20%). A presenca de granulomas de sutura pode ter prejudicado a avaliacao ecografica deste paciente, que se
mostrou fortemente indicativa de doenca neoplasica. O relato de tecido timico intratire6ideo € muito raro na literatura, sendo sua real incidéncia desconheci-
da. Nessas descricoes de casos a forma de apresentacao € variavel, bem como nao ha um padrao ultrassonografico caracteristico. Trata-se de uma condicao
benigna, ainda mais infrequente que o achado de carcinoma timico intratire6ideo. A concomitancia de paratire6ide é também bastante rara, podendo ambas
as condicoes serem atribuidas a defeitos de migracao de tecidos derivados do terceiro arco branquial. A PAAF pode trazer dificuldade quanto a diferenciacao
com linfoma. Embora incomum, a presenca de timo deve fazer parte do diagnoéstico diferencial de nédulos na infancia, sobretudo se houver concomitancia
de outros defeitos embrionarios.
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