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Introducao / Descricao do Caso

O pan-hipopituitarismo congénito caracteriza-se pelo défice de producdo da totalidade ou da maioria das hormonas
hipofisarias e resulta habitualmente de causas genéticas ou embrionarias. E uma condi¢cdo ameacadora de vida para os
recém-nascidos e o diagndstico precoce permanece um desafio.

Sexo masculino, prematuro de trinta e uma semanas, com displasia broncopulmonar grave e multiplas comorbilidades
associadas a prematuridade. Desde o 16° dia de vida com hipoglicemia persistente e necessidade de taxa de infusdo de
glicose endovenosa de 10-13mg/kg/min, associada a colestase precoce. Efetuada investigacdo analitica que confirmou
défices hormonais compativeis com um pan-hipopituitarismo (T4 livre 0,66 ng/dL e TSH 7,31 pUl/mL; em hipoglicemia
(11mg/dL) - insulina 0,5 pU/mL, cortisol 0,1ug /dL, ACTH < 5 pg/mL e hormona de crescimento 3,48 ng/mL) tendo
iniciado terapéutica com hidrocortisona, levotiroxina e hormona de crescimento. A ressonancia magnética cranio-
encefalica identificou imagem compativel com provavel Sindrome de Interrupcdo da Haste Hipofisaria (SIAH).

Comentarios / Conclusoes

O SIAH é uma causa rara de de pan-hipopituitarismo secundario de etiologia ndo completamente esclarecida e cuja
apresentacdo clinica é variada. A confirmacdo diagnostica é imagioldgica e caracteriza-se pela presenga da triade: haste
hipofisaria fina ou ausente, adeno-hipofise hipoplasica e neuro-hipofise ectdpica. A terapéutica hormonal de substituicdo
deve ser iniciada precocemente pelo risco de um défice hormonal grave ou prolongado poder cursar com
descompensacdes hormonais potencialmente graves.



