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Introdugdo: O carcinoma da paratiroideia (CP) ¢ uma patologia
rara de etiologia desconhecida, estimando-se que seja responsa-
vel por menos de 1% de todos os doentes com hiperparatiroismo
primario. Embora a maioria dos casos seja esporadica, em cer-
ca de 20% - 40% esta associado a mutac¢des do gene CDC73/
HRPT25. Com este trabalho pretende-se expor o caso clinico de
uma doente com hipercalcémia de longa duragao.

Caso Clinico: Trata-se de uma mulher de 47 anos, observada
na consulta de Endocrinologia pela primeira vez em 2013 por
hipercalcémia. Referia queixas de cansago, anorexia, perda de
peso e dores dsseas generalizadas com cerca de 2 anos de evo-
lugdo. Antecedentes de fratura da perna e antebraco esquerdo
por traumatismos minimos e litiase renal recorrente. A avaliagdo
analitica revelou calcio corrigido de 14,3 mg/dL (8,5-10,1 mg/
dL) e hormona paratiroideia (PTH) de 691,7 pg/mL (11-67 pg/
mL). A radiografia do esqueleto apresentava tumores castanhos
nos 0ssos longos e osteite fibrosa quistica das maos. Na ecogra-
fia cervical identificou-se uma massa solida de 3 cm, sugestiva
de adenoma da paratirodeia. A doente foi submetida a paratiroi-
dectomia inferior direita e a peca operatoria confirmou tratar-se
de um adenoma.

No poés-operatorio a doente desenvolveu um quadro de tetania
por sindrome do osso faminto associado a tromboembolismo
pulmonar e trombose venosa profunda, apresentando analitica-
mente calcio de 6,8 mg/dL, PTH de 65,6 pg/mL e fosfatase alca-
lina de 1941 U/L. Foi medicada com calcio oral 12 g/dia, calci-
triol 1,5 mcg/dia e magnésio 3 g/dia e ainda gluconato de calcio
endovenoso, terapéutica que manteve durante cerca 6 meses.
Em Marg¢o 2017 apresentou recidiva da hipercalcémia (célcio to-
tal de 11,3 mg/dL e PTH 303,7 pg/mL). Nesta altura ¢ solicitada
nova ecografia cervical que revela uma formagdo hipoecdica em
relagdo com provavel adenoma paratiroideu com a mesma loca-

liza¢do do anterior. A cintigrafia das paratiroideias com sestamibi
nao revelou qualquer foco de hiperfixagdo. Realizou citopungao
aspirativa com agulha fina do nédulo em Junho 2017 que revelou
PTH 1099 pg/mL no lavado da agulha. Foi submetida a hemiti-
roidectomia direita em Setembro de 2017, sendo o diagnostico
histolégico da pega operatéria de CP.

Neste momento aguarda screening do gene CDC73/HRPT?2 e dis-
cutem-se as hipoteses de tratamento médico-cirirgico para esta
doente.

Conclusdo: Atendendo a raridade do CP a sua ocorréncia é por
vezes descurada. Na presenga de uma calcémia muito elevada
(>14 mg/dL) com PTH >10 vezes o normal, ¢ sempre de admitir a
possibilidade de CP. Estes valores alertam-nos ainda para o risco
de sindrome do osso faminto no pods-operatorio da patologia da
paratiroideia.

P 02. DOIS CASOS DE HIPERPARATIROIDIS-
MO PRIMARIO MOSTRANDO FIXACAO DE
99M-TC-SESTAMIBI EM TUMORES CASTA-
NHOS

Dias D', Simdes-Pereira J', Macedo D', Donato S', Santos R', Leite V'

! Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil, Lisboa,
Portugal

Introdugdo: Os adenomas das paratiroides constituem a causa
mais frequente de hiperparatiroidismo primario (HP), seguidos
da hiperplasia e dos carcinomas (CaP). Os tumores castanhos
(TCa) representam uma das complicagdes Osseas associadas ao
hiperparatiroidismo de longa durag@o. Sdo raros nos paises de-
senvolvidos, ocorrendo em < 2% dos doentes. A cintigrafia com
99m-Tc-sestamibi (C-MIBI) ¢ o exame de elei¢do para a localiza-
¢do de tecido paratiroideu no HP, existindo raros casos descritos
na literatura de visualiza¢do de TCa neste exame.

Caso Clinico 1: Mulher de 72 anos, caucasiana, historia de ne-
frectomia direita aos 49 e fratura da clavicula esquerda aos 70
anos. Referia massa a nivel da clavicula esquerda com 6 cm, de
aumento progressivo, com um ano de evolugdo. A tomografia
computorizada (TC)revelou multiplas lesdes liticas do esqueleto
(incluindo clavicula esquerda) e uma fratura patologica da man-
dibula. A18F-FDG PET mostrou hiperfixagdo em varias lesdes
do esqueleto, sobretudo a nivel da clavicula esquerda e ainda no
polo inferior esquerdo da tiroide. A citologia aspirativa ¢ biopsia
cirargica da les@o da clavicula revelaram TCa. Bioquimicamente
calcio sérico 12,8 mg/dL (8,4-10,2), fosfatase alcalina 264 UI/L
(9-36), e PTH 1056 pg/mL (12-65). A C-MIBI revelou captagao
no polo inferior do lobo esquerdo da tirdide, na quase toda tota-
lidade do lobo direito assim como em multiplas lesdes dsseas.
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Neste contexto, as lesdes liticas descritas na TC foram interpre-
tadas como TCa. A doente foi submetida a tiroidectomia total e
paratiroidectomia inferior esquerda.

Caso Clinico 2: Mulher de 50 anos, raga negra, sem antecedentes
de relevo. Referia massa zigomatica direita, de dimensoes cres-
centes, com 6 meses de evolugdo. A bidpsia desta lesdo de 5 cm
foi compativel com TCa. Bioquimicamente apresentava calcio
sérico 16,5 mg/dL, fosfatase alcalina 593 UI/L e PTH 120 pg/mL.
A C-MIBI revelou hiperfixagdo no polo inferior do lobo direito
da tir6ide, maxilar superior a direita, mandibula e epigastro; no
componente TC notava-se nodulo hepatico. A ecografia abdomi-
nal mostrou imagem compativel com hemangioma. A ecografia
cervical notou no lobo direito da tirdide: nodulo de 30 mm na
regido inferior e posterior e nddulo de 25 mm de padrao espongi-
forme. Foi submetida a hemitiroidectomia direita e paratiroidec-
tomia inferior direita.

Ambas as doentes desenvolveram hungry-bone syndrome logo
apos a cirurgia. A histologia revelou em ambos os casos ade-
nomas da paratiroide, sendo que a primeira doente apresentava
também um carcinoma papilar bilateral da tirdide. Verificou-se
redugdo das dimensdes dos TCa que caracterizaram o quadro cli-
nico inicial.

Discussdo: Os presentes casos clinicos visam descrever a capta-
¢do de TCa na C-MIBI, em contexto de HP exuberante, situagao
incomum na pratica clinica. O primeiro caso clinico revelou per-
sisténcia de captagdo do radionuclideo apds wash out em nddulo
tiroideu, favorecendo malignidade tiroideia. O segundo caso apre-
sentou uma falso-positivo deste exame em hemangioma hepatico.
As possiveis explicagdes para estes achados podem relacionar-se,
entre outras, com o aumento de vascularizagdo local/inflamacao,
o que explicaria também a fixagdo em PET na primeira doente.

E de salientar, que perante a presenga destas lesdes na C-MIBI,
o diagndstico diferencial entre TCa e metéstases de CaP deve ser
cauteloso, dado o progndstico tao dispar entre estas duas entida-
des.

P 03. HIPERPARATIROIDISMO PRIMARIO EM
PARATIROIDE REIMPLANTADA

Bernardo Marques', Raquel G. Martins', Joana Couto', Jacinta Santos',
Teresa Martins', Fernando Rodrigues'

! Servi¢o de Endocrinologia, Instituto Portugués de Oncologia de Coimbra
Francisco Gentil, Coimbra, Portugal

Introdugdo: A neoplasia enddcrina multipla tipo 2A (NEM 2A)
¢ causada por uma mutacdo da linha germinativa do gene RET
e o seu fenotipo inclui o carcinoma medular da tiroéide, feocro-
mocitoma e o hiperparatiroidismo primario (HPT). A reimplan-
tagdo de tecido paratiroideu no musculo esternocleidomastoideu
ou no musculo braquirradial pode ser realizada em caso de lesdo
intra-operatdria das paratirdides. Em alguns casos, podera ocorrer
HPT devido a proliferag@o do tecido paratiroideu autotransplanta-
do, o que podera implicar dificuldades no seu diagnostico.

Caso Clinico: Doente, sexo feminino, 55 anos, com historia pes-
soal e familiar de NEM 2A, com carcinoma medular da tiroide,
sem evidéncia de feocromocitoma ou HPT. Foi submetida a ti-
roidectomia total por carcinoma medular da tiréide e auto-trans-
plante da paratirdide inferior direita no musculo esternocleido-
mastoideu. Manteve-se em vigilancia e remissdo durante 12 anos,
com niveis de calcitonina, hormona paratiroideia (PTH), céalcio e
metanefrinas plasmaticas dentro da normalidade. Posteriormen-
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te, foi detetada hipercalcémia PTH-dependente, com calcio total
de 11,1 mg/dL (8,6-10,5 mg/dL), PTH 194,3 pg/mL (12-67 pg/
mL) e calciuria das 24 horas de 430 mg (80-300 mg). Realizou
ecografia cervical, que revelou nodulo sélido com 20 mm, loca-
lizado anteriormente ao musculo esternocleidomastoideu direito
e cintigrafia das paratirdides que descreve fixagdo na regido la-
tero-cervical direita, suscitando duvidas quanto a sua etiologia.
Decidiu-se efectuar citologia do noédulo, que foi compativel com
tecido paratiroideu e doseamento de PTH no lavado da agulha,
que foi de 33 363 pg/mL.

Admitiu-se hiperparatiroidismo primério em paratiréide reim-
plantada e foi submetida a paratiroidectomia. O resultado histo-
logico foi compativel com adenoma da paratirdide. Atualmente
mantém-se em remissao, com calcio total de 8,8 mg/dL e PTH
63,6 pg/mL.

Discussdo: Os doentes com NEM 2A que desenvolvem HPT
apos tiroidectomia e autotransplante de tecido paratiroideu po-
dem constituir um desafio diagnostico. Aquando da reoperag@o,
apenas as paratirdides aumentadas de tamanho devem ser excisa-
das. Este ¢ um caso raro, que reforca a importancia da avaliagdo
clinica e dos exames localizadores pré-operatorios, assim como
a vigilancia regular e a longo prazo dos niveis de célcio sérico
e PTH.

P 04. TC4D NO DIAGNOSTICO DE HIPERPARA-
TIROIDISMO PRIMARIO — A PROPOSITO DE
UM CASO CLINICO

Ivo C', Pires V', Verissimo D', Passos D', F Serra F', Silva J', Lopes L',
Jacome Castro J', Marcelino M!

! Servi¢o de Endocrinologia, Hospital das For¢as Armadas - Polo Lisboa
(HFAR-PL), Lisboa, Portugal

Introdugdo: O hiperparatiroidismo primario (HPTP) ¢ uma pato-
logia do metabolismo do célcio, resultante da hiperfunc¢ao de uma
ou mais glandulas paratirdides. Do ponto de vista imagioldgico,
a ecografia cervical e a cintigrafia com sestamibi sdo atualmente
os exames de primeira linha no diagndstico. Recentemente surgiu
a tomografia computorizada de 4* dimensdo (TC4D), divulgada
nas ultimas recomendagdes de cirurgia endocrina, que permite
maior precisdo anatomica, morfologica e funcional na detecgao
das lesoes das paratirdides, quer de localizagao tipica quer ectopi-
ca. Consiste num exame de imagem dinamico baseado no padrao
de captacdo de contraste das paratirdides, cuja sensibilidade e es-
pecificidade se tém revelado superiores aos exames de imagem
convencionais.

Caso Clinico: Homem, 76 anos com antecedentes de hipertensao
arterial, microlitiase renal e neoplasia da prostata, seguido na con-
sulta endocrinologia por doenga nodular da tirdide e osteoporose.
Em analises de rotina, foi diagnosticada hipercalcemia de 11,3
mg/dL, fosforo 2,6 mg/dL, PTHi 169,2 pg/mL, creatinina 1,1 mg/
dL e calciuria normal. Tanto a ecografia cervical como a cintigra-
fia com sestamibi foram negativas para lesoes das paratiroides.
Tendo em conta que cumpria trés critérios cirargicos de HPTP
(hipercalcémia, osteoporose e litiase renal), decidiu-se realizagao
de TC4D pré-operatéria, que revelou adenoma paratiroideu no
terco inferior do lobo direito da tirdide com dimensdes de 9 x
20 mm. Seguiu-se paratiroidectomia inferior direita, que decorreu
sem complicagdes. O doseamento intra operatorio de PTHi variou
de um valor basal de 164,9 pg/mL para 55 pg/dL pds resseccao da
paratiroide. O exame histologico confirmou presenga de adenoma
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da paratiroide. Na tltima avaliacdo analitica mantinha valores sé-
ricos normais de célcio (9,4 mg/dL) e de PTHi (70 pg/mL).
Discussdo: O caso clinico exposto retrata o diagnostico de HPTP
em que apenas a realizagdo da TC4D permitiu a identificagdo e
localizag@o da lesdo subjacente, quando os exames de imagem de
primeira linha convencionais foram negativos. Este caso pretende
demonstrar o potencial da TC4D como método eficaz de detecgio
de lesdes paratiroideias, nomeadamente em situagdes de detecgado
dificil, constituindo-se como ferramenta util na avaliagdo pré-
-operatdria. A sua utilizagao substituindo os exames convencio-
nais, podera vir a acontecer, se mais estudos confirmarem a sua
superioridade diagndstica.

P 05. SINDROME HIPERPARATIROIDISMO- TU-
MOR MANDIBULAR: NOVAS MANIFESTACOES
E UMA NOVA MUTACAO DO GENE CDC73

Adriana De Sousa Lages', Luis Cardoso', Dircea Rodrigues', Isabel Paiva',
Patricia Oliveira', Diana Martins', Diana Oliveira', Mara Ventura',

Nelson Cunha', Bernardo Marques', Licia Fadiga', Diana Catarino’,
Francisco Carrilho!

!"Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra Faculdade de Medicina da
Universidade de Coimbra, Coimbra, Portugal

Introdugdo: A sindrome hiperparatiroidismo - tumor mandibular
(HPT-JT) ¢ uma condigdo autossomica dominante rara associada
a mutagdes do gene CDC73. A presenga de hiperparatiroidismo
primario ¢ o achado mais frequentemente presente habitualmente
causado por adenoma paratiroideu. Em 30% - 40% dos individuos
afetados, fibromas cemento-ossificantes sdo também identifica-
dos. A ocorréncia de outras lesdes neoplasicas e cisticas ¢ comum,
especialmente na forma de tumores renais e uterinos.

Caso Clinico: Apresentamos o caso de uma doente de 48 anos,
sexo feminino, com histdria prévia de hipercalcémia e litiase re-
nal seguida desde 2003 em consulta num outro centro hospitalar
portugués. Foi identificada paratirdide inferior esquerda hiper-
funcionante que motivou realizag¢ao de paratiroidectomia subtotal
em janeiro de 2004 com diagndstico histologico de adenoma da
paratirdide. Quatro anos depois, iniciou quadro de hipertensao
resistente a terapéutica médica e paroxismos que motivou inves-
tigacdo de causas secundarias. Uma elevagdo marcada de meta-
nefrinas fraccionadas plasmaticas determinou posterior investiga-
¢do imagioldgica com estudo tomografico abdominal com identi-
ficagdo de lesdo nodular na dependéncia da glandula suprarrenal
direita de 35 mm. Foi realizada suprarrenalectomia direita em no-
vembro de 2008 com confirmagao histoldgica de diagnostico de
feocromocitoma. A doente foi enviada ao nosso centro em maio
de 2016 por suspeita clinica de neoplasia enddcrina multipla tipo
2A. Apds revisdo dos antecedentes patologicos da doente, com
histéria de excisdo de fibroma cemento-ossificante maxilar su-
perior direito bem como presenca de multiplas lesdes polipoides
endometriais e endocervicais, elevou-se a suspei¢ao de HPT-JT.
A anilise genética do gene HRPT2/CDC?73 confirmou a presenga
de mutacdo nonsense no exao 16 (p.Lis474ProfsTer4) compativel
com diagnodstico de HPT-JT. Os familiares vivos do caso index
foram rastreados tendo sido possivel identificar a mesma mutagao
previamente encontrada na irma da doente (com diagndstico pré-
vio de microprolactinoma e nddulos da suprarrenal).
Conclusoes: HPT-JT ¢ uma sindrome rara com potencial morbi-
lidade significativa secundaria ao hiperparatiroidismo e ao risco
de malignidade.
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Apresentamos neste caso, uma mutacdo do gene CDC73 previa-
mente ndo reportada, potencialmente associada a novas manifes-
tacdes da sindrome (feocromocitoma, microprolactinoma e outras
lesdes nodulares da glandula suprarrenal).

O diagnostico correto exige um alto nivel de suspei¢ao de forma a
permitir um tratamento precoce, identificagdo de doenca maligna
bem como o rastreio genético de familiares.

P 06. HIPOPARATIROIDISMO: CASUISTICA DE
UMA POPULACAO PEDIATRICA

Ana Amado', Catarina Pereira', Marta Mesquita', Joana Aquino’,
Joana Serra Caetano', Rita Cardoso', Isabel Dinis', Alice Mirante'

! Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Centro Hospitalar e
Universitario do Porto, Porto, Portugal

2 Servi¢o de Pediatria, Hospital Distrital da Figueira da Foz, Figueira da
Foz, Portugal

? Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar Baixo Vouga, Portugal

* Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Leiria, Leiria, Portugal

’ Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Diabetes e Crescimento do Hospital
Pediatrico de Coimbra, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra,
Coimbra, Portugal

Introdugdo: O hipoparatiroidismo primario ¢ uma doenga rara
na populacdo pediatrica. Apesar de nos adultos a principal causa
ser iatrogénica, na infancia e adolescéncia o hipoparatiroidismo ¢é
principalmente idiopatico ou de causas genéticas.

Objetivos: Caracterizar os doentes seguidos com hipoparatiroi-
dismo primario seguidos na Unidade de Endocrinologia Pediatri-
ca-Hospital Pediatrico, Centro Hospitalar Universitario de Coim-
bra.

Meétodos: Estudo retrospetivo. Foram colhidos dados dos doen-
tes com o diagnostico de hipoparatiroidismo primério, incluindo:
idade de diagnostico, género, etiologia, tempo de seguimento,
dose média de calcio elementar e vitamina D, valores de cal-
cio total, fosforo, magnésio, creatinina e ratio calcio/creatinina.
Quando disponivel a informacao, foram registadas complicagdes
da doenca e do tratamento.

Resultados: Foram incluidos 16 doentes, com um tempo médio
de seguimento de 5 anos (minimo 0,5; maximo 18). A idade mé-
dia de diagndstico foi de 6,9 anos (minimo 5 dias, maximo 16
anos). Apenas dois doentes se encontravam assintomaticos a data
de diagndstico; seis doentes apresentaram convulsdes € 0s res-
tantes manifestaram-se por parestesias (n = 5), tremores (n = 1),
tetania (n = 1) e sincope (n = 1). Em seis doentes a patologia
surgiu no contexto de sindrome de DiGeorge, em um doente no
contexto de hipoparatiroidismo familiar autossomico dominante
e em sete doentes apos tiroidectomia total; dois dos casos classi-
ficaram-se como idiopaticos. A data de diagndstico os valores de
célcio, fosforo, magnésio e hormona paratiroideia (PTH) eram em
média, respetivamente: 1,64 £ 0,26 mmol/L, 2,10 + 0,79 mmol/L,
0,64 + 0,11 mmol/L e 6,49 + 7,98 pg/mL. O ratio calcio/creati-
nina avaliado nos primeiros 6 meses de diagndstico foi de 0,82 +
0,65 mmol/mmol. Durante o seguimento, os valores médios de
calcio foram 2,06 + 0,17 mmol/L, de foésforo 1,96 + 0,34 mmol/L,
de magnésio 0,87 £ 0,57 mmol/L e o ratio célcio/creatinina 0,62
+ -0,41 mmol/mmol. Todos os doentes, pelo menos em algum
momento durante o seguimento necessitaram de tratamento com
calcio (dose média 20,4 + 9,6 mg/kg/dia) e vitamina D ativada
(dose média 1,8 + 1,2 meg/kg/dia); dois doentes foram medicados
com diurético tiazidico e um doente encontra-se sob tratamen-
to com PTH recombinante. No que respeita a complicagdes da
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doenga, ao diagnostico trés doentes apresentaram calcificagdo dos
ganglios da base e um doente apresentou cataratas. Dois doentes
desenvolveram nefrocalcinose durante o seguimento. Ocorreu um
obito durante o seguimento, aos 6 meses de idade, por malforma-
¢des congénitas.

Discussdo e Conclusdo: A maioria das criangas com hipopara-
tiroidismo primario apresenta-se sintomatica ao diagnostico.
Apesar de nesta casuistica a causa mais frequente ser genética ou
idiopatica, 44% dos doentes apresentaram hipoparatiroidismo no
contexto de tiroidectomia, refletindo provavelmente o aumento
desta cirurgia em criangas. Através do tratamento instituido foram
alcangados niveis de calcio e fosforo proximos da normalidade,
sendo no entanto fundamental a pesquisa de complicagdes rela-
cionadas com o mesmo.

P 07. ALDOSTERONA E PARATORMONA: UMA
RELACAO IMPROVAVEL?

Mara Ventura', Miguel Melo', Diana Oliveira', Diana Martins',
Adriana Lages', Nelson Cunha', Lucia Fadiga', Diana Catarino',
Francisco Carrilho'

! Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal

Introdugdo: Estudos recentes parecem suportar uma interagdo
positiva bidirecional entre a aldosterona e a paratormona (PTH).
A compreensao da relagao fisioldogica normal entre o sistema reni-
na-angiotensina-aldosterona e a PTH ¢ de relevancia clinica uma
vez que a sua atividade inapropriada pode afetar negativamente a
saude cardiovascular e esquelética.

Objetivo: Avaliar a presenga de uma interacao entre aldosterona e
PTH numa coorte de pacientes avaliados por suspeita de hiperal-
dosteronismo ou hiperparatiroidismo.

Material e Métodos: Avaliamos retrospetivamente pacientes
consecutivos seguidos no nosso Servigo entre janeiro de 2014 e
dezembro de 2016. Efetuamos a colheita de dados relativos ao
sistema renina-angiotensina-aldosterona e metabolismo do calcio
a partir dos registos clinicos e laboratoriais e selecionamos os pa-
cientes com estes dados disponiveis simultaneamente.
Resultados: 1dentificamos 97 pacientes avaliados por suspeita de
hiperaldosteronismo ou hiperparatiroidismo. Excluimos 51 pa-
cientes devido a dados insuficientes. Dos 46 pacientes incluidos,
8 (17%) apresentavam hiperparatiroidismo primario confirmado
e um apresentava hiperaldosteronismo primario; 74% (n = 34)
eram mulheres, com média de idades de 60,0 = 13,2 anos ¢ indice
de massa corporal (IMC) médio de 27,8 = 4,1 kg/m2. Este grupo
apresentava niveis médios de aldosterona de 141,9 + 74,6 pg/mL
(intervalo de referéncia: 40-310), niveis de PTH de 87,3 + 48,0
pg/mL (intervalo de referéncia: 9-72), niveis de 25 (OH) vitamina
D de 26,5 + 10,2 ng/mL e nivel plasmatico de calcio de 9,6 +
1,1 mg/dL (intervalo de referéncia: 8,8-10,6). Os niveis de PTH
e aldosterona apresentaram uma correlacdo moderada na coorte
global (rho = 0,474, p < 0,01). Apds exclusdo de pacientes com
doenca confirmada, os niveis de PTH e aldosterona continuaram
a apresentar uma correlagdo estatisticamente significativa (rtho =
0,377, p=0,021).

Conclusdo: Os niveis de aldosterona estao positivamente correla-
cionados com os niveis de PTH na nossa amostra. Esta intera¢do
podera ser um dos mecanismos responsaveis pela hipertensao e
risco cardiovascular mais elevado em pacientes com hiperparati-
roidismo. Por outro lado, o hiperaldosteronismo pode afetar indi-
retamente o metabolismo do célcio e a satide 0ssea.
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P 08. HIPERPARATIROIDISMO PRIMARIO
NORMOCALCEMICO — UMA FORMA LIGEIRA
DE HIPERPARATIROIDISMO (OU NAO)?

Ana Gongalves Ferreira', Filipa Bastos', Maria Carlos Cordeiro’,
Jorge Portugal

! Hospital Garcia de Orta, Almada, Portugal

Introdugdo: O hiperparatiroidismo primario (HP) normocalcémi-
co é uma entidade reconhecida ha alguns anos. Contudo, varios
aspectos clinicos e da histdria natural da doenca ndo estao ainda
totalmente esclarecidos. Discute-se se estamos perante uma for-
ma mais ligeira da doenga, uma manifestagdo mais precoce que
posteriormente acaba por evoluir para a hipercalcemia ou uma
forma em que alternam periodos de normo com hipercalcemia.
Objectivos: Analise comparativa de doentes com hiperparatiroi-
dismo primario normo (HPN) e hipercalcémico (HPH) relativa-
mente as complicagdes associadas e terapéutica instituida. Pre-
tende-se ainda fazer a avaliagdo da evolugao do calcio nos casos
de HPN.

Materiais e Métodos: Andlise retrospectiva dos processos clini-
cos dos doentes diagnosticados num servigo de Endocrinologia
entre Janeiro de 2010 e Dezembro de 2016. Salienta-se que foram
incluidos doentes com doenga renal cronica, apos exclusdo de hi-
perparatiroidismo secundario. Na analise estatistica, foi utilizado
o teste T para amostras independentes para comparagao de varia-
veis numéricas e o teste exacto de Fisher para variaveis nominais.
Resultados e Conclusoes: Foram incluidos 76 doentes com HP,
10 (13,1%) dos quais com HPN, 80% destes do género femini-
no (versus 79% de mulheres nos doentes com HPH). Os doentes
com HPN tinham uma idade média de 68,6 anos (vs 63,3 anos
nos doentes com HPH), com célcio total médio de 9,6 mg/dL (vs
11,3 mg/dL no HPH), fésforo médio de 2,6 mg/dL (vs 2,5 mg/
dL no HPH), PTH média de 156,9 pg/mL (vs 246,2 pg/mL no
HPH) e CICr média de 65 mL/min/1,73 m2 (vs 77 mL/min/1,73
m2 no HPH). Nenhuma destas diferengas foi estatisticamente sig-
nificativa, excepto para os valores de calcio total. Relativamente
a incidéncia das principais complicagdes do HP, nos doentes em
que foi possivel obter dados, ndo se verificaram diferencas estatis-
ticamente significativas nos 2 grupos (litiase renal em trés doentes
com HPN (50%; n = 6) e 37 com HPH (63,8%; n = 58); doencga
renal crénica em cinco doentes com HPN (55,6%;n=9) e 15 com
HPH (24,6%; n = 61); osteoporose em quatro doentes com HPN
(57,1%; n = 7) e 30 com HPH (56,6%; n = 53); osteopenia em
cinco doentes com HPN (71,4%; n = 7) e 30 com HPH (56,6%;
n = 53). No HPH ¢ notério o envolvimento osteopordtico mais
frequente do radio e da coluna lombar. No HPN ndo foi possi-
vel determinar um padrao, dada a pequena dimensdo da amos-
tra. A pancreatite aguda ocorreu apenas num doente, com HPH.
A hipertensao arterial foi igualmente frequente no HPN ¢ HPH
(55,6% e 53%, respectivamente). Todos os doentes com HPN (ex-
cepto dois) poderiam ser candidatos a cirurgia por complicagdes
do HP, mas apenas trés foram operados (30%), encontrando-se
uma doente a aguardar (os restantes perderam seguimento). Dos
doentes com HPH, 41 foram operados (62,1%). Relativamente a
evolugao do calcio nos doentes com HPN, quatro evoluiram para
hipercalcemia (40%), com um intervalo de tempo que variou en-
tre 6 meses ¢ 3 anos ¢ meio; um manteve a normocalcemia ao lon-
go de 5 anos de seguimento; um foi operado precocemente pelo
que ndo foi reavaliada a calcemia; dois alternaram entre hiper e
normocalcemia e dois perderam seguimento antes da reavaliacdo.
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Em conclusdo, o HPN parece associar-se as mesmas complica-
¢oes do HPH, em proporg¢do semelhante, pelo que é questionavel
que deva ser encarado como uma forma mais ligeira de HP. A
evolugdo da calcemia nestes doentes € varidvel, podendo repre-
sentar diferentes subtipos desta patologia, eventualmente a me-
recer melhor caracteriza¢do em estudos de maiores dimensdes.

P 09. LADA - QUANDO O DIAGNOSTICO NAO
E OBVIO...

Ana Catarina Dionisio', Jorge Pedro*?, Sérgio Neves®*, Ana Isabel

Oliveira’, Ana Varela>*, Paula Freitas®’, Davide Carvalho>’

! Servigo de Medicina Interna do Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilhd,
Portugal

? Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
Sdo Jodo, Porto, Portugal

* Faculdade de Medicina e I3s da Universidade do Porto, Porto, Portugal

Introdugdo: A diabetes auto-imune no adulto engloba a diabetes
tipo 1 e a LADA. Os doentes com LADA podem ser indistingui-
veis dos da diabetes tipo 2, embora tendam a ser mais jovens ¢
mais magros. O doseamento de auto-anticorpos, especialmente
os anti-GAD (dexcarboxilase do acido glutamico), ¢ util na sua
identificagdo

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 53 anos, encarregado
da construgdo civil, solteiro, residente em S. Cosme (Gondomar).
Diabetes mellitus diagnosticada ha 6 anos no contexto de perda
acentuada de peso (12 kg em 6 meses — 14,6% do peso corporal),
seguido em Medicina Geral e Familiar. Foi tratado inicialmente
com anti-diabéticos orais (terapéutica tripla) e 4 anos mais tarde
iniciou insulina. Nao apresentava internamentos por cetoacidose.
Estava medicado com levemir 30 UI ao deitar; dapagliflozina 10
mg id; sitagliptina+metformina 50/1000 mg 2 id.

Em 11/2016 foi referenciado a consulta externa de Endocrinolo-
gia por mau controlo glicémico (Alc 10,6%). Na data da primei-
ra consulta apresentava indice de massa corporal (IMC) 23 kg/
m2. No estudo efetuado na consulta apresentou doseamento de
peptideo C 0,42 ng/mL e anticorpos anti-GAD 24,4U/mL (posi-
tivos).

O esquema terapéutico foi alterado e integrou a consulta de edu-
cacdo terapéutica da diabetes ¢ em 4 meses participou em trés
sessoes de grupo e sete consultas de Endocrinologia.

Em Marco de 2017 estava medicado com insulina basal e analo-
go de acgdo rapida quatro vezes por dia apresentando Alc 6,9%.
Conclusdo: A diabetes auto-imune implica insulinoterapia ade-
quada. A presenca de caracteristicas clinicas sugestivas deste tipo
de diabetes pode levar a questionar o diagndstico e classificagdo
inicialmente feitos.

P 10. CETOACIDOSE DIABETICA E DAPAGLI-
FLOZINA: A PROPOSITO DE UM CASO CLINI-
CO

Diana Catarino', Cristina Ribeiro', Diana Oliveira', Diana Martins',
Adriana Lages', Mara Ventura', Nelson Cunha', Lucia Fadiga',
Bernardo Marques', Francisco Carrilho'

! Servigo de Endocrionologia Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal

Introdugdo: A dapaglifiozina ¢ um dos farmacos antidiabéticos
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orais recentemente aprovados para uso na diabetes mellitus tipo
2. Pertence a classe dos inibidores do cotransportador renal de
sodio e glucose tipo 2 (iISGLT2). Tem como mecanismo de agdo
a inducdo da glicosuria, diminuindo a glicémia plasmatica, um
mecanismo independente da secre¢@o de insulina, da fungdo da
célula beta e da sensibilidade periférica a insulina. Tem como be-
neficios adicionais a perda ponderal, a reduc@o da tensdo arterial
e a baixa incidéncia de hipoglicémias. No entanto, esta associa-
do a efeitos secundarios, entre os quais, o risco de cetoacidose
diabética (nalguns casos euglicémica) em doentes com diabetes
mellitus tipo 2 (DM2) e quando usado off-label na diabetes melli-
tus tipo 1 (DM1).

Objetivos: O objetivo deste caso clinico ¢ mostrar o risco de de-
senvolvimento de cetoacidose diabética em doentes tratados com
iISGLT2, em particular em doentes com DM 1.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 82 anos de idade. An-
tecedentes pessoais de diabetes mellitus com mais de 50 anos de
evolugdo, com complicagdes micro e macrovasculares associa-
das (doencga coronaria, microalbuminuria, retinopatia e neuropa-
tia diabéticas); insulinotratada praticamente desde o diagnostico,
mas classificada como diabética tipo 2.

Deu entrada no servigo de urgéncia (SU) com quadro de cefa-
leia, anorexia, nauseas, vomitos e epigastralgia com 2 dias de
evolugdo. Observada previamente no SU com sintomatologia
semelhante, apresentava hiperglicémia e teve alta medicada com
inibidor da bomba de protdes e analgesia. Ao exame objetivo,
na segunda admissdo, apresentava desidratagdo cutdneo-mucosa
marcada, taquicardia, fervores bibasais a auscultagdo pulmonar
e dor abdominal difusa. Analiticamente, hiperglicémia (556 mg/
dL), acidose metabolica (pH - 7,21, HCO3 - 9,8 mEq/L) e ceto-
némia de 5,7 mmol/L; e ainda lesdo renal aguda (creatinina: 1,86
mg/dL — creatinina basal 0,5 mg/dL), leucocitose (19,3 G/L) e
proteina C reativa negativa. Iniciou perfusdo endovenosa conti-
nua de insulina e fluidoterapia e foi internada no servigo de En-
docrinologia, com diagndstico de cetoacidose diabética.

Durante a investigagao etioldgica no internamento, apurou-se a
introdug@o recente (ha cerca de uma semana) de dapagliflozina,
na dose de 10 mg /dia. Além disso estava medicada com insulina
Abasaglar® id, metformina 1000 mg 3 id e sitagliptina 50 mg 2
id.

Da avaliacdo laboratorial: HbAlc - 11,1%, peptideo C - 0,2 ng/
mL (1,0-7,6 ng/mL), anticorpos anti-ilhéus de Langerhans - po-
sitivo duvidoso, anticorpos anti GAD 65 - 79,81 U/mL (< 1,0) e
anticorpos anti A2 - 0,16 U/mL (< 1,0). Apds estabilizacdo clini-
ca ¢ analitica teve alta com insulinoterapia (NovoMix 30%, 3 id) e
suspensao da dapagliflozina e dos restantes antidiabéticos orais.

Resultados e Conclusées: Este caso pretende ilustrar o risco de
desenvolvimento de cetoacidose diabética, em ambos os tipos de
diabetes mellitus, em particular na diabetes tipo 1. Desta forma,
¢ fundamental perante situagdes de hiperglicémia e/ou clinica de
cetoacidose, realizar pesquisa de corpos cetonicos e gasometria.
De realgar, que um doente medicado com um iSGLT2, pode estar
em cetoacidose e ter uma elevagdo modesta da glicémia capilar.
O caso pretende ainda mostrar, que uma percentagem conside-
ravel de doentes classificados com diabetes mellitus tipo 2 pode
efetivamente ter uma diabetes auto-imune.

P 11. DOENCA DE CUSHING: QUANDO O OB-
VIO PASSA DESPERCEBIDO

Liliana Fonseca', Teresa Alves Pereira', Ana Elisa Lopes', Lia Ferreira,
Ana Amada', Eva Lau', André Carvalho', Sofia Teixeira', Claudia Freitas',
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Teresa Pereira', Joana Vilaverde', Claudia Amaral', Helena Cardoso'

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar e
Universitario do Porto, Porto, Portugal

Introdugdo: A sindrome de Cushing estd associada a multiplas
comorbilidades com impacto importante na vida do doente,
reduzindo qualidade de vida e aumentado a morbilidade e morta-
lidade, se ndo tratado atempadamente.

Caso Clinico: Homem de 71 anos, parcialmente dependente, an-
tecedentes de diabetes mellitus, hipertensao arterial e dislipide-
mia. Em meados de 2014 histéria de diminuigao da libido, impo-
téncia e fraqueza muscular proximal, com agravamento progres-
sivo e limitagdo funcional importante tendo deixado praticamen-
te de andar, seguido em consulta de Medicina Interna e Fisiatria.
Fracturas patologicas da coluna lombar (L3 e L5) e osteoporose
na coluna lombar e no fémur, seguido em consulta de Ortopedia.
Hiperpigmentagdo cutanea, alteragdo da cinética do ferro e da
fun¢ao hepatica, levantada a hipdtese de hemacromatose e segui-
do em consulta de Hematologia. Internado em Maio de 2017, no
Hospital da area de residéncia por IC descompensada. Durante
o internamento diagnosticado incidentaloma hipofisario (30 mm
de diametro maximo), em tomografia computorizada (TC) cra-
nio-encefalica (CE) realizada por TCE. Enviado a consulta de
Endocrinologia para continuac¢do do estudo. Ao exame objectivo
apresentava estigmas de Cushing: faceis pletdria e em lua cheia,
hiperpigmentado, aumento da gordura supraclavicular e cérvi-
co-dorsal. Miopatia proximal importante com atrofia muscular.
Internado para estudo, realizou 3 provas de rastreio, que foram
positivas: ratio cortisol/creatinina aumentado: 43,0 mmol/mmol
Cr (N: 0,5 — 20,0 mmol/mmol Cr), cortisol salivar nocturno ele-
vado: 0,832 ug/dL (N: 0 — 0,208 ug/dL) e teste de frenagdo noc-
turna com 1mg de dexametasona sem supressao: cortisol 11,9 ug/
dL. ACTH: 164 pg/mL (N: 9 — 52 pg/mL). Assumido sindrome
de Cushing ACTH dependente. Realizou provas de localizagao:
prova de fenagdo com alta dose de dexametasona (8 mg) sem
supressdo: 24,4 ug/dL »» 26,6ug/dL, a favor de sindrome de
Cushing ectopico, no entanto, dado a baixa probabilidade, uma
vez que apresentava um macroadenoma hipofisario, realizou ca-
teterismo dos seios petrosos inferiores, teste gold standard para
esta distingdo. O cateterismo confirmou a doenga de Cushing,
gradiente central/periférico de ACTH em T 0’ superior a 2, € ap0s
estimulacdo com CRH superior a 3, com lateralizagao a direita.
Ressonancia magnética (RM) da sela turca a descrever alarga-
mento por lesdo expansiva, com cerca de 27 mm x 23 mm X
22mm de dimensdes, desvio da haste hipofisaria para a esquerda
e expansdo para o seio esfenoidal, seios cavernosos e cisterna su-
pra-selar, com envolvimento circunferencial deste segmento das
artérias cardtidas internas, mas sem contactar com o quiasma 6p-
tico. Restante estudo a revelar défices das linhas tireotrdfica e go-
nadotrofica. GF-1 normal para idade e sexo.Teve alta medicado
com bloqueador da esteroidogénese adrenal (cetoconazol 20 mg/
dia) e levotiroxina 25 ug. Dois meses depois, recorre ao SU por
parésia completa do III par craniano direito, provavel apoplexia
hipofisaria. Tentativa ressec¢ao cirtirgica do macroadenoma por
via transesfenoidal, mas sem sucesso, por hemorragia profusa.
Transferido no pds-operatorio para a Unidade de Cuidados Inter-
médios por IC descompensada e infecgdo nosocomial.
Discussdo: Macroadenoma com extensao supra-selar e invasao
dos seios cavernosos, que sdo critérios de pior prognostico pos
ciriirgicos. Primeira tentativa cirirgica ineficaz e sem resposta
ao cetoconazol. Neste momento, estd em discussdo nova estra-
tégia terapéutica, ¢ necessario ter em conta as co morbilidades
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do doente, sendo a adrenalectomia e radioterapia cerebral uma
possibilidade tendo em conta a gravidade clinica.

P 12. DIABETES E CARCINOMA DAS CELULAS
RENAIS: QUALA RELECAO? A PROPOSITO DE
UM CASO

Carolina Venda', Rui Carmo'

" ARS Algarve, USF Farol, Faro, Portugal

Introdugdo: A diabetes mellitus ¢ uma patologia muito frequen-
te, tendo atingido, em 2015, uma prevaléncia de 13,3% na po-
pulagdo portuguesa entre 20 e 79 anos. A diabetes mellitus tipo
2 esta associada a inimeros fatores de risco ja bem conhecidos,
como excesso ponderal, idade acima dos 45 anos, sedentarismo,
antecedentes pessoais de diabetes gestacional, de acidente vas-
cular cerebral ou patologia cardiaca, antecedentes familiares de
diabetes, hipertensdo arterial, triglicéridos elevados e colesterol
HDL baixo, sindrome de ovario poliquistico. A diabetes mellitus
¢ fator de risco para cancro pancreatico, e deve ser suspeitado
nos casos de inicio subito em especial quando ha sintomas inco-
muns associados e investigado através de ecografia ou tomogra-
fia computorizada (TC) abdominal.

Objetivos: Exposi¢ao de um caso clinico que destaca a importan-
cia de investigagdo adicional numa diabetes inaugural.

Material e Métodos: Pedido de autorizacdo ao utente, recolha
de dados do processo clinico, recolha de bibliografia cientifica
relacionada e exposi¢do dos mesmos, com reflexdo e discussio
critica.

Resultados e Conclusoes: Utente do sexo masculino, com 38
anos e sem antecedentes pessoais ou familiares relevantes, re-
corre & consulta de Medicina Geral e Familiar por instala¢do in-
sidiosa, nos ultimos 2 meses, de quadro de astenia, polidipsia,
perda ponderal de 4-5 kg (5% de peso corporal) e mal-estar geral
associado a queixas abdominais inespecificas.

Nos 2 anos anteriores, evidenciaram-se apenas altera¢des oca-
sionais de glicemia em jejum, que justificaram vigilancia regular
do perfil glicémico e incentivo a alteragdes comportamentais. O
quadro clinico recente, motivou aprofundamento do estudo, que
pds a descoberto alteracdes de glicemia em jejum, de HbAlc,
PTGO, sendo que os valores do peptideo C e anticorpos anti-i-
Ihéus de Langerhans, eram compativeis com diagnoéstico de dia-
betes mellitus tipo 2;

Na auséncia de fatores de risco prévios para esta condigdo, foi
efectuado TC abdominal, para avaliacdo pancredtica, que reve-
lou massa renal a direita, tendo o doente sido submetido a ne-
frectomia em Julho de 2015. O exame histolégico foi compativel
com carcinoma de células renais claras, sem envolvimento da
capsula. Ficou sob terapéutica anti-diabética oral e consultas re-
gulares de follow-up por Urologia

Existe evidéncia cientifica, que suporta a associagdo de alguns
factores de risco como a idade, a obesidade, hipertensao e diabe-
tes, com o carcinoma de células renais, nomeadamente na varian-
te de pequenas células claras.

Semiologia e exames laboratoriais compativeis com diabetes
mellitus de novo podem justificar o esclarecimento do quadro
clinico. Para além do estudo do 6rgdo primariamente envolvido,
¢ importante que o clinico possua um elevado grau de suspeigao
e se debruce em motivos menos o0bvios, descritos na literatura,
mas menos vulgares na pratica clinica diaria.
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P 13. INSULINOTERAPIA COM BOMBA INFU-
SORA DE INSULINA

Celestino Neves', Anabela Costa', Carmo Redondo!, Miguel Pereira!,
Sofia Oliveira', César Esteves', Cristina Arteiro', Rui Baltazar',
Davide Carvalho'

I Servico de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Centro Hospitalar
de Sao Joao, Faculdade de Medicina, Instituto de Investigacdo e
Inovagao em Sauide, Universidade do Porto, Porto, Portugal

Introducdo: A infusdo subcutdnea continua de insulina com
bomba infusora ¢ cada vez mais considerada uma alternativa as
multiplas injegdes diarias diabetes mellitus tipo 1 (DM1).
Objetivos: Avaliar a variagdo do fator de sensibilidade a insulina
(FSI), do racio insulina / hidratos de carbono (I/HC), do niime-
ro de perfis da linha basal e da dose total diaria de insulina em
diabéticos tipo lem tratamento com bomba infusora de insulina
(BID).

Material e Métodos: Analisamos 85 doentes em terapéutica com
BII, com idade de 37,4 + 12,2 anos, indice de massa corporal
(IMC) de 25,1 + 4,0 kg/m2, 52,9 % do sexo feminino e com 6,1
+ 2,7 anos de utilizagdo de BII.

Resultados: Encontramos uma correlacdo entre a duracao do tra-
tamento com BII e os niveis de Alc (r = 0,25; p = 0,03). Cons-
tatimos que o FSI era de 40,5 + 13,7, o racio I/HC era de 1,07 =
0,38, a dose total diaria de insulina era de 45,2 + 17,6 unidades, o
numero de perfis da linha basal era de 8,1 + 2,6 e a média de Alc
de 7,7 + 1,0 %. O FSI correlacionou-se negativamente com a
durag@o de tratamento (r = -0,36; p = 0,001). O numero de perfis
de linha basal estava correlacionado positivamente com a idade
(r=10,26; p = 0,01) e negativamente com a dose total diaria de
insulina (r =-0,64; p <0,001).

Conclusées: Neste estudo os niveis de Alc correlacionaram-se
negativamente com o FSI e positivamente a duragdo da terapéu-
tica com BII. Houve um aumento do niimero de perfis da linha
basal com a duragdo da terapéutica. E imprescindivel intensificar
a prestacdo de cuidados aos diabéticos com BII, de modo a oti-
mizar a eficacia terapéutica a longo prazo.

P 14. DIABETES MELLITUS TIPO 1: DIAGNOS-
TICADA EM TODAS AS IDADES?

Liliana Fonseca', Ana M. Lopes', Teresa Alves Pereira', Eva Lau!,
André Carvalho', Sofia Teixeira', Claudia Freitas', Claudia Amaral’,
Joana Vilaverde', Helena Ramos', Helena Cardoso'

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
e Universitario do Porto, Porto, Portugal

Introducdo: A diabetes tipo 1 ¢ mais frequente na infancia e na
adolescéncia, mas pode ocorrer em qualquer idade, até na oitava
e nona décadas de vida.

Caso Clinico: Mulher, 80 anos de idade, parcialmente depen-
dente para actividades da vida diaria, com bom status cognitivo.
Antecedentes de hipertensdo arterial (HTA), dislipidemia e ex-
cesso ponderal (indice de massa corporal 28 kg/m?2); cardiopatia
valvular e doenca cerebrovascular.

Diabetes diagnosticada ha cerca de 5 meses, em contexto de hi-
perglicemias de novo e sintomas catabolicos (politria e perda
ponderal), com varios episddios de ida ao Servi¢o de Urgéncia
por hiperglicemia na ordem dos 500 — 600 mg/dL, sem critérios
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de cetoacido diabética ou sindrome hiperosmolar hiperglicemi-
co. Instituida inicialmente terapéutica com antidiabéticos orais,
em escalada progressiva até trés antidiabéticos orais de classes
diferentes (metformina 2000 mg/dia, sitagliptina 100 mg/dia e
gliclazida 30 mg/dia), e posteriormente insulina glargina (24
unid). HbAlc de Junho de 2017 de 11,7%, tendo sido por isso,
encaminhada para consulta externa de Endocrinologia. Nessa
consulta, optou - se por internamento para controlo glicémico e
estudo etiologico. Do estudo efectuado, apresentava peptideo C
de 0,34, anticorpos anti-transportador de zinco positivos (756.,4
U/mL para intervalo normal de 0,0 - 14,9), anticorpos anti-GAD
65 positivos (31.65 U/mL para intervalo normal de 0,0 — 0,9 U/
mL), anticorpos anti — ICA positivos (14,94, assumida positivi-
dade acima de 1,0) e anticorpos anti — insulina positivos (108,642
U/mL, para um intervalo normal de 0,0 — 0,4 U/mL, no entanto,
jé sob terapéutica com insulina).

Neste contexto, clinico e analitico, assumido diagnostico de dia-
betes mellitus tipo 1 de novo. Durante o internamento iniciou
esquema de insulina basal-bolus, com progressivo controlo gli-
cémico. Realizado ensino de administragdo de insulina a doente
e cuidadores, refor¢adas no¢des sobre alimentagdo e actuagdo em
caso de doenga aguda. Teve alta sob esquema basal bolus e foi
orientada para consulta externa para continuagdo de cuidados.
Discussdo: A diabetes tipo 1 pode acontecer em qualquer idade,
como demonstra o caso clinico apresentado, sendo importante
considerar este diagnostico independentemente do escaldo etario.

P 15. DECISAO NOS LIMITES DOS INTERVA-
LOS DE REFERENCIA DA NOC 052/2011: O
NOVO PAPEL DO LABORATORIO

Jorge Manuel Vale Pinheiro'

" LabConsul-T®

Introdugdo: As normas de orientagdo clinica (NOC) da Direc¢ao
Geral da Saude, contém informagdo de decisdo clinica baseada
nos dados provenientes do Laboratdrio Clinico. Se ¢ verdade que
se consideram os cut-offs de decisdo clinica das NOC, como sen-
do sem variagdo, quando transpomos esses mesmos cut-offs de
decisdo clinica, para um Unico laboratério e um {inico paciente
(para a monitorizacdo personalizada), devemos sempre acautelar
a variabilidade bioldgica intraindividual da magnitude doseada e
arespetiva incerteza expandida do doseamento nesse laboratorio.
Objetivo: Demonstrar como o laboratorio clinico consegue ago-
ra garantir quando deteta uma redug¢@o metabolica favoravel da
HbAIC, de forma personalizada para cada paciente, e para cada
laboratorio, por exemplo para adicionar um terceiro antidiabético
oral ou uma insulina, segundo as indicagcdes da NOC 052/2011.
Material e Métodos: O célculo da capacidade de detecao de al-
teragdes fisiopatologicas relevantes (A-Check = 2,33 x \(CVa?
+ CVi?)) e da dispersdo maxima de um doseamento (D = 1,96
x V(CVa? + CVb?)), faz-se com recurso aos dados da incerteza
maxima (ou expandida) de medicdo do método de doseamento
da HBA1C (CVa) permitida no Laboratdrio e da variabilidade
bioldgica intraindividual (CVb) conhecida para a HBAIC.
Resultados: Quando um laboratorio consegue um Cva < 2%,
para 100% dos seus doseamentos/pacientes, este consegue in-
formar o clinico que qualquer valor de doseamento entre 9,5% -
10,5% HBA1C pode referir-se ao cut-off de 10% HBA1C a partir
do qual qualquer dos seus pacientes deve iniciar a terapéutica
com insulina. Além disso, esse laboratorio sabe informar, de for-
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ma personalizada para cada um dos seus pacientes, quando pode
iniciar tratamento com terapia tripla com objetivo de redugdo de
HBAIC < 1%, e desde que a reducdo seja > 0,4%, > 0,5% e >
0,6% de HBA1C, quando em pacientes que tenham a partir de
uma HBA1C de 7%, 8% e 9%, respetivamente.

Conclusédes: O novo papel do laboratorio clinico consiste agora
em indicar quais os “limites dos intervalos de referéncia” perso-
nalizados para cada paciente na NOC 052/2011. Desta forma di-
minui ativamente a cor-mobilidade resultante da decisdo clinica
na “Abordagem terapeutica farmacoldgica da diabetes mellitus
tipo 2 no adulto”.

P 16. AUTO-ANTICORPOS NA DIABETES AU-
TO-IMUNE DO ADULTO: QUANDO VEM E
QUANDO VAO?

Ana Lopes', Teresa Pereira', Liliana Fonseca', André Carvalho',
Claudia Amaral', Claudia Freitas', Sofia Teixeira', Helena Cardoso'

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
e Universitario do Porto, Porto, Portugal

Introdugdo: A diabetes mellitus (DM) auto-imune com inicio na
idade adulta ¢ uma entidade heterogénea e talvez distinta da DM
auto-imune com inicio na infancia e juventude. E reconhecida,
na idade adulta, uma persisténcia mais prolongada dos auto-an-
ticorpos dirigidos a célula Beta pancreatica, em especial dos an-
ti-GADG65. Contudo, ¢ essencial reconhecer a heterogeneidade
imunoldgica da diabetes auto-imune do adulto. O presente caso
demonstra esta heterogeneidade e langa uma reflexao sobre a in-
vestigacao da etiologia auto-imune na pratica clinica.

Caso Clinico: Mulher, 74 anos de idade, com DM classifica-
da como LADA (latent autoimmune diabetes of adulthood)
diagnosticada aos 61 anos de idade em contexto de cetoacido-
se diabética. Ao diagnéstico apresentava peptideo C doseavel
(1,3 ng/mL; intervalo de referéncia (IR) 0,9-4,0), anticorpos
anti-GADG65 positivos (60 U/mL; IR 0-1,45) e anticorpos anti-i-
lhotas (ICA) negativos.

Manteve seguimento irregular, com mau controlo glicémico
cronico (HbA I¢ sustentadamente superior a 9%) e surgimento de
complicacdes cronicas (retinopatia nao proliferativa e nefropatia
com albumintria).

Em fevereiro de 2017 foi admitida por grande variabilidade gli-
cémica com insensibilidade as hipoglicemias. No decorrer des-
te internamento foi avaliada novamente a reserva pancreatica e
repetido o estudo imunolégico: peptideo C indoseavel (< 0,01
ng/mL); anticorpos anti-GADG65 negativos (< 0,6 U/mL; IR 0,0-
0,9); anticorpos anti-ICA (5,28; valor positivo > 1,0), anti-[A-2
(2,6 U/mL; IR 0,0-1,0) e anti-ZnT8 (55,4 U/mL; IR 0,0-14,9)
positivos.

Discussdo e Conclusdo: O caso descrito demonstra a hetero-
geneidade imunologica da DM auto-imune do adulto. De facto,
apos 12 anos de diagndstico tera ocorrido a negativagao dos an-
ticorpos anti-GADG65, aqueles que se considera serem os mais
persistentes, e positivado os anticorpos anti-ICA. A auséncia de
avaliacdo dos anti-IA-2 e anti-ZnT8 no momento do diagndstico
nao permite concluir sobre o seu perfil temporal nesta doente.
Este caso sugere ainda que, atendendo a esta heterogeneidade, o
estudo da etiologia auto-imune da DM do adulto devera incluir
um painel alargado de auto-anticorpos, ¢ ndo apenas os anti-
GADG6S5, independentemente do tempo de evolugdo da DM.
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P 17. A HETEROGENEIDADE DA DIABETES
E OS SEUS DESAFIOS - A PROPOSITO DE UM
CASO CLINICO

Ana Lopes', Liliana Fonseca', Teresa Pereira', André Carvalho',
Claudia Amaral', Claudia Freitas', Eva Lau', Joana Vilaverde',
Sofia Teixeira', Helena Cardoso'

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
e Universitario do Porto, Porto, Portugal

Introducdo: A diabetes mellitus (DM) ¢ uma entidade mais he-
terogénea do que o reconhecido nas classificagdes classicas. Esta
heterogeneidade tem vindo a ser demonstrada de forma crescente
a nivel genético, imunoldgico, metabolico e clinico. Persistem,
contudo, muitas incertezas sobre a sua tradugdo na pratica clini-
ca, como ilustra o caso que se apresenta.

Caso Clinico: Homem, 47 anos de idade, caucasiano, normopon-
deral na atualidade. DM diagnosticada aos 42 anos em contex-
to de politria, polidipsia e perda ponderal, tendo-se assumido o
diagnostico de DM tipo 2 e medicado com antidiabéticos orais. O
doente apresentava historia familiar de DM na méae e um de trés
irmdos. Um ano depois do diagndstico foi admitido em interna-
mento hospitalar por fasceite necrotizante, tendo sido objetivado
mau controlo glicémico cronico (HbAlc 12,2%) e instituida in-
sulinoterapia em esquema basal-bolus. A data apresentava pep-
tideo C de 2,89 ng/mL (intervalo de referéncia 0,9-4,0 ng/mL).
Sem seguimento regular em Consulta de Endocrinologia, foi in-
ternado em Agosto de 2016, desta vez por sépsis grave com ponto
de partida em pé diabético infetado. A data apresentava HbAlc
de 13,5%. Foi pedido estudo imunoldgico com anticorpos anti-
GADGS e anti-ilhotas (ICA), que se revelaram ambos negativos.
Posteriormente, atendendo ao quadro clinico e historia familiar,
foi equacionada a possibilidade de diabetes monogénica, tendo-
se pedido estudo genético de MODY-HNF 1alfa.

Em Junho de 2017 foi novamente internado por pé diabético
infetado. A data deste episodio estava sob esquema basal-bo-
lus, com cumprimento irregular, apresentando HbAlc de 11% e
peptideo C de 0,7 ng/mL. Ainda sem resultado de estudo gené-
tico disponivel, foi decidida prova terapéutica com sulfonilureia
(SU). Por apresentar boa resposta, teve alta hospitalar sob glicla-
zida 60 mg e insulina glargina reduzida em 50% da dose prévia.
O estudo genético foi divulgado posteriormente nao se tendo de-
tetado qualquer variante genética causal de MODY-HNF1alfa,
mas sim trés polimorfismos associados, respetivamente, a resis-
téncia a insulina, DM tipo 2 e risco aumentado de doenga car-
diovascular. Na ultima avaliacdo clinica, cerca de 3 meses apos
a introdugdo de SU, apresentava HbAlc de 6,3%, tendo neste
contexto suspendido o esquema insulinico e mantido apenas o
antidiabético oral.

Discussdo e Conclusdo: O caso apresentado pretende demons-
trar a heterogeneidade da DM. A auséncia de excesso ponderal
torna improvavel uma DM tipo 2 e um valor de peptideo C fran-
camente doseavel 5 anos apds o diagnostico descarta a possibi-
lidade de DM tipo 1. Embora o contexto seja sugestivo de uma
diabetes monogénica, a forma mais comum foi excluida pelo
estudo genético das variantes reconhecidas, o que sugere ser im-
portante considerar também o diagnéstico de MODY para além
das formas mais comuns. O diagnoéstico preciso tem implicagdes
praticas, nomeadamente na selecdo do tratamento mais eficaz,
pelo que refletir criticamente sobre a heterogeneidade da DM ¢
cada vez mais essencial.
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P 18. CETOACIDOSE DIABETICA EUGLICEMI-
CA

Joana Lima Ferreira', Rosa Maria Principe', Carolina Guedes'

! Unidade Local de Saiide de Matosinhos - Hospital Pedro Hispano,
Matosinhos, Portugal

Introdugdo: A cetoacidose diabética ¢ uma complicagdo aguda
da diabetes mellitus (DM), com potencial risco de vida. Carac-
teriza-se pela triade de acidose metabdlica com gap anidnico au-
mentado, cetonemia e hiperglicemia. Embora rara, podera cursar
com glicemias inferiores a 200 mg/dL, denominada cetoacidose
euglicémica, que se desenvolve maioritariamente em individuos
com DM tipo 1. Mais recentemente tém sido descritos casos em
individuos com DM tipo 2 em tratamento com inibidores dos
recetores SGLT-2 (i-SGLT2).

Caso Clinico: Homem de 66 anos com obesidade classe I, DM
tipo 2 conhecida ha 15 anos e dislipidemia, com doenga macro-
vascular ( enfarte agudo do miocardio e acidente vascular cere-
bral), com fun¢ao renal normal, em tratamento com metformina,
vildagliptina, gliclazida e dapagliflozina. Este ultimo farmaco foi
iniciado ha cerca de um ano por mau controlo glicémico (Alc de
9,1%) e recusa de insulinoterapia.

Recorreu ao Servigo de Urgéncia por dor abdominal associada
a vomito. Analiticamente a destacar leucocitose de 15250 com
neutrofilia, creatinina 0,85 mg/dL ¢ PCR 549 mg/L. Gasimetria
arterial com pH 7,32, pCO2 31 mmHg, HCO3 16 mmol/L, lac-
tatos 1,4 mmol/L e glicemia 220 mg/dL. Ecografia abdominal
revelou alteragdes compativeis com colecistite aguda. O doente
foi avaliado e internado pela Cirurgia Geral e foi decidido iniciar
antibioterapia e manter o doente em jejum sob soro glicosado
e insulina rapida em esquema de corre¢do, com suspensao dos
antidiabéticos orais. Dois dias apds a admissdo, foi realizada co-
lecistostomia, sem intercorréncias.

Ao quarto dia de internamento, verificou-se agravamento clinico
com disfun¢do neurolodgica. Perfil tensional normal. Gasimetria
arterial revelou acidemia metabolica (pH 7,13, pCO2 17 mmHg
e HCO3 5,7 mmol/L), lactatos de 1,4 mmol/L, glicemia de 166
mg/dL; gap anidnico aumentado. Foi confirmada cetontiria e ce-
tonemia de 4,9 mmol/L.

O doente foi admitido na Unidade de Cuidados Intermedios Poli-
valente (UCIP) onde iniciou bicarbonato, fluidoterapia e insulina
em perfusdo, com rapida resolugdo clinica e analitica. Apds 2
dias foi transferido da UCIP para a Enfermaria de Cirurgia.
Durante o internamento, explicou-se a necessidade de iniciar in-
sulinoterapia, que aceitou. Depois da resoluc¢do do quadro cirtr-
gico, ao 17° dia de internamento, teve alta hospitalar orientado
para a consulta externa de Endocrinologia, medicado com insuli-
na e associa¢do de metformina/vildagliptina.

Discussdo: As autoras apresentam um caso de cetoacidose eugli-
cémica em contexto infeccioso.

E interessante verificar que no dia da admissio o doente ja apre-
sentava acidemia metabolica, glicemia de 220 mg/dL, glicosuria
e cetontiria. Mesmo admitindo ndo haver critérios de cetoacidose
euglicémica, constata-se que mesmo suspendendo a dapagliflozi-
na, o doente progrediu para a sua ocorréncia, que se manifestou
por disfungdes metabodlica grave e neurologica.

Embora os i-SGLT2 sejam uma excelente opcao terapéutica, ¢
determinante a educag¢@o do doente relativamente aos possiveis
efeitos secundarios e a necessidade de os suspender imediata-
mente na ocorréncia de um quadro agudo, inclusivamente vo-
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mitos.

Assim, este caso ilustra, por um lado, a importancia de seguir
as recomendacdes de suspensdo desta classe de farmacos e,
por outro lado, a necessidade de considerar esta entidade clini-
ca no inicio de um quadro agudo. De salientar que se ndo for
diagnosticada atempadamente, mesmo em doentes que ja sus-
penderam o i-SGLT2, esta entidade clinica podera complicar sig-
nificativamente o prognéstico do doente.

P 19. DIABETES BRONZEADA - UMA CAUSA
SEDUNDARIA POUCO FREQUENTE DE DIABE-
TES

Pedro Souteiro'?, Jodo Sérgio Neves'~, Sofia Castro Oliveira',
Sandra Belo', Celestino Neves'?, Paula Freitas'?, Davide Carvalho'*

!'Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
Sao Jodo, Porto, Portugal
? Faculdade de Medicina e I3s da Universidade do Porto, Porto, Portugal

Introdugdo: A diabetes mellitus (DM) de causa secundaria ¢
aquela que resulta como consequéncia de outra condi¢ao médica,
constituindo cerca de 2% do total de casos de DM.

Caso Clinico: Homem caucasiano de 56 anos, sem anteceden-
tes patologicos relevantes, recorreu ao Servigo de Urgéncia com
queixas de astenia, politria, polidipsia, polifagia e emagrecimen-
to involuntario (6 kg em 2 semanas). O doente estava hemodi-
namicamente estavel e apresentava glicemia de 445 mg/dL sem
acidose. Foi iniciada perfusdo de insulina e o doente foi hospita-
lizado com o diagnostico de DM de novo. Ao exame fisico apre-
sentava pele acinzentada, hepatomegalia e um indice de massa
corporal de 19 kg/m2. O estudo laboratorial revelou uma HbAlc
de 13,4%, anticorpos anti-GAD e anti-insulina negativos, satura-
¢do de transferrina de 98% e niveis elevados de ferritina (4533
ng/mL). Este quadro clinico levantou a hipotese diagndstica de
diabetes secundaria a hemocromatose. A ecografia abdominal
mostrou um figado aumentado (19,5 cm) com ecoestrutura bri-
lhante e heterogénea, tento a ressonancia magnética assinalado
sinais de sobrecarga de ferro. Foi realizada bidpsia hepatica que
mostrou deposigdo acentuada de ferro nos hepatdcitos, células si-
nusoidais e epitélio dos ductos biliares. O estudo genético identi-
ficou uma mutacao do gene HFE (homozigotia C282Y). Devido
a possivel acumulagdo de ferro a nivel hipofisario e as queixas
do doente de disfungdo eréctil, foi realizado estudo hormonal que
revelou um padrdo de hipogonadismo hipogonadotrofico (testos-
terona total 0,59 ng/mL; FSH 3,40 mUI/mL; LH 2,78 mUI/mL)
sem afetacdo de outros eixos hipofisarios. O doente teve alta com
um esquema de insulina basal-bolus e uma injegdo mensal de
250 mg de enantato de testosterona. Atualmente mantém segui-
mento com realizacao de flebotomias periodicas, uma HbAlc de
6,7% e melhoria da fungdo sexual.

Conclusdes: Na hemocromatose a acumulagio de ferro na pele
leva a hiperpigmentacdo cutanea, sendo que no pancreas conduz
a uma diminuigo na producdo de insulina causando um quadro
clinico de “diabetes bronzeada”. Este caso pretende alertar os
clinicos a ndo menosprezarem as causas secunddrias de diabetes
que muitas vezes podem ser diagnosticadas precocemente com
base em sinais de suspei¢ao no exame fisico.

P 20. O EFEITO DA MUDANCA DE MEDICO AS-
SISTENTE EM DOENTES DIABETICOS TIPO 2
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Francisco Sousa Santos', Carlos Bello', Catia Ferrinho!, Catarina Roque',
Ricardo Capitao', Clotilde Limbert', Carlos Vasconcelos'

! Servigo de Endocrinologia, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa,
Portugal

Introdug¢do: Um acompanhamento médico apropriado ja foi
associado a um menor nimero de complicagdes vasculares em
doentes com diabetes tipo 2 (DM2). Estudos ja sugeriram que
o seguimento regular com o mesmo médico se relaciona com
a melhoria no alcance dos objectivos de tratamento propostos
em doentes com doengas cronicas como a DM2. No entanto, na
pratica clinica, poder-se-a especular se a mudanga para um novo
médico assistente pode ser benéfica, ao potencialmente introdu-
zir novas e diferentes abordagens terapéuticas e motivacionais.
Objectivos: Avaliar que tipo de alteracdes no controlo metaboli-
co se associam a mudanga para um novo médico assistente (En-
docrinologista) em doentes com DM2.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo incluindo doentes se-
guidos na consulta de Endocrinologia de um Hospital Central.
Incluidos todos os doentes seguidos por DM2 no servico entre
2012 e 2016, que neste periodo transitaram para um novo meé-
dico assistente (do mesmo servigo). Avaliou-se o peso, a tensdo
arterial (TA), perfil lipidico e HbAlc ao longo do seguimento
— na ultima consulta antes da mudanca de médico (Ano 0); na
segunda consulta apds a troca e na avaliacdo final de cada ano
completo de seguimento (Ano 1, 2 e 3) com o novo clinico.
Resultados e Conclusoes: Foram incluidos 69 doentes (65% do
sexo masculino), com uma idade entre os 42 e 86 anos (idade
média de 69 = 10 anos). Os doentes foram inicialmente seguidos
por um de trés possiveis clinicos e transitaram para um de cin-
co diferentes médicos. Todas as mudangas foram devido a saida
do servigo do médico inicial. A duragdo da DM2 era de 1 a 50
anos (média de 19 + 12 anos) e a maioria dos doentes apresen-
tavam complicagdes microvasculares (52%) a data da primeira
consulta com o novo médico assistente. A maioria dos doentes
(78%) tinham um seguimento de mais de 5 anos com o primeiro
médico assistente antes da mudanca. A duragdo do seguimento
com o novo clinico foi maioritariamente de um (33%) ou dois
anos (35%).

Por comparagdo com o Ano 0, verificou-se uma melhoria no final
do ultimo ano de seguimento com o novo médico assistente ao
nivel dos valores médios (p < 0,05) de: HbAlc (7,5% vs 7,0%);
colesterol total (CT) (159,7 mg/dL vs 149,6 mg/dL); peso (81,3
kg vs 78,9 kg) e TA sistolica (145,2 mmHg vs 139,8 mmHg). A
melhoria da média destes parametros verificou-se logo a partir
da segunda consulta com o novo médico (embora ndo atingindo
significancia estatistica) e manteve-se ao longo de todo o follow-
-up (excepto o CT no Ano 3). Os doentes com HbAlc > 8% antes
da mudanga (19 doentes) registaram a maior melhoria nos niveis
de HbAlc, ja a partir da segunda consulta apos a troca (HbAlc
média diminuiu de 9,3% para 8,3%) e mantendo a melhoria ao
longo do resto do seguimento registado.

Estes resultados sugerem que, em doentes com DM2, a mudanga
de médico assistente ndo se encontra necessariamente associada
a um agravamento no controlo da doenga, podendo inclusiva-
mente trazer beneficios, particularmente em doentes com ina-
dequado controlo metabolico. Para a confirmagdo dos referidos
achados, teria interesse a realizagdo de estudos com amostras e
periodos de seguimento maiores. Seria igualmente importante
comparar os varios parametros ao longo do tempo em doentes
que mudaram de médico assistente com doentes que ndo muda-
ram, de forma a confirmar que a melhoria no controlo metabdlico
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se deve realmente a mudanca do clinico.

P 21. MIOCARDIOPATIA DE TAKOTSUBO IN-
DUZIDA POR CETOACIDOSE DIABETICA

Patricia Tavares', Catarina Machado', Gustavo Rocha', Pedro Rodrigues',
Maria Jodo Oliveira'

! Servi¢o de Endocrinologia. Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho,
Portugal

Introducdo: A miocardiopatia de Takotsubo (MT) é uma situa-
¢ao clinica reversivel que se caracteriza por disfungdo sistolica
transitoria do ventriculo esquerdo, simulando um sindrome co-
ronario agudo. Habitualmente, ocorre apos um stress agudo, fi-
sico ou emocional, resultante da libertagdo de catecolaminas. A
terapéutica € de suporte com resolug@o apos tratamento do factor
precipitante. Os autores reportam um caso de uma doente com
diabetes mellitus tipo 1 (DM1) que desenvolveu MT apds episo-
dio de cetoacidose diabética (CAD).

Caso Clinico: Mulher de 40 anos, DM1 diagnosticada aos 24
anos, medicada com esquema basal bolus. Historia de ma ade-
sdo cronica a terapéutica, comparecendo de forma irregular as
consultas de Endocrinologia. Ultima HbA 1¢ 14,3%. Admitida no
servigo de urgéncia por quadro de politria, polidipsia, epigas-
tralgia, nauseas e vomitos. A admissdo, polipneica, palida, de-
sidratada, hemodinamicamente estavel, escala de coma de Glas-
gow 15. Analiticamente com glicemia 388 mg/dL, gasometria
sangue arterial (GSA) com acidose metabolica (pH 6,95; pO2
142 mmHg; lactatos 1 mmol/L; glicose 379; Na+133 mmol/L; K
3,8 mmol/L; HCO3-, pCO2 e anion gap ndo doseados por erro
laboratorial). Electrocardiograma em ritmo sinusal. Troponina
T normal.

Iniciou tratamento com perfusao de insulinoterapia e fluidotera-
pia com reposi¢@o de K+ e GSA 2 horas ap06s o inicio da terapéu-
tica com pH 7,1; pO2 136 mmHg; pCO2 13,8 mmHg; HCO3-
4,3 mmol/L; anion gap 19,6 mmol/L.

Queixas de epigastralgias desde o 2° dia de internamento. Reso-
lucdo clinica e analitica da CAD ao terceiro dia de internamen-
to. Nesse dia agravamento da epigastralgia com caracteristicas
opressivas e irradiagao toracica. Troponina T: 0,017 ng/mL. ECG
com elevagao do segmento ST em D1, aVL, V2-V4, com infra
de ST DII-DIII. Ecocardiograma transtoracico com acinésia das
paredes anterosseptal, anterior e segmentos distais de todas pa-
redes, com compromisso moderado a grave da fungdo sistolica
ventricular esquerda. A doente foi submetida a cateterismo car-
diaco, que excluiu doenga coronaria. Foi assumido assim o diag-
nostico de MT em contexto de CAD. O controlo glicémico foi
optimizado e a doente foi reencaminhada para a consulta externa
de Endocrinologia e Cardiologia.

Apds resolugdo do quadro com as medidas de suporte instituidas
verificou-se recuperacao da fracgdo de ejeccao do VE e normali-
zacdo das alteragdes electrocardiograficas.

Conclusdo: Os autores pretendem alertar para a possibilidade de
um episddio de CAD ser o factor precipitante de uma MT e para
a importancia de evitar esta complicagdo potencialmente fatal.

P 22. VALORES DE HBA1C ABAIXO DO LIMIAR
DE REFERENCIA: CONSIDERACOES CLiNI-
CO-LABORATORIAIS

David Barbosa', Paula Barbeiro’, Helena Proenga’, Maria Jodo Bugalho'
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! Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Hospital de Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal

? Servigo de Patologia Clinica, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar
Lisboa Norte,Lisboa, Portugal

Introducdo: A hemoglobina glicada (HbA1c) é um indicador de
grande utilidade clinica, refletindo a glicémia média nas Gltimas
8 a 12 semanas, sendo usada quer para o diagndstico quer para a
monitorizagdo do controlo glicémico em pessoas com diabetes.
Para além das variantes genéticas das hemoglobinas, muitas ou-
tras situagdes clinicas podem afetar a medi¢ao deste parametro,
causando resultados falsamente elevados ou baixos.

Objetivos: Caraterizar as situagdes clinicas que se associam a va-
lores de HbAlc abaixo do limiar de referéncia numa populagio
de um hospital terciario, com proposta para eventuais mecanis-
mos fisiopatologicos subjacentes.

Materiais e Métodos: Foram analisados retrospetivamente todos
os doentes com doseamentos de HbA 1c < 4% no nosso hospital
no periodo compreendido entre Janeiro de 2016 e Setembro de
2017, no que respeita a idade, género, servico requisitante, infor-
magao relevante do processo clinico e valor de HbAlc avalia-
do pelo método de afinidade bordnica (Trinity Biotech Premier
Hb9210%).

Resultados: Em 51 072 doseamentos de HbAlc no periodo re-
ferido, 33 doentes tinham um valor de HbAlc inferior a 4%. As
causas mais comuns foram as doengas do sistema hematologico
(drepanocitose ¢ as anemias hemoliticas autoimunes, n = 18),
que subestimam o valor de HbAlc por diminuig¢do da sobrevi-
da dos eritrocitos. Nos restantes doentes sem hemoglobinopatias
(n = 15), as causas mais frequentes foram a doenca renal croni-
ca, doenca hepatica cronica/VHC, infecdo por VIH, transfusodes
multiplas e interferéncias medicamentosas (ferro endovenoso,
ribavirina, dapsona). Apenas dois doentes tinham evidéncia de
uma endocrinopatia responsavel por hipoglicémias (insulinoma
metastizado e status pos cirurgia bariatrica).

Conclusées: Os médicos devem estar familiarizados acerca das
condigodes clinicas que podem afetar o resultado da HbAlc. O
reconhecimento desses fatores torna-se 1til, em particular para o
médico endocrinologista que trata doentes diabéticos quando ha
discrepancias entre o valor de HbAlc e as glicémias capilares.
Nesses casos, deve ser ponderada a existéncia de outra co-mor-
bilidade subjacente que possa interferir com o ensaio laborato-
rial, nomeadamente patologias do foro hematologico, renal ou
gastrenterologico.

P 23. MOLA HIDATIFORME E HIPERTIROIDIS-
MO: RELATO DE UM CASO

Nadia Mourinho Bala', Silvia Guerra', Cristina Valadas'

! Hospital Beatriz Angelo, Loures, Portugal

O hipertiroidismo ocorre em 0,1% a 1% das gesta¢cdes. Embora
qualquer uma das causas de hipertiroidismo possa ocorrer duran-
te a gestagdo existem duas etiologias especificas: o hipertiroidis-
mo gestacional transitorio ¢ menos frequentemente os tumores
do trofoblasto (coriocarcinoma e mola hidatiforme). As células
tumorais da mola hidatiforme e coriocarcinoma produzem con-
centragdes muito elevadas de gonadotrofina corionica humana
(hCG) que pela semelhanca estrutural a TSH leva a hiperfungao
tiroideia. O desenvolvimento de hipertiroidismo requer niveis
de hCG superiores a 200 U/mL durante varias semanas, sendo
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que em apenas 10% dos casos ocorre hipertiroidismo clinico. O
tratamento passa pela evacuacgdo uterina. Apresentamos o caso
de uma adolescente de 13 anos de idade admitida no Servigo
de Ginecologia e Obstetricia por quadro de vomitos e amenor-
reia de 6 semanas e 3 dias. Apresentava-se hemodinamicamente
estavel e sem sinais ou sintomas sugestivos de hipertiroidismo.
Da avaliacdo analitica destacava-se hCG de 116,472 UI/L, TSH
0,01 mUI/L [VR: 0,27- 4,20 mUI/L], e fT4 40 pmol/L [VR: 12,0-
22,0 pmol/L]. A ecografia pélvica mostrava ttero de dimensdes
aumentadas com formagao polipdide endocavitaria com 37 mm
sugestivo de tumor do trofoblasto. A doente iniciou terapéutica
com beta-bloqueador, corticdide e antitiroideu de sintese, ten-
do sido submetida a aspiragdo uterina apos 24 horas sem inter-
corréncias. A doente foi posteriormente reavaliada em consulta
tendo-se constatado normalizagdo da fungdo tiroideia e reducdo
significativa dos niveis de hCG.

P 24. PATOLOGIA HIPOFISARIA NA CONSULTA
DE ALTO RISCO: DESFECHOS NUM HOSPITAL
TERCIARIO

Catarina Silvestre', Alexandra Aratjo', Ana Coelho Gomes', Ana Wessling',
Maria Raquel Carvalho', Luisa Pinto’, Maria Jodo Bugalho'

! Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Hospital Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal

’ Servigo de Ginecologia, Obstetricia e Medicina Da Reprodugdo do Hospital
Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal

Introdugdo: Durante a gravidez a hipofise sofre alteragdes es-
truturais e funcionais, dificultando a sua correta avaliagdo em
mulheres com patologia hipofisaria. As doengas da hipdfise mais
comuns na mulher gravida sdo os prolactinomas, seguidos dos
adenomas ndo funcionantes. Por serem patologias raras, os des-
fechos obstétricos e neonatais estdo pouco documentados na li-
teratura.

Objetivos: Descrever os desfechos obstétricos e neonatais das
mulheres com patologia hipofisaria seguidas na consulta de en-
docrinologia e gravidez.

Material e Métodos: Estudo descritivo e retrospectivo de todas
as gravidas com patologia hipofisaria seguidas na consulta de
endocrinologia e gravidez do centro hospitalar, entre Janeiro de
2014 até a data actual.

Resultados e Conclusées: Durante o periodo do estudo foram
seguidas 10 gravidas com patologia hipofisaria, com idade média
de 31,8 anos (DP 4,9; 20-39) e idade média ao diagnostico de
26,5 anos (DP 6; 16-39). Foram seguidos cinco prolactinomas
(50%), dos quais trés eram microprolactinomas e dois correspon-
diam macroprolactinomas. Registaram-se também duas acrome-
galias (ambas macroadenomas; uma com status pos-cirurgico);
dois panhipopituitarismos (um caso por status pds cirurgia a
ependimoma e outro por status pos infiltragdo por linfoma) e um
quisto da bolsa de Rathke (fung@o hipofisaria normal). A dimen-
sdo média dos prolactinomas foi de 13,4 mm (DP 9,0; 5-25,7);
do tumor produtor de GH nao submetido a cirurgia de 12 mm e
o quisto da bolsa de Rathke media 10 mm. Nas mulheres com
prolactinomas e com o quisto, as gravidezes ocorreram esponta-
neamente. Trés destas mulheres com prolactinoma e a gestante
com o quisto ainda se encontram gravidas (actualmente no final
do terceiro trimestre). Da terapéutica prévia a gravidez, quatro
faziam cabergolina e uma bromocriptina; nenhuma manteve te-
rapéutica durante a gestacdo. Nas mulheres com acromegalia,
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uma gestagao resultou de indugdo da ovulagao, originando uma
gravidez gemelar e nenhuma das mulheres fazia terapéutica pré-
via direccionada & doenca hipofisaria. Nas mulheres com panhi-
popituitarismo, as gestagdes resultaram de inducdo da ovulagao;
manteve-se terapéutica de substitui¢do com ajuste de hormona
tiroideia. Avaliagdes neuroftalmoldgicas de controlo no segundo
trimestre sem alteragdes; dois casos de macroprolactinomas e do
quisto fizeram ressondncia magnética de controlo: em nenhum se
verificou aumento das dimensdes do tumor. Sem registo de quei-
xas de cefaleias ou alteracdo da visdo nas 10 mulheres. Em dois
casos houve diagnostico de diabetes gestacional (acromegalia e
prolactinoma); um dos casos de prolactinoma desenvolveu tam-
bém pré-eclampsia e sindrome de HELLP concomitante. Quanto
ao parto, a idade gestacional média foi de 38 semanas (DP 1,7;
36-40), com cinco partos distocicos (4 cesarianas, 1 ventosa).
Quanto aos desfechos neonatais: peso médio dos recém-nascidos
foi de 2760 g (DP 446), com um caso leve para a idade gestacio-
nal (LIG) (prolactinoma com pré-eclampsia e s. HELLP); sem
registo de complicagdes no periodo pos-natal. Em quatro casos
houve amamentacdo materna (os dois casos de acromegalia e
dois casos de prolactinoma). De notar que um dos casos de mi-
croprolactinoma mantém-se sem terapéutica (2 anos pos parto),
com ciclos menstruais regulares e niveis de prolactina dentro da
normalidade.

Os resultados desta série, apesar do nimero pequeno de casos,
ilustram que a patologia hipofisaria ndo invalida a gravidez que,
no entanto, requer acompanhamento por obstetra e endocrinolo-
gista.

P 25. GRAVIDEZ EM DOENTES COM ACROME-
GALIA — 4 CASOS DE UM CENTRO DE REFE-
RENCIA

Pedro Souteiro'?, Sandra Belo', Joana Queirds', Irene Bernardes®,
Josué Pereira?, Eduardo Vinha', Davide Carvalho'”

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
Sdo Jodo, Porto, Portugal

’ Faculdade de Medicina e I3s da Universidade do Porto, Portugal

¥ Unidade de Neuro-Radiologia do Centro Hospitalar de Sdo Jodo, Porto,
Portugal

* Servigo Neurocirurgia do Centro Hospitalar de Sdo Jodo, Porto, Portugal

Introducdo: A fertilidade esta frequentemente comprometida em
mulheres com diagnéstico de acromegalia. Contudo, a gravidez
nestas doentes esté a tornar-se mais comum devido aos desenvol-
vimentos no tratamento da acromegalia e nas terapéuticas indu-
toras da fertilidade.

Caso Clinico: Reportamos quatro casos doentes com acromega-
lia, cinco gestacdes, diagnosticadas em média aos 28,8 + 2,5 anos
e com niveis iniciais de IGF-1 de 797 + 318 (valores de referén-
cia 115-357 ng/mL). Os exames de neuroimagem revelaram trés
macro- ¢ um microadenoma. Todos os doentes foram submeti-
dos cirurgia transfenoidal. Duas das mulheres apresentaram cri-
térios de cura apds a cirurgia e dois necessitaram de radioterapia
e/ou terapéutica médica. A idade média de concecdo foi de 35,3
+ 2,7 anos. Trés das doentes conceberam espontaneamente ¢ uma
necessitou de estimulacdo ovarica e fertilizacdo in vitro. Apenas
uma doente engravidou com niveis elevados de IGF-1 (417 ng/
mL). A data da concegdo uma delas estava sob terapéutica com
agonista dopaminérgico e outra sob analogo de somatostatina,
tendo sido ambos suspensos aquando do diagnostico de gravi-
dez. Nao foram reportadas alteragdes campimétricas ou cefaleias
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que motivassem a realiza¢do de ressonancia magnética durante a
gestag@o. Duas das mulheres apresentaram diabetes gestacional,
sendo ambas tratadas com insulinoterapia, e outra delas hiper-
tensdo gestacional. Um dos recém-nascidos teve necessidade de
vigilancia em Unidade de Cuidados Intensivos por sindrome de
dificuldade respiratéria neonatal, e outro foi diagnosticado com
duplicacgdo ureteral. A doente que engravidou apds estimulagdo
ovarica engravidou novamente apos concecao espontanea.
Conclusdo: A gravidez em doentes com acromegalia ¢ relativa-
mente rara pelo que a sua analise pode ajudar os clinicos a melhor
definir o seu seguimento e as opgodes terapéuticas disponiveis. O
estudo destes quatro casos vem corroborar publicagdes prévias
que sugerem que a suspensdo da terapéutica médica durante a
gravidez ¢ considerada segura.

P 26. INGESTAO DE I0DO NA GRAVIDEZ — AVA-
LIACAO NUMA AMOSTRA DE GRAVIDAS DO
CENTRO HOSPITALAR DO BAIXO VOUGA

Laura Ribeiro', Carla Pedrosa’, Bruno Oliveira', Isabel Albuquerque’,
Rosa Dantas', Joana Guimaraes'

! Faculdade de Ciéncias da Nutri¢do e Alimentag¢do da Universidade do
Porto, Portugal

? Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Nutricao do Centro Hospitalar do
Baixo Vouga, Portugal

Introducdo: As necessidades energéticas, assim como de certos
micronutrientes, estdo aumentadas durante a gravidez. Nesta
fase, as necessidades de iodo aumentam consideravelmente de
forma a assegurar a sintese adequada de hormonas tiroideias. Na
gravidez, o défice deste oligoelemento pode levar ao desenvolvi-
mento de bocio e hipotiroidismo materno e fetal. Por outro lado,
a sua ingestdo excessiva também pode condicionar disfungdo
tiroideia. Assim, a adequagdo alimentar e nutricional ¢ crucial
de modo a garantir a saude da mae e otimizar o crescimento € o
correto desenvolvimento neuro-cognitivo fetal.

Objetivo: Avaliar a ingestdo nutricional, nomeadamente a in-
gestdo de iodo e a sua prevaléncia de inadequag¢@o em mulheres
gravidas.

Material e Métodos: Foram avaliadas 56 gravidas, acompanha-
das na consulta multidisciplinar de Alto Risco Obstétrico para a
Diabetes do Centro Hospitalar do Baixo Vouga. Foram recolhi-
dos dados sociodemograficos, antropométricos e clinicos, e apli-
cado um questionario de frequéncia alimentar validado para a
populagdo portuguesa. Para o tratamento estatistico foi utilizado
o programa SPSS® versao 24.0.

Resultados e Conclusées: Das gravidas observadas, 84,6% apre-
sentava diabetes gestacional e 17,3% apresentava patologia tiroi-
deia. A maioria das gravidas avaliadas apresentava uma ingestao
de energia e macronutrientes de acordo com as recomendagoes,
verificando-se uma ingestdo média de 2406 kcal/dia (dp = 657).
Relativamente a distribuicao percentual do valor energético to-
tal pelos macronutrientes, verifica-se uma ingestdo média de
19,9% (dp = 3,3) em proteinas, 48,7% (dp = 6,9) em hidratos
de carbono e 33,5% (dp = 5,7) em lipidos. Observaram-se ele-
vadas prevaléncias de inadequagdo de ingestdo para a maioria
dos micronutrientes analisados (92,3% ferro, 80,8% acido foli-
co e 25,0% magnésio). Relativamente ao iodo, verificou-se uma
inadequacdo da ingestdo em 76,9% da amostra, correspondente
a uma ingestdo média de 143,7 pg/dia (dp = 83,5). A inadequa-
¢do ¢ corrigida em 94,3% das gravidas através da suplementago
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com iodeto de potassio. Observaram-se correlagdes significativas
entre a ingestdo de iodo e outros micronutrientes (p < 0,001), tais
como biotina (R = 0,996), molibdénio (p = 0,849), vitamina K
(p = 0,830), cloro (R = 0,804), célcio (R = 0,792), entre outros.
Também se constataram correlagdes positivas entre o consumo de
lacticinios e a ingestdo de iodo (p < 0,02), nomeadamente com o
iogurte (p = 0,509), leite meio gordo (p = 0,485) e leite magro (p =
0,335). Em conclusdo, a amostra apresenta uma elevada prevalén-
cia de inadequacao de ingestdo de micronutrientes, nomeadamen-
te de iodo. A suplementagdo oral permite corrigir esta situagao.
Torna-se importante sensibilizar e informar a populagdo acerca da
importancia de uma alimentacdo saudavel e da adequada ingestao
de iodo, em especial no periodo gestacional.

P 27. SINDROME DE KLINEFELTER EM IDADE
PEDIATRICA — AVALIACAO CLINICA E AUXO-
LOGICA NUM CENTRO DE REFERENCIA

Diana Martins', Joana Serra Caetano', Rita Cardoso', Isabel Dinis',
Carla Baptista', Margarida Bastos', Francisco Carrilho', Alice Mirante'

! Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
e Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal

’ Unidade de Endocrinologia Pedidtrica do Hospital Pediatrico de Coimbra,
Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal

Introdugdo: Sindrome de Klinefelter constitui a aneuploidia cro-
mossomica mais comum, apresentando uma prevaléncia de 1:500
individuos do género masculino, sendo apenas 10% dos casos
identificados na infancia e adolescéncia. Carateriza-se por multi-
plas condicdes clinicas, que se baseiam em alteragdes do carioti-
po e condicionam frequentemente um quadro de hipogonadismo,
com diferencgas significativas entre doentes, no que se refere ao
perfil fenotipico.

Objetivos: Os autores pretenderam efetuar uma analise retrospe-
tiva, avaliando carateristicas clinicas e auxologicas de uma coorte
de 56 doentes diagnosticados com sindrome de Klinefelter em
idade pediatrica.

Resultados: Um total de 56 doentes com diagndstico de sindrome
de Klinefelter, foram observados em Consulta de Endocrinologia
no Hospital Pediatrico de Coimbra, entre novembro de 1997 e
setembro de 2017. Verificamos que 23 (41,07%) doentes foram
diagnosticados em idade pré-natal por amniocentese e os restan-
tes 33 (58,93%) em idade cronologica inferior aos 16 anos (média
de 9,72 + 4,30; min. 1, max. 16), devido a um quadro clinico ca-
raterizado por um padrdo cognitivo e comportamental incomum,
anomalias genitais ou alteragdes do desenvolvimento pubertario.
O cariotipo classico 47,XXY estava presente em 46
doentes  (82,14%), tendo sido observados mosaicis-
mos [47,XXY(12)/46,XY(17); 47,XXY(29)/46,XY(6);
47 XXY/46,XY; 49, XXXXY(61)/48,XXXY(4) e
47,XXY/46,XX/45,X] e aneuploidias complexas (48,XXYY;
49, XXXXY) nos restantes 10 doentes.

A anomalia genital mais frequentemente observada foi testi-
culos pequenos (n = 15; 26,78%), seguido de criptorquidia (n
= 6; 10,71%). Foi ainda verificada ginecomastia em 5 doentes
(8,93%).

Verificamos que 12 (21,43%) individuos atingiram uma altura su-
perior a sua estatura-alvo familiar. Vinte e quatro (42,86%) doen-
tes iniciaram terapéutica com testosterona, com idade média de
14,71 + 1,33 anos, ndo tendo sido verificados efeitos-adversos
significativos. No grupo que recebeu tratamento com testosterona

Posters - Congresso Portugués de Endocrinologia - 69 Reunido Anual da SPEDM

nao foram observadas diferengas significativas ao nivel dos per-
centis para a estatura (52,53 £ 36,86 vs 48,65 +35,16; p=0,282) ¢
IMC (45,25 £ 35,04 vs 47,79 £ 34,01; p = 0,236), entre a primeira
e a ultima avaliagdo em consulta.

Conclusées: De acordo com a presente analise, a sindrome de
Klinefelter carateriza-se por uma heterogeneidade clinica e feno-
tipica relevantes, sendo a maioria dos doentes diagnosticados em
idade pos-natal. Um elevado niimero de individuos atingiu uma
altura superior a estatura alvo respetiva. A terap€utica com testos-
terona foi iniciada num nimero substancial de doentes, com ele-
vada tolerabilidade e sem efeitos adversos relacionados. Contudo,
o tratamento referido ndo se associou a diferencas significativas
ao nivel dos percentis para a estatura e indice de massa corporal
entre a primeira e Gltima avaliagdo em consulta, demonstrando
que ndo condicionou efeitos consideraveis no perfil auxologico
da nossa amostra.

P 28. AMENORREIA E EXERCICIO FISICO IN-
TENSO

Jodo Nunes e Silva', Catarina Ivo, David Verissimo', Vitoria Duarte',
Dolores Passos', Filipa Serra', Luis Lopes', Jodo Jacome de Castro’,
Mafalda Marcelino'

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Hospital das For¢as
Armadas Polo Lisboa, Lisboa, Portugal

Introdug¢do: Amenorreia funcional hipotalamica ¢ definida como
a auséncia de ciclos menstruais por 3 ou mais meses ou ciclos
superiores a 45 dias. E comum em atletas de competigdo e esta
relacionada com a baixa disponibilidade energética que possam
apresentar. Actualmente o Comité Olimpico engloba a amenor-
reia na “sindrome de deficiéncia energética relativa no desporto
(RED-S)”, onde esta associada a alteragdes dsseas, imunologicas,
endocrinologicas, maior propensdo para lesdes musculo-tendino-
sas, entre outras.

O ingresso na Academia Militar ¢ um periodo de exercicio fisico
intenso onde as cadetes estdo em risco de apresentar amenorreia e
consequentemente RED-S.

Objectivos: Verificar a prevaléncia de amenorreia em treino de
alta intensidade englobado num treino militar e relaciona-lo com
factores prévios e lesdes desportivas decorrentes.

Material e Métodos: Estudo observacional, descritivo, transver-
sal e retrospectivo em militares do sexo feminino ingressadas na
Academia Militar desde 1992 até 2016. Foi aplicado um questio-
nario para analise de variaveis antes do ingresso (dados demogra-
ficos; federagdo em algum desporto; historia ginecoldgica; uso de
anticonceptivos orais (ACO)) e variaveis apds ingresso (periodo
em amenorreia e como cessou; lesdes desportivas).

Foi realizada andlise descritiva e estatistica através do teste qui-
quadrado.

Resultados: 102 militares responderam ao questionario. A data
do ingresso tinham em média de 18,8 (17-25) anos e 36,2% eram
federadas num desporto. Tomavam ACO 37,3%, das restantes 64
militares, 43,8% (28/64) tiveram disfuncdo menstrual, sendo que
35,9% (23/64) apresentaram amenorreia, em média 5,0 meses.
Recuperaram espontaneamente 78,3%, 17,4% recorreram a ACO
e 4,3% a outras terapias. Do total, 39,2% sofreram lesdes, sendo
que ndo houve diferenga entre o grupo que tomava ACO, o grupo
que teve amenorreia € o grupo sem amenorreia. Nao houve dife-
ren¢a na prevaléncia de amenorreia se as militares eram federadas
previamente ou ndo. Nao houve mais lesdes no grupo nao federa-
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do do que no grupo federado.

Discussdo e Conclusédes: A prevaléncia de amenorreia em mu-
lheres sujeitas a treino fisico de alta intensidade, (caracterizado
neste estudo pelo treino militar) foi de 35,9%, ndo se conseguin-
do correlacionar com o facto de ja ser federada previamente ou
com o aparecimento de lesdes. Estudos mostram prevaléncia de
amenorreia em corredoras e bailarinas de 20% a 66%, revelando
que esta condi¢@o ¢ muito prevalente. No entanto, apesar de ser
comum nao deve ser considerada normal, pois pode estar relacio-
nada com outras consequéncias.

P 29. DIAGNOSTICO TARDIO DE HIPOTIROI-
DISMO SECUNDARIO ISOLADO

Ana Coelho Gomes', Catarina Silvestre', José Margalo',
Maria Raquel Carvalho', Maria Jodo Bugalho'

! Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Hospital de Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal

Introdugdo: O hipotiroidismo secundario ¢ uma doenga rara, com
uma prevaléncia entre 1/80 000 e 1/120 000. As etiologias mais
frequentes sao lesdes adquiridas da hipdfise, do hipotalamo ou de
ambos e, nestes casos, encontra-se geralmente associado a défice
de outras séries hipofisarias.

O hipotiroidismo secundario isolado ¢ uma doenca rara, geral-
mente, diagnosticada durante a infancia.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino de 46 anos, fiscal de
portagens, enviado a consulta de Endocrinologia por “doenga no-
dular da tiroideia”. Negava sintomatologia sugestiva de disfuncao
tiroideia.

Havia historia de hipertensdo arterial e referéncia a diagnos-
tico de hipotiroidismo na infincia que condicionou terapéutica
transitoria com levotiroxina. A data da consulta, encontrava-se
apenas medicado com perindopril 5 mg/amlodipina 5 mg.

Do exame objetivo destacava-se palpacdo cervical com glandula
tiroideia palpavel, mas sem nddulos individualizaveis e um mor-
fotipo incaracteristico.

A avaliag@o laboratorial de que era portador era sugestiva de hipo-
tiroidismo secundario — TSH 2 pU/mL (0,30-4,20), FT4 0,42 ng/
dL (0,93-1,70). A avaliacdo basal da fung@o hipofisaria reforcou
a hipotese de hipotiroidismo secundério e levantou duvidas sobre
o eixo hipotalamo-hipofise-suprarrenal (cortisol 6,7 pg/dl). A res-
sonancia magnética da sela turca revelou sela turca parcialmente
vazia, tendo a hipofise dimensoes reduzidas e ndo existindo sinais
diretos ou indiretos de microadenoma hipofisario. A prova global
de reserva hipofisaria confirmou o diagnéstico de hipotiroidismo
secundario e excluiu outros deficits, pelo que foi medicado com
levotiroxina.

Conclusées: O caso clinico descrito ilustra que o hipotiroidismo
secundario isolado pode ser um diagnoéstico definitivo tardio.

O doseamento isolado de TSH, como teste de rastreio para a
doenga tiroideia, ndo identifica os casos raros de hipotiroidismo
secundario. O diagnoéstico € sugerido por valores de TSH inade-
quados para valores de FT4 baixos e confirmado pela prova de
estimulacdo com TRH. No caso clinico apresentado, foi realizada
prova global de reserva hipofisaria e ndo prova de estimulagdo
simples com TRH devido ao valor basal de cortisol ndo permitir
excluir a existéncia de insuficiéncia suprarrenal secundaria fun-
damental para decisdo terapéutica (inicio de levotiroxina versus
inicio de levotiroxina em associagdo com hidrocortisona).

O diagnostico de hipotiroidismo secundario isolado num adulto
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impde a exclusdo de patologia hipotalamica/hipofisaria, nomea-
damente tumoral, pelo que a avaliacdo imagiologica ¢ fundamen-
tal. SO posteriormente a causa genética deve ser admitida.

P 30. MACROPROLACTINOMA E COMPROMIS-
SO VISUAL: CASO CLINICO

Ana Sousa Martins', Paula Bogalho', Amets Sagarribay', Luis Cerqueira',
Ana Agapito'

! Centro Hospitalar Lisboa Central, Lishoa, Portugal

Introducdo: Os prolactinomas sdo os adenomas hipofisarios mais
comuns, ¢ os agonistas da dopamina sdo largamente utilizados
como terapéutica de escolha no controlo da hiperprolactinemia e
do crescimento tumoral. Apresentamos um caso em que ocorreu
herniagao cerebral e do quiasma o6tico secundaria a terapéutica de
um macroprolactinoma.

Caso Clinico: Mulher de 24 anos, raga negra, sem antecedentes
pessoais ou familiares de relevo. Observada em consulta de Neu-
rocirurgia por quadro clinico de amenorreia secundaria, galac-
torreia bilateral espontanea e reducdo da acuidade visual com 10
meses de evolucdo, constatando-se amaurose a direita.

Do estudo laboratorial destacava-se: prolactina 1619 ng/mL (vr
3,3-26,7), TSH 1,78 uUl/mL (vr 0,34-5,6), T4 livre 0,59 ng/dL
(vr0,61-1,12), LH 0,95 mUI/mL, FSH 2,05 mUI/mL e estradiol <
20 pg/mL, com valores normais de ACTH, cortisol, IGF1, calcio
¢ ionograma.

A ressonancia magnética (RM) esfeno-selar mostrou uma volu-
mosa lesdo expansiva intra-selar compativel com macroadeno-
ma hipofisario, com extensdo extra-selar para o seio esfenoidal e
seios cavernosos, compressao do quiasma 6tico e dos segmentos
A1l das artérias cerebrais anteriores, deformando o III ventriculo
e estendendo-se para as cisternas pré e latero-mesencefalica es-
querda e pré-pontica.

Foi instituida terapéutica com bromocriptina. Contudo, apds al-
guns meses, por persisténcia da hiperprolactinemia (452 ng/mL) e
de grande volume tumoral, foi efetuada intervencgao cirtrgica com
excisdo total do componente supra-selar e parcial do componente
intra-selar do macroadenoma. O diagndstico histologico foi com-
pativel com prolactinoma.

A doente iniciou seguimento em consulta de Endocrinologia e,
por manter hiperprolactinemia sob bromocriptina, esta foi substi-
tuida por cabergolina. Foi ainda medicada com contracetivo oral
combinado, hidrocortisona e levotiroxina.

Durante um periodo de follow-up de 4 anos, manteve-se sem sin-
tomas de novo, com prolactinémia entre 58,4 - 73,3 ng/mL sob
cabergolina. A avaliagdo neuroftalmoldgica anual ndo mostrou
novas alteragdes até ao quinto ano de follow-up, em que se veri-
ficou no OCT ligeira redugdo da camada de fibras nervosas peri-
papilares no olho direito, sem altera¢do da acuidade visual e com
prolactinémia 47,08 ng/mL.

A monitorizagdo imagioldgica por RM neste periodo mostrou re-
dugdo progressiva do volume tumoral com simultdneo aumento
das dimensdes da loca selar, invaginagdo intra-selar dos espagos
cisternais supra-selares, retragdo intra-selar do quiasma oOtico e
hérnia intra-selar do segmento A1 das artérias cerebrais anteriores
e da vertente posterior dos gyrus rectus.

A dose de cabergolina foi reduzida e a doente manteve-se assinto-
matica, com valores sobreponiveis de prolactinémia.

Discussdo: A herniagdo intra-selar do quiasma oOtico, embora
incomum, foi descrita em doentes com macroprolactinoma sob
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terapéutica com bromocriptina ou cabergolina. Esta pode resultar
da involugdo tumoral, com prolapso do quiasma para a sela tur-
ca, ¢ manifesta-se por défice visual. Mais raramente pode ocorrer
herniagdo cerebral.

No caso descrito, a erosdo dssea e o alargamento da sela turca de-
terminados pelo caracter expansivo do tumor, bem como a inter-
vengdo cirargica e a terapéutica farmacologica com consequente
reducdo tumoral, contribuiram para a herniacdo do quiasma e
gyrus rectus. Dado o volume da herniagdo, o risco de uma inter-
vengao cirlrgica e o facto de ndo se ter verificado deterioracdo da
acuidade visual, optou-se pela redugdo da dose de cabergolina e
vigilancia neuroftalmologica.

P 31. UM CASO INESPERADO DE DOENCA DE
CUSHING

Teresa Alves Pereira', Lia Ferreira', Ana M. Lopes!, Liliana Fonseca',
Ana Amado', Isabel Palma', Helena Cardoso'

!"Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Centro Hospitalar e
Universitario do Porto, Porto, Portugal

Introdugdo: O incidentaloma da suprarrenal ¢ um nodulo deteta-
do acidentalmente no contexto de exames imagiologicos abdomi-
nais realizados por outro motivo que nio a suspeita de patologia
adrenal. A descoberta destas lesdes obriga ao estudo da respetiva
funcionalidade, nomeadamente o hipercortisolismo ACTH-in-
dependente. Raramente, a hiperplasia bilateral das suprarrenais
pode surgir num doente com doenga de Cushing.

Apresenta-se o caso de um doente com possivel secrecdo autoéno-
ma de cortisol de origem adrenal que veio a revelar tratar-se de
doenga de Cushing .

Caso Clinico: Homem de 69 anos, com antecedentes de hiper-
tensdo arterial, dislipidemia e cardiopatia isquémica, foi enviado
em 2015 a consulta de Endocrinologia por incidentaloma da su-
prarrenal.

Aquando do estudo de adenopatias axilares, realizou tomografia
computorizada (TC) toracoabdominal, que revelou nddulos de 23
e 15 mm na glandula suprarrenal direita e dois nodulos de 16mm
na glandula suprarrenal esquerda. Todos os nodulos apresenta-
vam caracteristicas sugestivas de adenoma, a exce¢ao de um dos
noédulos da suprarrenal esquerda, que era levemente hiperdenso,
mas com captagdo de contraste homogénea. Clinicamente com
obesidade de predominio central, sem outros sinais ou sintomas
sugestivos de hipercortisolismo. Do estudo efetuado para avaliar
a funcionalidade dos nddulos: prova com baixa dose de dexame-
tasona sem frenagao (cortisol 3,8 pg/dL), obtendo-se 0 mesmo re-
sultado em prova de Liddle. Cortisoltria de 24 horas normal: 15,0
ng/24 horas (4,3 - 176,0) e ACTH <5,0 pg/mL. Constatada eleva-
¢do da normetanefrina urinaria e da metanefrina plasmatica , mas
inferior a duas vezes o limite superior do normal e cintigrafia com
IMIBG negativa. Racio aldosterona/renina ativa 22,5 (normal <
57). Fungdo tiroideia e metabolismo fosfo-calcico sem alteragdes.
Portanto, concluiu-se haver uma possivel secrecao autonoma de
cortisol ACTH-independente; manteve-se vigilancia clinica, ana-
litica e imagiolégica.

Em fevereiro de 2017 realizou TC cerebral para investigacao de
sincope, onde foi detetada volumosa lesao expansiva centrada no
corpo do esfenoide, associada a alargamento da sela turca. Refe-
réncia a outro componente tumoral intracraniano no andar anterior
do cranio, de predominio direito, com aparentes areas quisticas e
componente solido, que poderia corresponder a macroadenoma
da hipofise.
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Sem défice de nenhuma das linhas hormonais hipofisarias. A res-
sonancia magnética confirmou as lesdes descritas na TC, parecen-
do pouco provavel que se tratasse de macroadenoma; considera-
vam-se as hipoteses de craniofaringioma ou meningioma.

Foi submetido a cirurgia transcraniana em marco de 2017. O exa-
me anatomopatologico concluiu tratar-se de adenoma hipofisario,
com estudo de imunorreatividade compativel com adenoma se-
cretor de ACTH .

Conclusdo: Perante o achado de um adenoma secretor de ACTH
num doente com nodulos das suprarrenais, cujo estudo foi com-
pativel com hipercortisolismo ACTH-independente, coloca-se a
hipotese de hiperplasia das suprarrenais inicialmente secundaria
ao adenoma secretor de ACTH e que posteriormente se autono-
mizou. Ndo se pode excluir também a presenga concomitante de
adenomas funcionantes da suprarrenal e da hipofise.

P 32. MACROPROLACTINEMIA DIAGNOSTICA-
DA NO DECURSO DE ESTUDO DE INFERTILI-
DADE PRIMARIA

Claudia Nogueira', Filipe Cunha', Ivan Ferreira', Joana Mesquita’

! Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, Portugal
? Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Portugal

Introdugdo: A hiperprolactinemia ¢ uma das causas endocrinas
mais frequentes de infertilidade, ocorrendo em cerca de 30% -
40% das mulheres inférteis e esta associada a supressdo do eixo
hipotalamo-hipofise-gonadas. A fracdo bioativa da prolactina é
um monémero de 23 kDa. No entanto, existem outras isoformas
com bioatividade reduzida ou ausente, tal como a macroprolac-
tina, que pode ser detetada no soro através da reagdo de preci-
pitagdo pelo polietilenoglicol. A macroprolactinemia deve ser
suspeitada na presenca de hiperprolactinemia assintomatica.
Caso Clinico: Mulher de 33 anos referenciada em abril de 2014
a consulta de Endocrinologia por hiperprolactinemia detetada no
decurso de estudo de infertilidade priméaria do casal com 7 anos
de evolucdo. Ex-fumadora desde 2007, sem outros antecedentes
pessoais de relevo. Prima com histéria de hiperprolactinemia.
Menarca aos 13 anos, interlinios regulares, 0G OP. Esteve me-
dicada com bromocriptina de 2011 a junho de 2013. Desde entdo
sem medicagdo habitual. Sem galactorreia ou hirsutismo, facies
incaracteristico. Analiticamente em fase folicular: funcdo renal
e hepatica normais, TSH 2,27 mIU/L (0,27-4,2), T4 livre 20,9
pmol/L (11,7-21,7), FSH 7,7 mUl/mL, LH 5,42 mUI/mL, estra-
diol 65,6 pg/mL, prolactina 1630 mU/L (127-537), testosterona
total 0,17 ng/mL (0,06-0,82), delta 4-androstenodiona 2,52 ng/mL
(0,30-3,30), cortisol 606,2 nmol/L (171-536), ACTH 18,8, IGF-I
197 (109-324), 17-hidroxiprogesterona 0,7 ng/mL. Progesterona
ao 21° dia 16,9 ng/mL (fase latea 1,7-27,0). Manteve niveis de
prolactina elevados em doseamentos subsequentes (1391, 1158 e
1133 mU/L). Realizou ressonancia magnética (RM) da hipofise
em 6/2013 e em 10/2014 que ndo revelaram altera¢des. Por apre-
sentar hiperprolactinemia assintomatica e RM da hipofise normal,
realizou pesquisa de macroprolactina que foi positiva (percenta-
gem de recuperacdo da prolactina - precipitagdo pelo polietileno-
glicol: 8%). Conclui tratar-se de hiperprolactinemia em contexto
de macroprolactinemia.

Discussdo: Este caso revela a dificuldade de diagndstico etiolo-
gico de hiperprolactinemia numa mulher com histéria de infer-
tilidade primaria. No entanto, a existéncia de uma elevagao li-
geira de prolactina associada a auséncia de sintomas e com RM
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da hipofise normal levantou a hipdtese de se tratar de um caso
de macroprolactinemia. O diagndstico desta entidade revelou-se
de especial importancia para evitar a terapéutica desnecessaria
com agonistas dopaminérgicos, possibilitando o estudo de outras
causas de infertilidade e ainda a orientagdo adequada do casal
para tratamentos de procriagdo medicamente assistida.

P 33. A CASE OF FAMILIAL GROWTH HOR-
MONE DEFICIENCY

Ana Sousa Martins', Laura Bosch', Mehul Dattani'
! Great Ormond Street Hospital, London, UK

Introduction: Congenital isolated growth hormone deficiency
(IGHD) is a rare disorder, with an incidence of 1:4000 to 1:10 000
births. It is most commonly sporadic, however, between 3% and
30% of patients have an affected first-degree relative, suggesting
a genetic etiology. Among the genetic factors, IGHD mainly re-
sults from mutations in the GHI and GHRHR genes. Four familial
forms of isolated GH deficiency have been described, according
to the inheritance pattern: the autosomal recessive types IA and
IB, the autosomal dominant type II, and the X-linked recessive
type III. Here we describe a case of familial GH deficiency type
1L

Case Report: An 8-month-old caucasian boy was referred to
the Endocrinology Department with short stature. He was born
at full term with a normal birth weight. Pregnancy and neona-
tal period were unremarkable. Growth failure was noticed in the
first months of life, and at age 8 months, his length was 59.9 cm
(SDS -4.9, below 0.4th centile) with a weight of 6.9 kg (SDS -2.5,
between 2nd and 9th centiles). Mid-parental height was around
the 75th centile. On examination, he was hypotonic, could not sit
without support and had mid-face hypoplasia and frontal bossing.
Laboratory tests showed a low IGF-1 and IGFBP3 with normal
concentrations of other pituitary hormones. A glucagon test was
performed and confirmed GH deficiency. The magnetic resonance
imaging (MRI) scan showed a structurally normal but small ante-
rior pituitary. He started GH therapy with a good response: at the
age of 2.5 years, his height was between the 0.4th and 2nd centiles
and he had improved muscle tone and neurocognition.

In relation to his family history, parents were non-consanguinous
and his father had been diagnosed with GH deficiency at age 2
years. His pituitary MRI had also shown a small anterior pituitary
and he had had an excellent response to GH therapy, with a final
height of 177 cm. Genetic testing revealed a splicing mutation in
the GHI gene, consistent with a diagnosis of isolated GH defi-
ciency type II. He had been lost to follow-up as an adult and was
not on GH therapy.

A genetic test was then performed in the son and he was found to
carry the same mutation causing GH deficiency type II.
Discussion: Isolated GH deficiency type II is a rare autosomal
dominant condition mainly caused by mutations that affect splic-
ing of GHI, generating internally truncated 17.5-kDa GH iso-
forms that block the secretion of wildtype GH produced from the
normal allele. The clinical phenotype is variable and patients can
show anterior pituitary hypoplasia on MRIL

GH replacement therapy is usually effective and well tolerated.
Somatotroph cells might temporarily recover after GH replace-
ment and some patients have been described to appear GH suf-
ficient when retested after treatment was stopped, but developed
GH deficiency again later.
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Other pituitary hormone deficits can develop in IGHD II patients,
mainly of ACTH and TSH, although gonadotrophin deficiency
may also occur. This might be mutation-specific, and is thought to
be related to the toxic effects of the 17.5-kDa mutant GH isoform
on the cell types within the pituitary gland.

This case highlights the importance of the genetic diagnosis in pa-
tients with IGHD and severe growth failure. Long-term follow-up
is required since further hormonal deficiencies may evolve with
time.

P 34. COMA MIXEDEMATOSO COMO PRIMEI-
RA MANIFESTACAO DE DOENCA HIPOTALA-
MO-HIPOFISARIA

Joao Sérgio Neves'?, Ana Isabel Oliveira'~, Ana Varela'**,
Davide Carvalho'-*

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Centro Hospitalar Sdo
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? Departamento de Cirurgia e Fisiologia, Unidade de Investigagcao
Cardiovascular, Faculdade de Medicina, Universidade do Porto, Porto,
Portugal

¥ Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

* Instituto de Investigagdo e Inovagdo em Saude da Universidade do Porto,
Porto, Portugal

Introdugdo: O coma mixedematoso ¢ uma urgéncia médica com
elevada taxa de mortalidade. Um alto indice de suspeig@o ¢ neces-
séario para um reconhecimento precoce e para uma rapida institui-
¢do da terapéutica.

Caso Clinico: Doente de 88 anos foi admitido no Servi¢o de Ur-
géncia por um quadro de desorientagdo e prostracdo com pelo
menos 3 meses de evolugdo, agravado desde o dia anterior.
Associadamente apresentava, desde a véspera, incapacidade de
andar, por diminuigdo da forca dos membros inferiores e, segun-
do a familia, uma redu¢do marcada da temperatura da superfi-
cie corporal. Como antecedentes relevantes, apresentava doenga
cerebrovascular (acidente vascular cerebral prévio sem sequelas
evidentes), dislipidemia e doenga corondria. Estava medicado
com acido acetilsalicilico, clopidogrel ¢ atorvastatina. Na ava-
liagdo inicial, encontrava-se sonolento e desorientado. Estava
hipotérmico (30,5°C), bradicardico (52 bpm) com uma pressao
arterial de 117/55 mmHg. A frequéncia respiratoria era de 12 ci-
clos por minuto e a glicemia capilar de 68 mg/dL. Nos membros
inferiores e pés apresentava edema ndo depressivel. Foi colocado
um cateter urinario que evidenciou pitria macroscopica. Analiti-
camente apresentava anemia normocromica normocitica ligeira
com trombocitopenia ligeira, creatinina de 1,12 mg/dL, ureia de
55 mg/dL e hipernatremia de 160 mEqg/L. A avaliacdo da fun-
¢do tiroideia demonstrava niveis de T4 livre diminuidos (0,56 ng/
dL) com TSH dentro do intervalo da normalidade (3,70 pUI/mL).
O cortisol plasmatico era de 9,7 pug/dL e a ACTH de 11,8 ng/L
(com hipoglicemia de 60 mg/dL). A tomografia computorizada
cerebral de urgéncia ndo demonstrou alteracdes intracranianas
agudas. Atendendo a presenca de alteragdo do estado de cons-
ciéncia, hipotermia, bradicardia e hipoglicemia, em conjunto com
T4 livre baixo (com TSH normal) e um potencial desencadeante
(infecdo do trato urinario), foi estabelecido o diagndstico de coma
mixedematoso de etiologia central com provavel insuficiéncia su-
prarrenal secundaria associada. O doente foi tratado com levoti-
roxina (bolus inicial IV de 300 pg), hidrocortisona (dose de stress
com redugdo progressiva), ceftriaxone, fluidoterapia e medidas de
aquecimento passivo. Durante a estadia no hospital, apresentou
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melhoria progressiva da hipotermia, bradicardia e hipotensao. Foi
necessario o inicio de desmopressina para normalizacdo do so-
dio plasmatico. A ressonancia magnética hipofisaria apresentava
auséncia do hipersinal espontaneo da neuro-hipéfise sem outras
alteragdes estruturais. Na data da ultima consulta encontrava-se
consciente, colaborante, orientado € hemodinamicamente estavel,
sob terapéutica com levotiroxina, desmopressina, hidrocortisona,
atorvastatina e acido acetilsalicilico.

Conclusoes: Apresentamos um caso de coma mixedemato-
so como forma de apresentagdo de hipopituitarismo. Apesar da
maioria dos casos de coma mixedematoso se associarem a disfun-
¢do primaria tiroideia previamente conhecida, a presenga de TSH
normal ndo exclui esta situacdo potencialmente fatal.

P 35. ACROMEGALIA E BERARDINELLI-SEIP:
COMO SE NAO BASTASSE UMA...

Paula Freitas'>?, Vanessa Guerreiro'?, Irene Bernardes®, Josué Pereira’,
Roberto Pestana-Silva®, Susana Fernandes’, Davide Carvalho'**
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Introdugdo: As lipodistrofias compreendem um grupo de doen-
¢as genéticas ou adquiridas, caracterizado pela deposi¢ao anor-
mal de tecido adiposo. Associam-se frequentemente a insulinor-
resisténcia, diabetes mellitus, dislipidemia, hipertensao arterial e
esteatose hepatica. A lipodistrofia generalizada congénita (LGC)
ou sindrome de Berardinelli-Seip (SBS) ¢ uma sindrome bem de-
finida, com hereditariedade autossomica recessiva, prevaléncia <
1 em 10 milhoes, estando descritos cerca de 400 casos. A extrema
escassez de tecido adiposo subcutineo e de outros tecidos adipo-
s0s, a hipertrofia muscular, conferem uma aparéncia acromegaloi-
de nas LCG, contudo na literatura ndo esta descrito nenhum caso
de SBS e acromegalia.

Caso Clinico: Homem de 63 anos, médico, recorreu a consulta de
Endocrinologia por suspeita de lipodistrofia. Histéria de consan-
guinidade (pais primos direitos). Ao exame objetivo tinha lipoa-
trofia membros superiores ¢ inferiores, proeminéncia muscular,
facies acromegaloide com labios grossos, alargamento das asas
do nariz, sulcos naso-labiais vincados, diastemas dentarios, proe-
minéncia das arcadas supraciliares, maos e pés grandes, tumes-
céncia dos tecidos moles. Sem acantose nigricante. Nenhum dos
progenitores tinha alteragdes da composi¢ao corporal ou diabetes.
Irma de 59 anos com fenotipo semelhante com lipoatrofia gene-
ralizada desde a infancia, sem diabetes, dislipidemia ou hiperten-
sdo arterial. Analiticamente tinha dislipidemia (CT 192 mg/dL;
HDL 31 mg/dL; LDL 141 mg/dL; TG 440 mg/dL); valores de
IGF-1 aumentados 379-481-410 ng/mL (NL <269); HOMA-IR
11,93. 1* PTGO: diminuigao da tolerancia a glicose (aos 0 de 101
e as 2 horas 186 mg/dL e STH aos 0 de 1,5 e nadir 0,92 ng/mL)
e Alc 6,4%; 2° PTGO 10 meses apo6s -diabetes (glicose aos 0 de
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120 e as 2 horas 204 mg/dL e STH aos 0 de 0,98 e nadir 0,64 ng/
mL) e Alc 6,4 %. Fungao tiroideia, gonadal, metabolismo fosfo-
calcico, prolactina, ACTH e cortisol normais. Tinha uma razao
da massa gorda tronco/membros de 13,7 pela densitometria e sem
osteoporose. Colonoscopia total e endoscopia digestiva alta nor-
mais. Na ecografia abdominal tinha hepatomegalia com 17 cm,
com ligeira esteatose. No eletrocardiograma tinha hipertrofia
ventricular esquerda. Na ressonancia magnética hipofisaria tinha
area de hipocaptagdo de produto de contraste com aspecto arre-
dondado, na metade direita da glandula hipofisaria ultrapassando
a linha média para o lado oposto e a fazer procidéncia para o
seio esfenoidal em relagdo com adenoma hipofisario. Sem des-
vio da haste. Submetido a cirurgia hipofisaria por via transfenoi-
dal. A anatomia patoldgica mostrou adenoma da hipdfise, com
expressao extensa de GH e ACTH e expressao em raras células
de FSH e PRL. O estudo molecular para pesquisa de delegdes/
duplicagdes localizadas no gene AGPAT2. O estudo foi realizado
por PCR quantitativo (Qpcr), usando a sonda Hs00085627-A-
GPAT?2 (Applied Biosystem), localizada na transi¢ao intrdo 3/exao
3. Como referéncia foi utilizado o gene RNase P e, como material
de referéncia, DNA diploide sem alteragcdes. Nao se obteve am-
plificacdo da regido intrdo3/exao 3 do gene AGPAT2. A auséncia
de amplificagdo desta regido do gene AGPAT2 e a amplificagdo
simultanea do gene controlo permitem concluir que existe uma
delegdo em homozigotia.

Conclusdo: A lipodistrofia generalizada congénita ¢ uma doenga
rara que cursa com aspecto acromegaloide contudo, ndo esta des-
crito na literatura nenhum caso de lipodistrofia genética associada
a acromegalia.

P 36. APRESENTACAO PRECOCE DA SINDRO-
ME DE SHEEHAN: CASO CLINICO

Vania Gomes', Alexandra Meira’, Florbela Ferreira', Tiago Marques’,
Maria Joao Bugalho!

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Hospital de Santa
Maria, Lisboa, Portugal

? Servigo de Ginecologia e Obstetricia, Hospital de Santa Maria, Lisboa,
Portugal

? Servigo de Doengas Infeciosas, Hospital de Santa Maria, Lisboa, Portugal

Introdugdo: A sindrome de Sheehan (SS) resulta da necrose is-
quémica da hipdfise devido a hemorragia pds-parto grave e pode
apresentar-se com varios graus de défice da fungdo hipofisaria.
Apesar da frequéncia da SS ter diminuido nos paises desenvol-
vidos, em resultado de melhores cuidados obstétricos, continua a
ser um problema de saude publica a nivel mundial.

Caso Clinico: Mulher de 44 anos apresentou choque hipovolé-
mico em contexto de hemorragia pos-parto eutdcico, complica-
do com atonia uterina. Antecedentes médicos e cirurgicos irre-
levantes, exceto laqueagdo de trompas. A gravidez ocorreu apds
fertilizacdo in vitro. Para controlo da hemorragia foi necessario
proceder a histerectomia e a multiplas transfusdes de sangue e de
fibrinogénio (valor minimo de hemoglobina - 3,2 g/dL). Apds a
cirurgia, a doente permaneceu na unidade de cuidados intensivos
durante 4 dias. Durante o internamento, apresentou hipoglicemia,
fadiga, anorexia e incapacidade para amamentar. A tensdo arte-
rial e a frequéncia cardiaca mantiveram-se dentro dos limites da
normalidade. Atendendo a sintomatologia e ao contexto clinico
suspeitou-se de sindrome de Sheehan. A avaliag@o analitica con-
firmou a presenca de hipopituitarismo. A ressonancia magnética
mostrou uma hipdfise de dimensdes normais, porém, com sinal
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anormal em T1 apds gadolinio, verificando-se, apenas, reforgo
de sinal na periferia da glandula, aspetos a favor de lesdo isqué-
mica/necrdtica. A doente iniciou tratamento com hidrocortisona
e levotiroxina e verificou-se uma melhoria clinica significativa.
Apos a alta hospitalar a doente iniciou também terapéutica de
substitui¢ao com estrogénio e foi aconselhada a transportar, sem-
pre consigo, um cartdo a indicar que era portadora de insuficién-
cia suprarrenal.

Conclusdo: O diagnostico precoce da SS pode ser bastante dificil
uma vez que os sinais e sintomas sdo inespecificos. A suspeita
diagnostica assenta nas manifestagdes clinicas em associacdo
com historia de hemorragia pos-parto grave, sendo confirmada
por testes laboratoriais. Este caso clinico mostra que, apesar de
ser rara, a SS ainda ocorre na atualidade, e reforga a importancia
de um diagnostico precoce para a implementagdo da terapéutica
e seguimento adequado, melhorando o estado clinico da doente.

P 37. NEM TUDO O QUE LUZ E (SO) ACROME-
GALIA

David Barbosa', Ema Nobre', Maria Jodo Bugalho'

! Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Hospital de Santa
Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal

Introdugdo: A acromegalia ¢ uma doenga rara, progressiva e
cronica, causada pelo excesso de produg@o de hormona do cresci-
mento (GH), geralmente devido a um adenoma hipofisario. Pode
haver co-secre¢ao de outras hormonas, adicionando complexida-
de a estes casos. Reportamos o caso de uma doente com diagnos-
tico inicial de acromegalia, cuja evolugdo clinica e laboratorial
permitiu repensar o diagnostico inicial.

Caso Clinico: Mulher de 53 anos com o diagnoéstico de acro-
megalia realizado na sequéncia de investiga¢do laboratorial por
fenotipo caracteristico, com IGF-1 inicial de 1284 ng/mL (VR
81-225) e imagiologicamente com um macroadenoma hipofisa-
rio com 13mm, sem alteracdo das outras linhagens hipofisarias. A
doente foi submetida a ressec¢@o endoscopica transfenoidal trans-
nasal do macroadenoma, tendo a imuno-histoquimica mostrado
positividade para GH e FSH. Apds a cirurgia houve normaliza¢ao
quase total dos valores de IGF-1, sem hipopituitarismo associado,
mantendo, no entanto, lesdo residual latero-selar discreta na RM.
A avaliag@o laboratorial de seguimento mostrava valores de TSH
normais, mas com FT4 que alternavam entre valores aumentados
e valores no limite superior do normal, sem clinica sugestiva de
tireotoxicose associada. Pela persisténcia das alteragdes laborato-
riais sugestivas de hipertiroidismo secundario (T4 livre 2,07 ng/
dL, VR 0,8-1,76; TSH 1,9 mUI/L, VR 0,4-4,8), suspeitou-se de
co-secre¢do tumoral hipofisaria de TSH, tendo sido pedida revi-
sdo das laminas da pega operatdria. Esta mostrou positividade
para GH e TSH, que, por lapso, tinha sido transcrita como FSH.
Foi assim refeito o diagnostico de tumor hipofisario co-secretor
de GH e TSH. No follow-up, por manter persisténcia bioquimica
da doenca com agravamento das queixas osteoarticulares, a doen-
te iniciou terapéutica com octre6tido 20 mg/més, com melhoria
clinica e normalizagdo quer da IGF1 quer da fungao tiroideia.
Conclusdo: A importancia deste caso clinico prende-se, por um
lado, pelo relato de um macroadenoma hipofisario duplamente
produtor de GH e TSH pela sua extrema raridade, e, por outro,
pelo espirito critico e elevado grau de suspei¢do que foram ne-
cessarios para se olhar retrospetivamente para o caso e poder-se
corrigir o diagnostico inicial.
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P 38. APLICACAO DO SAGIT EM DOENTES SE-
GUIDOS COM ACROMEGALIA NO CENTRO
HOSPITALAR E UNIVERSITARIO DO PORTO

Ana Amado', Gongalo Figueiredo', Isabel Ribeiro', Claudia Amaral',
Fatima Borges', Helena Cardoso'

!'Servico de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Servigo de
Neurocirurgia Centro Hospitalar e Universitdrio do Porto, Porto, Portugal

Introdugdo: A acromegalia ¢ uma doenca rara, estando associada
a um aumento da morbimortalidade dos doentes afectados. Os
objetivos do seu tratamento passam nao sé pelo controlo do tama-
nho tumoral e niveis de hormona de crescimento (GH) e insulin-
-like growth factor-1 (IGF-1), mas também pela preservacdo da
restante fungdo hipofisaria e controlo de sintomas e comorbilida-
des associadas. Tém sido desenvolvidas ferramentas de medicao
de atividade de doenga que incluem estes fatores, uma das quais o
SAGIT (sinais e sintomas, comorbilidades associadas, GH, IGF-1
e tumor), neste momento em processo de validagao.

Objetivos: O objetivo do presente trabalho foi avaliar a categori-
zagdo de doentes com acromegalia a data de diagnoéstico e durante
o seguimento segundo o SAGIT e avaliar a sua relagdo com o
progndstico.

Meétodos: Estudo retrospetivo, com revisao dos processos clinicos
de doentes diagnosticados com acromegalia nos ultimos 12 anos,
seguidos na consulta de Endocrinologiade um hospital central.
Resultados: Foram incluidos 47 doentes, com uma idade média
de diagnostico de de 48,5 anos (DP = 12,6); 57,4% (n = 27) eram
do sexo feminino. A maioria dos doentes foi diagnosticada no
contexto de caracteristicas fenotipicas tipicas (48,9%, n = 23).
Ao diagndstico, 78,7% (n = 37) dos doentes apresentavam um
macroadenoma. Até a data foi realizada intervencdo cirurgica em
87,2% dos doentes (n = 41), 12,2% (n = 5) dos quais foram rein-
tervencionados. Dos doentes, 6,4% (n = 3) foram submetidos a
radioterapia e 48,9% (n = 23) a tratamento médico apds a cirur-
gia; 4,3% (n = 2) estdo sob terapéutica médica, sem intervengao
cirurgica prévia. Dezoito doentes (38,3%) apresentam critérios de
cura e 14 (29,8%) apresentam critérios de controlo da doenca.
Ao diagnostico os doentes apresentavam clinica muito variavel,
a maioria com S =2 (44,4%), A=1(31,9%), G=4 (71,1%), 1=
3 (73,8%) e T =4 (37%). Os doentes ja submetidos a algum tipo
de tratamento (n = 43) atualmente apresentam, na sua maioria, S
=0(74,1%),A=1(35,7%), G=0(64,5%),1=0(73,8%) e T=1
(37,8%). O estado de cura associou-se significativamente com a
categoria T ao diagnostico (p = 0,002) e as categorias G, [ e T no
momento da Gltima avaliagdo (p = 0,006; p = 0,017 e p = 0,001,
respetivamente).

Conclusdo: O SAGIT parece ser uma ferramenta promissora na
pratica clinica e associar-se a atividade da doenga. O seu papel
como indicador de prognostico podera ser mais limitado.

P 39. ADENOMA DE CELULAS NULAS E HIPOPI-
TUITARISMO - UM CASO

José Margalo', Ana Coelho Gomes', Catarina Silvestre',
Maria Raquel Carvalho', Maria Jodo Bugalho'

! Hospital de Santa Maria, Lisboa, Portugal

Introducdo: Os tumores hipofisarios constituem 10% - 15% dos
tumores primarios do sistema nervoso central. Se considerarmos
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somente as massas intrasselares, a prevaléncia de adenomas da
hipofise ¢ de 90%, sendo os restantes 10% craniofaringiomas,
quistos de Rathke, meningiomas, etc.

Os adenomas da hipofise podem ser funcionantes e clinicamen-
te significativos, quando a sua producdo hormonal ¢ suficiente
para desencadear um quadro clinico de hipersecre¢ao hormonal
ou nao-funcionantes e/ou clinicamente silenciosos. Deste tltimo
grupo, 15% - 30% sdo do tipo “null cells” (imunohistoquimica
negativa para as hormonas hipofisaria).

Caso Clinico: Homem de 68 anos internado por hiponatrémia em
2015, apresentando fenodtipo hipogonadico e clinica de disfuncao
sexual erétil com evolucdo de 5 anos. O estudo analitico mostrou
hipocortisolemia, com ACTH baixa, hipotiroidismo e hipogona-
dismo secundarios. A alfa-subunidade foi negativa.

A ressonancia magnética dirigida mostrou lesdo lesar com exten-
sdo suprasselar, com 29 x 27 x 25 mm, moldagem do quiasma
otico, colocando-se como hipotese mais provavel adenoma da
hipofise. A avaliagdo oftalmologica revelou: campimetria sem al-
teragoes e diminuigdo das fibras nervosas do olho esquerdo.
Iniciou reposi¢do hormonal, primeiro com corticoterapia, tendo
desenvolvido um quadro psiquiatrico de mania, que apods exclu-
sdo de outras causas foi interpretado no contexto de inicio de cor-
ticoterapia em individuo com insuficiéncia suprarrenal secundéria
com algum tempo de evolugdo. O quadro reverteu progressiva-
mente nas primeiras semanas de terapéutica.

Foi submetido a tumorectomia por via endoscopica, abordagem
transfenoidal transnasal, sem abertura do diafragma selar — sem
intercorréncias. O resultado histologico mostrou adenoma da hi-
pdfise hormono imunonegativo, com indice proliferativo (Ki67)
<3%.

A ressonancia magnética de avaliacdo pos-operatoria mostrou
aparente remocao total do macroadenoma e quiasma livre.

A evolugdo laboratorial subsequente tem vindo no sentido de me-
lhoria da fungdo hipofisaria, nomeadamente, do hipogonadismo
e hipotiroidismo secundarios. Mantém necessidade de reposicao
corticoterapica.

Discussdo e Conclusdo: Este caso clinico ilustra o caracter si-
lencioso dos adenomas de “null cells” que podem evoluir durante
varios anos sem clinica valorizavel, ou de dificil valorizacao e
condicionar a longo prazo alteragdes nefastas e potencialmente
irreversiveis da integridade hipofisaria e quiasmatica. Por outro
lado, o inicio da terapéutica de substitui¢do hormonal pode condi-
cionar quadros clinicos transitorios.

P 40. LESAO HIPOFISARIA — DIFICULDADES
NO DIAGNOSTICO

Teresa Rego', Ana Palha', Dalila Forte’, Amets Sagarribay’, Herédio Sousa’,
Jorge Mexia’, Manuela Mafra?, Luis Cerqueira’, Fernando Fonseca',
Ana Agapito'

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Centro Hospitalar de
Lisboa Central, Lisboa, Portugal

’ Servigo de NeurocirurgiaCentro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa,
Portugal

¥ Servigo de Otorrinolaringologia, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
Lisboa, Portugal

*Servi¢o de Anatomia Patolégica, Centro Hospitalar de Lisboa Central,
Lisboa, Portugal

7 Servico de Neuroradiologia - Centro Hospitalar de Lisboa Central, Lisboa,
Portugal

Introdugdo: Os adenomas hipofisarios constituem 95% das
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massas selares sendo a apoplexia hipofisaria uma forma rara de
apresentacdo da doenga. Na auséncia de patologia hipofisaria
conhecida o diagnostico de apoplexia ¢ desafiante pois mimetiza
outras emergéncias neurologicas mais comuns.

Caso Clinico: Homem, 39 anos, recorreu ao Servigo de Urgéncia
por cefaleia intensa frontal com 24 horas de evolugdo. VIH+ sob
terapéutica anti-retroviral, apirético, ndo apresentava alteracdes
no exame neurologico. A tomografia computorizada cranio-ence-
falica (TC-CE) demonstrou lesao expansiva extra-axial com 45 x
32 x 32 mm, centrada na loca selar com crescimento superior ¢
invasdo esfenoidal, sem sinais hemorragicos. Durante o interna-
mento houve agravamento do estado clinico com sinais de me-
ningismo e aumento dos parametros inflamatérios laboratoriais
[leucocitos 14,250/L (4,5-11); PCR 609 mg/L (< 5)], documenta-
do cortisol sérico 0,4 ug/dL (3,70-19,4). Realizada puncdo lombar
que ndo demonstrou alteragdes relevantes. A ressonancia magné-
tica (RM) da regido esfeno-selar confirmou as alteragdes da TC
e ap6s gadolinio refor¢o de sinal linear periférico que delimitava
area central sem reforco, indiciando lesdo necrotica, cavitada ou
quistica. Operado por via endonasal sendo removida lesdo hetero-
génea, mole e aspiravel. Diagnostico histologico: fragmentos de
adenoma hipofisario ndo secretor com alteracdes de necrose is-
quémica; isolado no produto da pega operatoria S. aureus metici-
lina-sensivel. Cumpriu 21 dias de antibioterapia, manteve hidro-
cortisona e iniciou levotiroxina e testosterona no pos-operatorio
por pan-hipopituitarismo. Seis meses apds a alta repetiu RM que
revelou resolucdo da lesdo selar e dos componentes supra-selar e
do seio esfenoidal.

Comentarios: No presente caso, o quadro clinico agudo de cefa-
leia intensa, agravamento do estado de consciéncia com menin-
gismo e padrao hormonal sdo sugestivos de apoplexia hipofisaria.
Em doente VIH + o abcesso hipofisario secundério é um dos
diagnosticos diferenciais, contudo o hipossinal nas sequéncias de
difusdo da RM ndo apoia esta hipotese. Os exames de imagem/
histologico suportam a existéncia de lesdo expansiva preexistente
que sofreu necrose central apesar da auséncia de hemorragia.

P 41. UMA APRESENTACAO ATiPICA DE DOEN-
CA DE CUSHING

Catarina Machado', Patricia Tavares', Sara Monteiro', Gustavo Rocha',
Maria Jodo Oliveira'

! Servigo de Endocrinologia, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/
Espinho, Portugal

Introdugdo: A doenca de Cushing (DC) é uma doenca enddcri-
na rara, causada por um adenoma hipofisario produtor de ACTH.
Caracteriza-se por um hipercortisolismo enddgeno que leva ao
aumento da morbi-mortalidade, principalmente do foro cardio-
vascular. As manifesta¢des clinicas da DC sao variaveis, tornando
o seu diagnostico desafiante. Os autores reportam um caso de DC
em que a apresentacdo inicial foi uma fratura patologica do colo
do fémur.

Caso Clinico: Mulher de 29 anos, sem antecedentes pessoais de
relevo, recorreu ao médico assistente por queixas de dor e dimi-
nui¢do da mobilidade no membro inferior esquerdo (MIE), sem
historia de trauma, com 2 semanas de evolug@o. A radiografia
do MIE mostrou uma fratura ao nivel do colo do fémur. Reali-
zou densitometria 6ssea, que foi compativel com osteoporose da
coluna lombar (T score -3,4) e osteopenia moderada do colo do
fémur (T score -1,9). Ao exame objetivo, apresentava indice de



Posters - Congresso Portugués de Endocrinologia - 69 Reunido Anual da SPEDM

massa corporal de 26,3 kg/m2, face em lua cheia e plétora facial,
sem outros estigmas de sindrome de Cushing. Referia aumento de
peso de 10 kg no tltimo ano, associado a humor deprimido e ir-
ritabilidade facil. Analiticamente, apresentava niveis de cortisol e
ACTH basais elevados (51,4 pg/dL e 42,8 pg/mL, respetivamen-
te), cortisoluria de 298,6 pg/dL (10,9-71,4 pg/dL), sem supres-
sdo do cortisol apos 1 mg de dexametasona (14,1 pg/dL). O teste
CRH-dexametasona mostrou um nivel de cortisol de 26,2 pg/
dL, confirmando o diagnostico de DC. A ressonancia magnética
hipofisaria mostrou um macroadenoma com 12 mm a esquerda.
A doente foi submetida a cirurgia transesfenoidal, que decorreu
sem intercorréncias. O exame histopatoldgico foi compativel com
adenoma corticotrofico, sem positividade “para” outros anticor-
pos hipofisarios. O nivel de cortisol no terceiro dia apos a cirurgia
foi de 1,7 pg/dL, sem défice das restantes linhas hipofisarias.
Conclusdo: Mais comummente, a DC manifesta-se por obesidade
central, hirsutismo ou presenca de hipertensdo arterial, dislipide-
mia ou diabetes mellitus. No entanto, outros sinais e sintomas de
hipercortisolismo geralmente estdo presentes ¢ devem ser avalia-
dos. Apesar de osteoporose e fraturas Osseas patologicas serem
comuns na DC, ndo é comum serem a manifestacdo inicial da
doenga. No entanto, a presenca de osteoporose inexplicada deve
levantar a suspeita deste diagnostico.

P 42. HIPOPITUITARISMO E DIABETES INSiPI-
DA CENTRAL EM DOENTE COM INFECAO VIH
- COMPLICACAO TARDIA DE TOXOPLASMO-
SE CEREBRAL E/OU ANTIRRETROVIRAIS?

Sofia Castro Oliveira'?, Pedro Souteiro'?, Jodo Sérgio Neves'~,
Claudia Nogueira’, Celestino Neves'?, Paula Freitas'?, Davide Carvalho'>*

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
de Sdo Jodo, Porto, Portugal

? Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

¥ Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
de Tras-os-Montes e Alto Douro, Portugal

* Instituto de Investigagdo e Inovagdo em Savde da Universidade do Porto,
Porto, Portugal

Introdugdo: O sistema enddcrino ¢ frequentemente afetado no
decurso da infe¢ao pelo VIH, no entanto, o hipopituitarismo e a
diabetes insipida sdo condi¢des clinicas incomuns nestes doentes,
tendo sido associados a drogas, infecgdes do sistema nervoso cen-
tral e infiltragao neoplésica, em casos extremamente raros.

Caso Clinico: Homem de 42 anos com infe¢ao por VIH conheci-
da desde 2005, sob terapéutica antirretroviral apenas desde 2010
(emtricitabina/tenofovir e raltegravir), altura em que foi diagnos-
ticado com hepatite C, linfoma MALT da pardtida esquerda e to-
xoplasmose cerebral (tratada com pirimethamine/sulfadiazine).
Historia prévia de tabagismo, toxicodependéncia (em programa
de substitui¢do de metadona desde ha 10 anos) e hipotiroidismo
diagnosticado ha 1 ano, medicado com levotiroxina. Referencia-
do ao Servico de Endocrinologia por ginecomastia bilateral, per-
da de libido e disfungao erétil. Quando inquirido especificamente,
referiu ainda polydipsia e polyuria. Realizou ecografia mamaria,
testicular e tiroidea, que ndo mostraram alteragdes relevantes, no
entanto o estudo hormonal revelou: hipotiroidismo central e hi-
pogonadismo hipogonadotrdpico; niveis normais de prolactina;
niveis ligeiramente diminuidos de IGF-1 e GH; ACTH, cortisol
e teste de tetracosactideo normais; a prova de hipoglicemia in-
sulinica foi compativel com reserva glicocorticoide normal. A
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osmolalidade plasmatica foi de 300 mOsmol/kg e osmolalidade
urinaria de 136 mOsmol/kg. Efetuou prova de restri¢ao hidrica,
que confirmou diabetes insipida central. A ressonancia magnética
hipofisaria mostrou auséncia de hiperssinal neurohipofisario. Foi
iniciada terapéutica com testosterona (250 mg, 3/3 semanas) e
desmopressina liofilizada (0,06 mg bid), mantendo levotiroxina
(0,088 mg/dia). Atualmente apresenta melhora clinica global, mas
ainda com queixas de disfuncdo erétil, tendo sido recentemente
medicado com avanafil (100 mg).

Conclusdo: Os autores descrevem um caso raro de hipopituita-
rismo e diabetes insipida num doente com infecg¢do por VIH, de
possivel etiologia multifatorial - complicagdo incomum de toxo-
plasmose cerebral e/ou efeitos secundarios dos farmacos antirre-
trovirais - evidenciando a necessidade de ter em mente este diag-
noéstico em doentes VIH submetidos a tratamento dirigido e com
antecedentes de infe¢do cerebral.

P 43. VIRILIZACAO SEVERA E POLICITEMIA
EM DOENTE COM CARCINOMA DA SUPRAR-
RENAL

Nelson Cunha', Leonor Gomes', Isabel Paiva', Diana Martins',
Diana Oliveira', Adriana Lages', Mara Ventura', Lucia Fadiga',
Diana Catarino', Bernardo Marques', Francisco Carrilho'

! Servi¢o de Endocrinologia Diabetes e Metabolismo - Centro Hospitalar
e Universitario de Coimbra (CHUC-EPE) Faculdade de Medicina da
Universidade de Coimbra Instituto Portugués de Oncologia de Coimbra
Francisco Gentil, Coimbra, Portugal

Introdugdo: O carcinoma da suprarrenal ¢ uma neoplasia maligna
rara e cerca de 60% dos casos apresentam hipersecre¢ao hormo-
nal devido a esteroidogénese nao regulada, com predominio da
producdo de cortisol e androgénios. A presenca de policitemia
tem sido descrita como uma sindrome rara, habitualmente depen-
dente de eritropoietina. Descreve-se o caso clinico de uma mulher
com um carcinoma da suprarrenal ¢ hipercortisolismo, hiperan-
drogenismo severo e policitémia.

Caso Clinico: Uma mulher de 56 anos com quadro de plétora
facial, hirsutismo, rouquidao e hipertensdo arterial com 1 ano
de evolugao recorre ao Servigo de Urgéncia em junho de 2017
por quadro de cefaleias, tonturas e desequilibrio. Era portadora
de ecografia abdominal que descrevia massa da suprarrenal di-
reita com 9,7 cm, tendo sido internada para esclarecimento. A
admissdo tinha pressao arterial de 191/126 mmHg e hemoglobina
19,6 g/dL com necessidade de realizagao de 2 flebotomias tera-
péuticas. Apresentava quadro clinico de sindrome de Cushing e
virilizagdo com pontuagdo Ferriman-Gallwey de 31. O estudo
laboratorial evidenciou: ACTH 10 pg/mL (9-52), cortisol plas-
matico as 8h00 33 ug/dL (5-25) e as 23h00 30 ug/dL, cortisol
salivar as 23h00 2,1 ug/dL, testosterona total 17 ng/mL (< 0,9),
sulfato de dehidroepiandrosterona 19 ug/mL (0,35-4,3), andros-
tenediona 49 ng/mL (0,5-3,4), 11-desoxicortisol 28 ng/mL (<8),
17-hidroxiprogesterona 4,72 (0,2-1,7), renina 191 uU/mL (7-76)
e cortisol livre urinario 573 ug/24 horas (10-80). As metanefti-
nas fracionadas plasmaticas e urinarias e aldosterona plasmatica
foram normais. Apds a prova de frena¢do com dexametasona em
baixa dose durante 48 horas o cortisol foi de 29 ug/dL. A eritro-
poeitina foi de 10,4 mUI/mL (4,3-29,0) e a mutagao V617F no
gene JAK2 nao foi detetada. A tomografia computorizada mostrou
lesdo sélida heterogénea da SR direita com 19 cm, sem adeno-
patias e com micronddulo de 3 mm do lobo inferior direito do
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pulmao. Submetida a suprarrenalectomia e nefrectomia direitas
e exérese da lesdo nodular pulmonar sem complicagdes. Histolo-
gia: neoplasia do cortex da suprarrenal com 12,5 cm cumprindo
todos os critérios de Weiss modificados (pontuacao 7), Ki67 44%,
com metastizagdo pulmonar, pTMN T4 M1, AJCC - estadio IV.
Ap6s cirurgia apresentou hemoglobina normal, androgénios indo-
seaveis e insuficiéncia cortico-suprarrenal com desenvolvimento
de sindrome de privagao de esterdides com necessidade de doses
suprafisiologicas de hidrocortisona. Iniciou quimioterapia com
mitotano, mantendo-se em seguimento.

Conclusdo: Este caso ilustra uma apresentacao clinica muito su-
gestiva de carcinoma da suprarrenal na mulher, acompanhado por
uma manifestacdo mais rara como a policitémia secundaria, com
necessidade de realizacdo de flebotomias para controlo sintomati-
co. Na presenga de eritropoietina inapropriadamente normal, esta
elevacao franca da hemoglobina pode dever-se ao efeito estimu-
lador da eritropoiese pelo hiperandrogenismo severo, dependente
de eritropoietina, tendo normalizado apds remogdo do tumor.

P 44. DISCORDANCIAS NAS PROVAS DIAGNOS-
TICAS DO SINDROME DE CUSHING

Olga Gutu', Antonio Afonso', Ana Agapito'

! Servigo Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo Hospital Curry Cabral,
Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa, Portugal

Introdugdo: A sindrome de Cushing ¢ uma doenca rara causada
pela exposicdo cronica, excessiva aos glucocorticoides, seja de
origem enddgena ou exdgena. Apesar de ter manifestagdes cli-
nicas sugestivas, trata-se de uma entidade que frequentemente
oloca problemas de diagndstico, de modo que ¢ necessario a con-
jugacdo dos varios exames complementares.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, 73 anos, caucasiana,
com historia de neoplasia da mama, medicada com tamoxifeno,
referenciada a nossa consulta em 2012 por nédulo de 12 mm da
suprarrenal esquerda revelada em tomografia computorizada ab-
dominal. Negava aumento ponderal, estrias purplireas, aumento
da pilosidade, acne, mialgias ou outra sintomatologia associada.
Ao exame objetivo ndo apresentava estigmas de sindrome de
Cushing; peso 56 kg, indice de massa corporal de 24 kg/m2, TA
110/70 mmHg, FC 70/minuto.

Analiticamente apresentava metanefrinas normais, aldosterona
16 ng/dL, renina ativa 24 pUI/mL, cortisol livre urinario 19,0
ug/24 horas, cortisol sérico 11 ug/dL ACTH 17,30 pg/mL , corti-
sol salivar a meia noite 0,56 ug/dL, auséncia de frenac@o na prova
de screening com dexametasona (cortisol sérico as 08 horas 15,70
ug/d) e na prova com dose fraca (cortisol sérico as 08 horas 8,60
ug/dL) A doente respeitou as condigdes de colheita.

Em 2014 repetiu tomografia computorizada (TC) abdominal que
revelou dois nddulos na suprarrenal esquerda com 15 ¢ 16 mm
respetivamente. Durante o seguimento mantem-se sem estigmas
de hipercortisolismo e os valores de cortisol urindrio tém sido per-
sistentemente normais (valores de cortisol livre urinario entre 19
ug/24 horas e 28,8 ug/24 horas)

Conclusdo: Neste caso, a discordancia das provas parece-nos re-
lacionada com o uso de tamoxifeno.

O tamoxifeno ¢ um antagonista estrogénico nao esteroide utili-
zado no tratamento da neoplasia da mama hormono-dependente.
Aumenta a proteina transportadora do cortisol (CBG) e em con-
sequéncia o cortisol sérico, apesar de diminuir a taxa de produgao
total do cortisol. Em cerca de 50% dos casos causa falsos positi-
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vos nas provas de supressdo com dexametasona.

P 45. ADRENALECTOMIA POR S. CUSHING
REVELA CANCRO DA MAMA EM ESTADIO IV

Joao Sérgio Neves'?, Ana Oliveira', Pedro Souteiro'~, Sofia Castro
Oliveira'”, Helena Baldaia*, Daniel Melo*, Celestino Neves'~,
Paula Freitas'-**, Davide Carvalho'*

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Centro Hospitalar Sdo
Jodo, Porto, Portugal

? Departamento de Cirurgia e Fisiologia, Unidade de Investiga¢do
Cardiovascular, Faculdade de Medicina, Universidade do Porto, Porto,
Portugal

¥ Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

* Servigo de Anatomia Patologica, Centro Hospitalar Sdo Jodo, Porto,
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7 Instituto de Investigag¢do e Inovagdo em Savde da Universidade do Porto,
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Introdugdo: A sindrome de Cushing ¢ uma endocrinopatia ca-
racterizada pela producdo excessiva de glicocorticoides. O tra-
tamento recomendado para a sindrome de Cushing suprarrenal
unilateral ¢ a adrenalectomia, associando-se geralmente a resolu-
¢do da doenga.

Caso Clinico: Mulher de 54 anos, com obesidade centripeta (IMC
34,3 kg/m2), diabetes mellitus e hipertensao enviada a consulta de
Endocrinologia por apresentar massa suprarrenal esquerda. Cin-
co anos antes da referenciacdo, a massa apresentava 15 mm de
maior didmetro com caracteristicas imagioldgicas sugestivas de
adenoma (< 10 u de Hounsfield). Na reavaliagdo por tomografia
computorizada, observava-se crescimento da massa (28 mm) e
o surgimento de caracteristicas imagioldgicas suspeitas para ma-
lignidade (38 u de Hounsfield e washout absoluto do contraste
de 35%). Apresentava catecolaminas e metanefrinas urinarias
normais, ACTH de 4,2 pg/mL e cortisol ap6s teste de frenagao
noturna com dexametasona (1 mg) de 11,0 pg/dL. O cortisol li-
vre urinario de 24 horas, o cortisol salivar a meia-noite ¢ o teste
de frenagdo com baixa dose de dexametasona foram consistentes
com o diagnostico de sindrome de Cushing, e o valor de ACTH,
com o de ACTH-independente. Foi submetida a adrenalectomia
esquerda. A avaliagdo anatomopatologica demonstrou neoplasia
de padrao solido, com invasdo vascular e com padrdo imuno-his-
toquimico sugestivo de metastase de carcinoma mamario. Reali-
zou mamografia que demonstrou nédulo de 15 mm com contor-
nos espiculados que, na bidopsia mamadria, revelou carcinoma da
mama NST (no special type). A doente foi submetida a quimiote-
rapia neoadjuvante e tumorectomia cirurgica. Cinco meses apos a
cirurgia, foi internada por insuficiéncia suprarrenal. Um ano apds
a adrenalectomia, mantém insuficiéncia suprarrenal com necessi-
dade de terapia de substitui¢do, mantendo acompanhamento em
consulta endocrinologia e consulta multidisciplinar de carcinoma
mamario.

Conclusdo: Apresentamos um caso de sindrome de Cushing su-
prarrenal, com uma metastase concomitante de carcinoma ma-
mario. As metastases suprarrenais sao a lesdo maligna mais fre-
quente envolvendo a suprarrenal e segundo tumor mais frequente
apos os adenomas. O achado de uma metastase para uma massa
suprarrenal é consistente com fumor-to-tumor metastasis, um fe-
némeno raro em tumores suprarrenais que, neste caso, permitiu o
diagnostico de um cancro de mama anteriormente desconhecido.
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P 46. HIPERPLASIA MACRONODULAR SU-
PRARRENAL BILATERAL ASSOCIADA A
SECRECAO AUTONOMA DE CORTISOL ACTH-
-INDEPENDENTE

Claudia Nogueira', Filipe Cunha', Pedro Souteiro’, Sofia Castro Oliveira®,
Joana Mesquita®

!"Centro Hospitalar de Trds-os-Montes e Alto Douro, Portugal
? Centro Hospitalar de Sao Jodo, EPE, Porto, Portugal
¥ Centro Hospitalar de Entre o Douro e Vouga, Portugal

Introdugdo: A hiperplasia macronodular suprarrenal bilateral, ha-
bitualmente diagnosticada entre a quinta e sexta décadas de vida,
¢ uma causa rara de sindrome de Cushing (SC). Caracteriza-se
pela presenga de multiplos nodulos ndo pigmentados superiores
a 10 mm. Pode ser diagnosticada em doentes com SC mas ¢ mais
frequente tratar-se de um achado incidental, podendo associar-se
a secrecdo subclinica de cortisol.

Caso Clinico: Mulher de 61 anos, com antecedentes de diabetes
mellitus tipo 2, hipertensdo arterial e dislipidemia com dois anos
de evolucdo. Medicada com metformina+sitagliptina 1000/50 mg
bid, valsartan+hidroclorotiazida 160/25 mg qd, bisoprolol 2,5 mg
qd, atorvastatina 20 mg qd. Sem habitos etilicos. Antecedentes
familiares irrelevantes. Foi submetida a hemicolectomia direita
por pdlipo com displasia de alto grau e, no seguimento, realizou
tomografia computorizada (TC) abdominal que mostrou nédu-
los espontaneamente hipodensos na dependéncia de ambas as
glandulas suprarrenais, a direita o maior dos quais com 32 mm
e a esquerda o nédulo maior com 31 mm de didmetro, podendo
traduzir eventuais adenomas. Foi referenciada a consulta de En-
docrinologia para estudo. Referia ansiedade, cansaco e episodios
raros de palpitagdes. Negava flushing, cefaleias, hipersudorese ou
alteragdes recentes do peso. Ao exame objetivo: peso 66,8 kg;
estatura 1,50 m; IMC 29,7 kg/m2; TA 159/93 mmHg; FC 77 bpm,;
obesidade de predominio central, membros finos, sem estrias vi-
nosas abdominais, rubor facial, facies em lua cheia, deposi¢ao
de gordura dorsocervical e sem miopatia proximal. Estudo bio-
quimico mostrou cortisol sérico elevado apds prova de frenagio
noturna com 1 mg de dexametasona em dois doseamentos dife-
rentes (24,7 e 20,4 ug/dL), auséncia de frenag@o na prova de fre-
nagdo com dose baixa de dexametasona (cortisol sérico em fim
de prova de 14,4 ug/dL), cortisol sérico a meia noite aumentado
(11,4 ug/dL), 3 doseamentos de cortisol livre urinario normais
([59.4; 34,5; 62,1 ug/dia (N:4,3-176,0)] ¢ ACTH diminuido em
dois doseamentos (1,0 ng/L em ambos). Racio aldosterona/renina
normal. Densitometria 0ssea: score T coluna lombar -1,0; colo
fémur esquerdo +0,6. Repetiu TC que mostrou acentuado aumen-
to do volume das glandulas suprarrenais, com multiplos nédulos
espontaneamente hipodensos e bilaterais, medindo o maior nddu-
lo a direita 3 cm e o maior nodulo a esquerda 3,1 cm; os nddulos
sdo bem delimitados, sem calcificagdes intersticiais, sugestivos
de adenomas suprarrenais multiplos, estaveis. Realizou provas de
pesquisa de recetores anomalos suprarrenais que foram normais.
Discussdo: Este ¢ um caso de hiperplasia macronodular suprar-
renal bilateral associada a secre¢do autonoma de cortisol ACTH
independente. As comorbilidades e sintomas da doente podem
estar associadas a este quadro. Na auséncia de sinais clinicos de
SC e com cortisoluria normal, a suprarrenalectomia ndo esta re-
comendada. No entanto, a exérese da suprarrenal com o nddulo
dominante ¢ uma hipodtese a considerar de acordo com a clinica
e comorbilidades associadas. Neste caso, optou-se por manter vi-
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gilancia e controlo dos fatores de risco cardiovascular, atendendo
a que a realizagdo de suprarrenalectomia bilateral poderia levar a
maior morbilidade, ndo ha evidéncia cientifica suficiente quanto
aos beneficios de exérese unilateral e a que a doente ndo apresenta
um nédulo dominante.

P 47. PERDA DO DIAGNOSTICO DE FEOCRO-
MOCITOMA NA AVALIACAO INICIAL

Inacio I', Azevedo T', Alves M!, Dantas R', Balsa AM', Martins R?,
Guimaraes J'*

! Servigo de Endocrinologia, Centro Hospitalar Baixo Vouga, Portugal

? Servigo de Endocrinologia, Instituto Portugués de Oncologia de Coimbra,
Portugal

¥ Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade da Beira Interior, Covilhd,
Portugal

* Departamento de Ciéncias Médicas da Universidade de Aveiro, Aveiro,
Portugal

Introdugdo: A maioria dos nddulos suprarrenais sdo adenomas
nao funcionantes. Segundo as recomendagdes “Management of
adrenal incidentalomas: European Society of Endocrinology Cli-
nical Practice Guideline” publicadas em 2016, ndo esta indicado
repetir os doseamentos hormonais quando a avaliag@o inicial é
normal, exceto se surgirem novos sinais clinicos de atividade en-
ddcrina ou ocorrer agravamento de comorbilidades.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, com 59 anos de idade,
referenciado a Consulta de Endocrinologia por ndédulo na glandula
suprarrenal direita de 17 mm, radiologicamente compativel com
adenoma, descoberto no estudo de hipertensdo arterial de dificil
controlo. O doente no apresentava sintomas além da hipertensao
arterial, que estava controlada com trés classes farmacologicas.
A avaliagdo hormonal inicial revelou metanefrinas urinarias nor-
mais, relagdo aldosterona/renina normal (com suspensao de far-
macos anti-hipertensores interferentes), hiperglicemia intermédia
e hipercortisolismo subclinico (prova de frenagdo com 1 mg de
dexametasona 2,4 mg/dL). Ap6s um ano, o nodulo suprarrenal
apresentava dimensdes sobreponiveis e o estudo hormonal, com
preparacdo adequada, revelou uma elevagdo das metanefrinas
urindrias totais (1921 mg/24 horas (329-1263)), fraccionadas
(956 mg/24 horas (64-302)) e normetanefrina (636 mg/24 horas
(162-527)) com 3-metoxitiramina normal. A repeticao confirmou
estes resultados: metanefrinas totais urinarias 2005 mg/24 horas
(329-1263), metanefrinas fraccionadas urinaria 1094 mg/24 ho-
ras (64-302) e normetanefrina 545 mg/24 horas (162-527), com
3-metoxitiramina normal. O doente manteve-se assintomatico,
nomeadamente sem cefaleias, palpitagdes, diaforese, tremores,
perda de peso, arritmias ou crises de ansiedade. A cintigrafia
com MIBG-I123 revelou foco de hiperatividade localizado na
projecdo da glandula suprarrenal direita sugerindo a presenca de
feocromocitoma. O doente foi enviado para avaliagdo por equipa
multidisciplinar e submetido a adrenalectomia unilateral. O exa-
me histolégico da pega cirtirgica confirmou feocromocitoma, com
Ki-67 2%. Apds a cirurgia, o doente apresentou normalizagdo das
metanefrinas e melhoria da hipertensdo arterial, controlada com
apenas uma classe farmacologica.

Conclusdo: Este caso demonstra a possibilidade de resultados
falsos negativos na avaliagdo inicial de nddulos suprarrenais. Isto
pode ocorrer por uma amostra de urina inadequada, mau proces-
samento da amostra, entre outras causas. Sem a repeti¢ao das me-
tanefrinas, o diagndstico de feocromocitoma teria sido perdido.
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P 48. SARCOIDOSE CUTANEA APOS TRATA-
MENTO DE SINDROME DE CUSHING

Ana Gongalves Ferreira', Filipa Bastos', Ana Marta Anténio',
Henriqueta Cunha', Maria Carlos Cordeiro', Jorge Portugal'

! Hospital Garcia de Orta, Almada, Portugal

Introdugdo: O hipercortisolismo endogeno provoca um estado de
imunossupressao, podendo o seu tratamento associar-se ao agra-
vamento ou aparecimento de novo de doengas imuno-mediadas,
entre as quais a sarcoidose. Existe pouco mais de uma dezena de
casos descritos na literatura de manifestagdo desta doenga apds
tratamento do hipercortisolismo endogeno. Os autores descrevem
um caso.

Objectivos: Revisao de um caso clinico de doenga imune que se
manifestou apos tratamento de hipercortisolismo crénico, com o
intuito de relembrar a importancia de estar alerta para as com-
plicagdes que podem surgir com o retomar da imunidade apos
tratamento do mesmo.

Materiais e Métodos: Analise retrospectiva do processo clinico.
Resultados e Conclusoes: mulher de 59 anos, enviada a consul-
ta de Endocrinologia em 2012 por diabetes mellitus (DM) tipo
2 com mau controlo metabdlico. Da historia médica pregressa,
destaca-se diagnostico de incidentaloma da suprarrenal (SR) es-
querda em 2000, com aparecimento subsequente de DM, hiper-
tensdo arterial e dislipidemia, bem como internamento por um
quadro infeccioso grave (fasceite necrotizante perineal). A doente
referia ainda aumento progressivo de peso. Medicada com pe-
rindopril, sinvastatina, glibenclamida e vildagliptina. Multiplas
alergias medicamentosas. Trazia avaliagdes analiticas prévias
(2005-2008) sugestivas de hipercortisolismo ACTH-independen-
te, tendo sido proposta para cirurgia, que recusou ¢ abandonou
seguimento hospitalar. Da nossa avaliacdo em Abril de 2012, sa-
lienta-se obesidade central, bossa de bufalo, ligeiras estrias pur-
pureas abdominais, plétora facial e equimoses faceis, bem como
mau controlo tensional e glicémico. Bioquimicamente: cortisol
livre urinario 336,5 ug/24 horas [36-137]; ACTH < 5,0 pg/mL [9-
50]; cortisol 30,08 ug/dL [7-25]; cortisol salivar nocturno 9,71 ng/
mL [< 4,3]; prova de dexametasona 2 mg sem frenagdo (cortisol
4,75 ug/dL [< 1,8]). Submetida a adrenalectomia em Setembro
de 2012, sem intercorréncias (histologia: adenoma da SR). Cum-
priu 6 meses de terapéutica com prednisolona, sem insuficiéncia
suprarrenal apos suspensdo. Em Julho de 2015, foi avaliada em
consulta de Dermatologia por alopecia areata multifocal e der-
matose com varios meses de evolugdo caracterizada por placas
eritematosas ¢ nddulos violaceos nos membros superiores, infe-
riores, tronco e pescogo. A doente referia ainda artralgias nas an-
cas, joelhos e tornozelos. A bidpsia das placas eritematosas con-
firmou diagnoéstico de sarcoidose cutinea. Iniciou prednisolona
oral (60 mg/dia), com melhoria inicial, mas por agravamento foi
necessaria a adigdo de outros imunossupressores. Actualmente,
estd medicada com prednisolona 10 mg e metotrextato injectavel
15 mg/semana, encontrando-se clinicamente estavel, embora ain-
da com lesdes. A investigacao realizada nao mostrou evidéncia de
envolvimento sistémico.

Este caso ¢ ilustrativo da exacerbagdo de fendmenos imunes
apos o tratamento do hipercortisolismo. O intervalo de tempo até
aparecimento da doenga imune nos casos descritos até a data ¢é
variavel, podendo ser desde poucos meses até alguns anos. No
seguimento habitual destes doentes focamos a nossa atengao qua-
se exclusivamente na suspeita de recidiva do hipercortisolismo.
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Este caso mostra-nos como ¢, igualmente, importante estar alerta
para possiveis manifestagdes de doenga imune apds o término de
um estado de imunossupressao, permitindo assim um diagndstico
e terapéutica atempados.

P 49. FEOCROMOCITOMA MALIGNO - UM DE-
SAFIO DIAGNOSTICO E SEGUIMENTO NAO-
CONSENSUAL

Sofia Castro Oliveira'?, Jodo Sérgio Neves'?, Pedro Souteiro'?,
Eva Lau'?, Ana Isabel Oliveira'?, Celestino Neves'~, Paula Freitas'?,
Davide Carvalho'**

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
de Sdo Jodo, Porto, Portugal

? Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

¥ Instituto de Investigagdo e Inovagdo em Saide da Universidade do Porto,
Porto, Portugal

Introdugdo: Os feocromocitomas e paragangliomas extra-adre-
nais sdo tumores neuroenddcrinos raros, com incidéncia maxima
entre as terceira e quinta décadas de vida, sendo cerca de 10%
malignos. Embora apresentem as mesmas caracteristicas radio-
graficas e histologicas dos benignos, os feocromocitomas malig-
nos sdo diagnosticados pela presenca de invasao local ou tumor
metastatico em tecidos ndo-cromafins, acarretando um pior prog-
nostico. O tratamento € tipicamente a cirurgia de resse¢ao, embo-
ra a radioterapia com MIBG e a quimioterapia possam ser uteis
em casos nao-cirurgicos.

Caso Clinico: Homem de 83 anos com histdria prévia de diabetes
mellitus e hipertensdo apresentou dor abdominal, anorexia e per-
da de peso. Realizou tomografia computorizada abdominal que
revelou uma lesdo neoformativa grande, hipocaptante e heterogé-
nea da glandula adrenal esquerda, com 48 x 58 mm, e adenome-
galia metastatica adjacente com 18 mm, pelo que foi referenciado
para o Servigo de Endocrinologia. Foi repetido estudo imagio-
logico, observando-se adicionalmente uma massa renal esquer-
da, na face posterior, exofitica, com 40 x 13 x 38 mm, sugestiva
de metastase. O diagndstico bioquimico de feocromocitoma foi
estabelecido por aumento marcado de catecolaminas urindrias e
metanefrinas fracionadas: norepinefrina 1222 (< 97) ug/24 horas,
epinefrina 106 (<27) pg/24 horas e dopamina 1166 (< 500) pg/24
horas; normetanefrinas 3711 (< 390) pg/24 horas ¢ metanefrinas
1226 (< 320) pg/24 horas; o acido vanilmandélico (VMA) foi de
29,3 (1,4-6,5) mg/24 horas. Foi efetuada cintigrafia 1231-MIBG,
que evidenciou lesdo da glandula adrenal esquerda compativel
com feocromocitoma, sem hiperfixagdo na massa renal esquerda.
O doente iniciou bloqueio alfa-adrenérgico com fenoxibenzamina
(10+10 mg/dia) e 6 semanas depois foi submetido a cirurgia de
laparotomia exploradora, com adrenalectomia esquerda e nefrec-
tomia. O exame histologico confirmou o diagnoéstico de feocro-
mocitoma maligno e o doente mantém-se sob vigilancia estreita.

Conclusdo: Conforme evidenciado no presente caso, os feocro-
mocitomas malignos representam trés grandes desafios na pratica
cinica: escassez, complexidade de caracterizagdo e comportamen-
to e prognostico heterogéneos.

P 50. TIROIDE ECTOPICA DE DUPLA LOCALI-
ZACAO: UMA ENTIDADE CLINICA RARA

Claudia Matta-Coelho', Sara Donato’, Manuel Rio Carvalho®, Helena Vilar?,
Valeriano Leite>*
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Introducdo: O tecido tiroideu ectdpico é uma entidade rara, que
ocorre devido a um distarbio no desenvolvimento embrionario
da glandula tiroideia com incompleta migragao do tecido tiroideu
do pavimento ventral da faringe para o seu local habitual. A pre-
valéncia ¢ de 1/100 000-300 000 na populag@o geral aumentando
para 1/4000-8000 em doentes com disfun¢ao tiroideia. Os meca-
nismos responsaveis pela morfogénese tiroideia ainda ndo estdo
plenamente elucidados mas determinados fatores de transcricao,
como TITF1/NKX2-1, PAXS, HHEX ou FOXEI desempenham um
papel fundamental nessa diferenciacdo. O tecido tiroideu ectdpico
encontra-se localizado em 90% dos casos na base da lingua, sen-
do rara a presenca de dois focos ectdpicos em simultdneo. Afeta
sobretudo mulheres jovens, e sdo frequentemente assintomaticos.
Caso Clinico: Apresentamos o caso clinico de uma doente de 30
anos, seguida em consulta de Endocrinologia por hipotiroidismo
subclinico autoimune, medicada com levotiroxina 25 mcg/dia e
anticoncecional oral. Sem antecedentes pessoais de relevo. Na
historia familiar, referéncia a mae com patologia nodular tiroideia
benigna. A palpacdo cervical apresentava nddulo de localizagao
mediana, tendo realizado ecografia tiroideia, em que se constatou
auséncia de tecido tiroideu em localizagdo eutdpica e presenca
de duas estruturas compativeis com tecido tiroideu ectopico pré-
-hioideu mediano com 14 x 9 mm e na base da lingua com 16 x15
mm. Efetuou uma ressonancia magnética cervical confirmando
os achados ecograficos. Posteriormente, realizou uma cintigrafia
com 99m-Tc, verificando-se a presenca de dois focos de captagio
correspondentes a tecido tiroideu ectopico sublingual e pré-hioi-
deu, ndo sendo observavel tecido tiroideu na localizagao habitual.
Conclusdo: A tiroide ectopica de localizagdo dupla é uma entida-
de clinica rara, para a qual ¢ necessario um elevado grau de sus-
peigdo clinica. Tal como a maioria dos doentes com tiroide ectopi-
ca, a doente que apresentamos era assintomatica, mas apresentava
hipotiroidismo subclinico de etiologia autoimune. Ressaltamos a
importancia dos exames imagiologicos, nomeadamente da cinti-
grafia tiroideia com 99m-Tc por auxiliar na exclusdo de outros
diagnosticos diferenciais.

P 51. TIROIDITE POR NIVOLUMAB

Nuno Cordeiro Raposo', Sonia Pratas', Cristina Valadas'

! Hospital Beatriz Angelo, Loures, Portugal

Introdugdo: O nivolumab é um anticorpo monoclonal que in-
terfere nas vias de morte celular programada. Esta indicado no
tratamento de neoplasias metastizadas e/ou recidivadas, incluin-
do carcinoma de ndo pequenas células do pulmado, melanoma,
carcinoma de células renais, carcinoma da cabeca e pescogo ¢
linfoma Hodgkin. A sua utilizagdo esta associada a varias reagdes
adversas imunomediadas, em particular endocrinopatias, sendo a
disfungao tiroideia a mais frequente.

Caso Clinico: Assim, relatamos o caso clinico de um doente do
sexo masculino de 78 anos que desenvolveu um quadro de ti-
roidite destrutiva indolor apds inicio de tratamento com nivolu-
mab. A tirotoxicose inicial foi controlada com glucocorticoides e
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antitiroideus, sendo seguida por um hipotiroidismo subclinico, que
obrigou a suplementagdo com levotiroxina.

Conclusdo: O caso clinico apresentado enfatiza a importancia da
vigilancia da fungao tiroideia em doentes que iniciam imunoterapia,
uma vez que a semiologia ¢ frequentemente inespecifica, atrasando
o diagnostico e o inicio da terapéutica.

P 52. APRIMEIRA VEZ COM VANDETANIB

Nuno Cordeiro Raposo', Sonia Pratas', Cristina Valadas'
! Hospital Beatriz Angelo, Loures, Portugal

Introdugdo: O carcinoma medular (CMT) ¢ uma neoplasia primaria
das células parafoliculares da tiroide, que se caracteriza por invasao
precoce dos linfaticos e ganglios locais.

Segundo a agéncia europeia para o medicamento, o vandetanib en-
contra-se recomendado para o tratamento do “CMT irressecavel,
agressivo e sintomatico, localmente avangado ou metastizado”.
Caso Clinico: Os autores apresentam o caso de um homem com
historia de doenga de Parkinson, autdbnomo, que se apresentou ini-
cialmente aos 81 anos com uma adenomegalia cervical esquerda de
crescimento suibito. Realizou citologia aspirativa da mesma que foi
sugestiva de carcinoma de origem ndo esclarecida. A investigagdo
complementar revelou valores elevados de calcitonina ¢ CEA e a
ecografia cervical mostrou duas imagens nodulares, mal circuns-
critas e heterogéneas, de 22 mm e 15 mm de maior eixo, respeti-
vamente, ambas submetidas a pung@o aspirativa com agulha fina
compativel com carcinoma papilar.

A tomografia computorizada (TC) cervico-toraco-abdominal de
estadiamento confirmou a presenga de multiplas adenopatias cer-
vicais bilaterais e axilares esquerda, bem como multiplos nédulos
hipodensos hepaticos sugestivos de metastizacdo. Foi estabelecido
o diagnostico de CMT em estadio IVC (T4a N1b M1), sem evidén-
cia de mutagdo do gene RET. Assim, iniciou terapéutica com vande-
tanib em outubro de 2016 até a dose maxima tolerada (200 mg id).
Clinicamente, ap6s inicio da terapéutica, observou-se redugdo da
dimensao das adenopatias cervicais e dos nodulos hepaticos, confir-
mada em TC realizada em dezembro de 2016 e descida dos marca-
dores tumorais. Apesar da boa evolugdo clinica, o doente desenvol-
veu lesdo renal aguda no contexto de desidratacdo por diarreia apos
o comego do vandetanib, que respondeu a hidratagdo oral e terapia
com loperamida, permitindo a manuteng@o do farmaco.
Posteriormente, em margo de 2017, comprovou-se a existéncia de
metastase cutdnea retroauricular esquerda. A TC toraco-abdomi-
nal voltou a mostrar multiplos noédulos hipodensos hepaticos, os
maiores com 30 mm de maior eixo, assim como dois micronddulos
pulmonares previamente desconhecidos, em relagdo com padrao as-
cendente da calcitonina. Nesta fase evidenciou-se deterioragdo cli-
nica progressiva, com dependéncia crescente de terceiros, tendo-se
confirmado o dbito em setembro de 2017, 11 meses apds introducdo
do vandetanib.

Discussdo: Em doentes com CMT avancado, sem indicagao cirargi-
ca, a terapéutica sistémica com um inibidor da tirosina-cinase mos-
trou beneficios na qualidade de vida e reducdo da dor relacionada
com a neoplasia, prolongando ainda o tempo de sobrevida sem pro-
gressdo de doenga. Porém, o risco de reagdes adversas como diar-
reia, lesdo renal, desequilibrios hidroeletroliticos e prolongamento
do intervalo QT obrigam a monitorizac¢ao da terapéutica. Na verda-
de, uma vez que o vandetanib tem apenas indicagdo paliativa, deve
ser ponderada a relagao risco/beneficio da sua introdugéo.

Em suma, o caso clinico descrito reflete a importancia da nova
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classe de inibidores da tirosina-cinase no controlo do CMT avan-
¢ado, sem terapéuticas alternativas. Adicionalmente, enfatiza a
importancia da monitorizagao clinica de forma a prevenir e tratar
eventuais reagoes adversas.

P 53. HIPERTIROIDISMO MATERNO E NEONA-
TAL

Nuno Cordeiro Raposo', Sonia Pratas', Cristina Valadas'
! Hospital Beatriz Angelo, Loures, Portugal

O hipertiroidismo neonatal autoimune ¢ uma condi¢@o clinica
potencialmente grave mas rara e habitualmente transitoria. Re-
laciona-se com a estimulag@o da tiroide do feto e recém-nascido
pelos auto-anticorpos anti-recetor da tirotrofina (TRAB) produ-
zidos pela mae, que passam livremente a placenta. A monitoriza-
¢a0 da funcdo tiroideia e do titulo dos TRAB maternos durante a
gravidez ¢ fundamental, de forma a minimizar o risco de hiperti-
roidismo fetal ou hipotiroidismo iatrogénico. Apds o nascimento,
o reconhecimento precoce da tirotoxicose e inicio atempado da
terapéutica com antitiroideus numa dose ajustada ao peso ¢ in-
dispensavel. A vigilancia clinica e laboratorial com doseamentos
regulares dos TRAB confirma o padrao descendente do titulo dos
mesmos ¢ a terapéutica pode ser suspensa quando estes se tornam
indosedveis.

Os autores apresentam o caso de um recém-nascido com tiroto-
xicose clinica e laboratorial, em rela¢cdo com bdcio toxico difuso
nao controlado na mae.

P 54. TIROIDITE SUBAGUDA EM ASSOCIACAO
COM PSORIASE E DOENCA DE BEHCET

Paulo Carvalho Ferreira', Bruno Maia’, Antonio Marinho’, Ana Veloso®,
Ivo Cunha®, Inés Leite’, Filipe Mota'

! Servigco de Endocrinologia, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos,
Matosinhos, Portugal

2 USF E¢a de Queiros, ACeS Pévoa de Varzim/ Vila do Conde, Portugal

? Servigo de Medicina Interna, Centro Hospital do Porto, Porto, Portugal

* Servigo de Medicina Interna, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos,
Matosinhos, Portugal

’ Servico de Dermatologia, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos,
Matosinhos, Portugal

Introducdo: A tiroidite subaguda (também designada como gra-
nulomatosa ou de De Quervain) ¢ habitualmente uma patologia
auto-limitada, possivelmente de etiologia virica, caracterizada
por dor cervical e por vezes sintomatologia sistémica, com uma
evolugdo clinica e analitica frequentemente tipica. A sua associa-
¢do com doengas auto-imunes ndo parece ser mais frequente do
que na populacdo geral.

Caso Clinico: Apresentacdo de um caso clinico de tiroidite su-
baguda na sua tipica evolug¢do temporal clinica e analitica ¢ em
que concomitantemente foi diagnosticada psoriase e doenga de
Behget.

Colheita da anamnese e realizacdo de exame fisico e de exames
complementares de diagndstico. Solicitada colaboragdo e infor-
magao clinica a colegas de outras instituigdes.

Clinica de tireotoxicose com 3 semanas de evolugdo associada
a dor cervical anterior e febre até 38°C. Sem historia prévia de
infeccdo respiratoria. Apresenta aftas orais recorrentes desde a
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infancia e aftas vaginais desde ha 1 ano. Apresenta igualmente
pitting ungueal e onicdlise ao nivel das maos desde ha 4 anos. Tia
materna com neoplasia da tirdide e duas primas maternas com bo-
cio multinodular. Sem historia familiar de doengas auto-imunes. A
ecografia tiroideia revelou glandula com dimensdes aumentadas,
contornos lobulados e textura difusamente heterogénea, com areas
hipoecoicas, sem outras altera¢des. Foi efectuado estudo analitico
periddico ao longo do seguimento com os seguintes resultados (as
2%/ 4%/ 9%/ 15* semanas): TSH — 0,024/ < 0,01/ 32,139/4,69 pUl/
mL (0,35 — 4,94); T3 livre — 5,33/3,27/2,81/3,19 pg/ mL (1,71 —
3,71); T4 livre — 2,39/1,28/0,62/0,88 ng/dL (0,70 — 1,48); proteina
C reactiva — 66,80/27/0,4/ 0,2 mg/L (< 0,5). Anticorpos anti-ti-
reoglobulina — 3,5 UI/mL (< 4,11); anticorpos anti-TPO — 1,4 Ul/
mL (< 5,61); TRABs - < 0,3 U/L (negativo). Oito meses apos o
inicio da sintomatologia a TSH era de 0,894 pUI/mL. A doente
foi inicialmente medicada com propanolol 20 mg de 8/8 horas e
ainda ibuprofeno 400 mg de 8/8 horas que suspendeu ao fim de
uma semana por apirexia. Nesse periodo refere agravamento das
aftas orais. Em consultas subsequentes a dose de beta-bloqueador
foi sendo diminuida até a sua suspensdo ao fim de 2 meses. Assis-
tiu-se a uma melhoria progressiva da sintomatologia algica com
desaparecimento completo ao fim de 6 meses. Foi paralelamente
observada pela especialidade de Dermatologia que diagnosticou
psoriase ungueal. Apesar de um periodo de hipotiroidismo ana-
litico franco, curto, optou-se por ndo iniciar levotiroxina dada a
auséncia de sintomas relacionados com o mesmo. No inicio de
2017 foi observada em consulta de doengas auto-imunes onde foi
diagnosticada doenga de Behget. Do estudo efectuado destaca-se
positividade para os antigénios HLA-B*35 e HLA-A*02.
Conclusées: A tiroidite subaguda apresenta habitualmente uma
evolugdo autolimitada, tipica e remite sem deixar sequelas. Neste
caso foi possivel documentar esse padrao evolutivo caracteristico,
mesmo no contexto de hipotiroidismo analitico importante. Do
nosso conhecimento, a associacdo de tiroidite subaguda com a
doenca de Behget e a psoriase nunca foi descrita. Na primeira,
esta documentado um aumento da prevaléncia do antigénio HLA-
-B*35 e nas duas ultimas do antigénio HLA-A*02.

P 55. ABORDAGEM CIRURGICA INICIAL AO
CARCINOMA MEDULAR DA TIROIDE — RELA-
TO DE UM CASO CLINICO

Paulo Carvalho Ferreira', Virginia Soares’, Teresina Amaro®,
Maria Fatima Magalhaes’, Raquel Machado Neves’, Filipe Mota'

! Servigco de Endocrinologia, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos,
Matosinhos, Portugal

?Servico de Cirurgia Geral, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos,
Matosinhos, Portugal

? Servigo de Anatomia Patologica, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos,
Matosinhos, Portugal

Introducgdo: A abordagem inicial ao carcinoma medular da tiroide
pode ser desafiadora na medida em que exige a correlagdo entre
multiplos fatores de natureza clinica, analitica e imagioldgica, por
forma a definir a melhor estratégia no que concerne a extensao da
cirurgia e seguimento posterior.

Apresentagdo de um caso clinico em que o tipo de abordagem ci-
rurgica inicial ao carcinoma medular da tiroide ndo ¢ consensual.
Colheita da anamnese ¢ realiza¢do de exame fisico e de exames
complementares de diagndstico.

Caso Clinico: Senhora, de 76 anos, sem antecedentes familiares
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ou pessoais relevantes, efetuou estudo analitico que revelou hi-
pertiroidismo subclinico assintomatico. Efetuou ecografia tiroi-
deia que revelou tiroide multinodular e ganglios de aspecto reac-
tivo, os maiores com 12 mm na cadeia jugulo-carotidea direita e
16 mm na esquerda. Foi solicitada cintigrafia tiroideia e optou-se
de imediato por realizar citologia aspirativa de nodulo de 24 mm
no polo superior do lobo direito da tiroide, hipoecogénico, de
contornos mal definidos e com microcalcificagdes cujo resultado
revelou tratar-se de carcinoma medular da tiroide. Perfil imuno-
citoquimico: positividade para calcitonina, sinaptofisina e cromo-
granina e negatividade para tireoglobulina. Foi, ainda, efectuada
citologia aspirativa de ambos os ganglios cervicais que foi nega-
tiva para a presenca de células tiroideias. O estudo analitico efe-
tuado revelou: TSH — 0,430 pUI/mL (0,35 - 4,94), T3L — 2,67 pg/
mL (1,71 - 3,71), T4AL — 1,03 ng/dL (0,70 - 1,48), anticorpos anti-
tiroglobulina — 1,6 Ul/mL (< 4,11), anticorpos anti-TPO < 0,5 Ul/
mL (< 5,61), PTH — 29,7 pg/mL (15,0 - 68,3), calcio — 9,3 mg/
dL (8,9 — 10,0), calcitonina — 1616 ng/L (< 11,5), cromogranina
A—-78,7ng/mL (<100),) e CEA—24,24 ng/mL (< 5). Urina de 24
horas: metanefrina < 17 pg/ 24 horas (45 — 290), nor-metanefri-
na — 265 pg/ 24 horas (82 — 500), 3-metoxitiramina — 131 pg/ 24
horas (< 385). A tomografia computorizada toraco-abdomino-pél-
vica nao revelou metastizagao local ou a distancia. Foi solicitado
estudo genético para mutagdes germinativas do gene RET que se
encontra em curso.

Conclusées: O tipo de abordagem cirtirgica inicial ao carcinoma
medular da tiroide nao é consensual. Neste caso a doente foi pro-
posta para cirurgia extensa porque apesar de ndo existir evidén-
cia imagioldgica segura de metastizacdo, apresentava calcitonina
francamente elevada.

P 56. TRAbs OCULTOS NA OFTALMOPATIA TI-
ROIDEIA, A PROPOSITO DE UM CASO CLIiNICO

Ricardo Capitdo', Francisco Santos', Catarina Saraiva', Carlos Vasconcelos'
! Hospital Egas Moniz, Centro Hospitalar Lisboa Ocidental, Lisboa, Portugal

Introdugdo: A oftalmopatia tiroideia ¢ uma entidade com uma
prevaléncia estimada em 25% - 50% dos doentes com doenga de
Graves e 2% em doentes com tiroidite de Hashimoto. Cerca de
90% dos doentes apresentam hipertiroidismo.

Caso Clinico: Os autores descrevem uma doente de 65 anos, sexo
feminino, com antecedentes de hipotiroidismo primario desde ha
5 anos, hepatite C (fez ciclo tratamento com interferdo no pas-
sado) e insuficiéncia cardiaca valvular (classe 2 da NYHA) por
insuficiéncia tricispide, submetida a valvuloplastia ha 1 ano e
medicada com levotiroxina 75 mcg id, furosemida 40 mg id, espi-
ronolactona 50 mg id e varfarina. Sem habitos tabagicos.

A doente foi referenciada a consulta de Endocrinologia pela Of-
talmologia por diplopia, protusdo ocular auto-percepcionada,
xeroftalmia, dor retro-ocular com os movimentos oculares € hi-
perémia conjuntival. Além dos sintomas apresentados negava sin-
tomatologia compativel com disfungdo tiroideia.

Ao exame objectivo apresentava pressdo arterial de 110/70
mmHg, pulso de 96 bpm, ritmico e regular, exoftalmia bilateral,
mais evidente a esquerda, retrac¢do palpebral, diminuigdo bila-
teral da visdo (8/10 em ambos os olhos), exotropia e limitagdo
da elevagao do olho esquerdo. Nao apresentava alteragdes a fun-
doscopia nem evidéncia de bdcio difuso ou nodular a palpagao
cervical. Restante exame fisico sem alteragdes a destacar.

Dos exames realizados, salientam-se:
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- TSH 7,80 mcU/mL [0,27-4,20], T3L 5,50 pmol/L [3,10-6,80],
T4L 9,73 pmol/L [12,0-22,0], Ac. TPO 77,1 U/mL [< 35], ATG
690,0 U/mL [N < 115], TRABs 0,4 UI/L [< 1,58].

- Ecografia tiroideia: glandula normodimensionada, ecoestrutu-
ra heterogénea com esbogos nodulares dispersos hipoecogénicos
entre os 5-7 mm.

- Tomografia computorizada das orbitas que mostrou espessa-
mento difuso dos musculos rectos, mais evidente no olho esquer-
do especialmente ao nivel do recto inferior - aspectos sugestivos
de oftalmopatia de Graves.

Foi atribuida uma pontuagao de 5 pontos na escala Clinical Ac-
tivity Score Elements e classificada como moderada-severa (EU-
GOGO). Foi iniciado tratamento com bolus semanal de metil-
prednisolona endovenosa, 500 mg, durante 3 semanas. Nao foi
registada melhoria, pelo que foi suspenso o tratamento com gli-
cocorticoides.

Foi ajustada dose de levotiroxina para 100 mcg nos dias tteis e 50
mcg ao sabado e domingo. No final do primeiro ano de seguimen-
to apresentava TRAbD 2,00 UI/L e fungio tiroideia controlada. No
segundo ano mantinha a dose de levotiroxina e fungao tiroideia
controlada, com TRAbs < 0,80 UI/L. A doente foi proposta para
cirurgia de estrabismo que a propria recusou até ao momento.
Discussdo: Este caso ilustra uma forma de apresentacdo menos
comum da oftalmopatia tiroideia, uma vez que, a doente apresen-
tava-se em hipotiroidismo antes e durante a instalagdo da doenca
ocular. A evolugdo flutuante dos TRADbs ¢ a positividade para os
anticorpos TPO levantam duvidas quanto a etiopatogenia da of-
talmopatia. Ambos tém sido associados a oftalmopatia tiroideia
mas a fisiopatologia ainda permanece por esclarecer. O tratamen-
to com interferdo tem sido associado ao aparecimento de doenca
de Graves por alguns autores e podera ter sido um factor precipi-
tante neste caso.

P 57. UM CASO DE HIPOTIROIDISMO SEVERO
APOS TERAPEUTICA COM I 131

Inés Ferreira Barros', Ana Mosca', David Garcia', Rosario Araujo’,
Ana Margarida Monteiro', Olinda Marques', Maria Lopes Pereira’

! Hospital de Braga, Braga, Portugal

Introducgdo: O iodo radioactivo € uma das terapéuticas preteridas
para o hipertiroidismo pela sua eficacia, seguranga e caracter de-
finitivo. De entre os efeitos adversos, destaca-se tiroidite secun-
daria a radiacdo, supressdo gonadal, agravamento de oftalmopatia
de Graves e hipotiroidismo. O hipotiroidismo secundario a iodo
131 ocorre em cerca de 25% dos casos no primeiro ano, com um
aumento de incidéncia de 5% ao ano. O doente submetido a este
tratamento deve realizar periodicamente uma avaliagdo da fungao
tiroideia no sentido de detectar precocemente o hipotiroidismo,
que geralmente surge dentro de 3 meses.

Caso Clinico: Apresentamos o caso de uma mulher de 45 anos
com antecedentes patologicos de doenga de Graves, hipertensao
arterial, rim Unico a esquerda, litiase renal e infertilidade, me-
dicada com propanolol, amlodipina/indapamida e alprazolam.
Enviada a consulta de Endocrinologia sob medicagdo com pro-
piltiouracil, apresentando uma reacgdo adversa do tipo vasculite,
que melhorou com a suspensdo do farmaco. Foi posteriormente
orientada para terapéutica com iodo radioactivo, tendo realizado
15 mCi de iodo 131 a Fevereiro/2017. Dois meses ap6s, manti-
nha-se com TSH frenada e T4L de 2,14 ng/dL (0,76-1,46 ng/dL).
Quatro meses depois, a doente recorreu ao servico de urgéncia
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com um quadro de fadiga, sonoléncia, mal-estar geral, edema ge-
neralizado, sobretudo a nivel periorbitario, anorexia e alteracao
do paladar. Ao exame objectivo destacava-se ainda exofltalmia.
Do estudo salientava-se ECG com ondas T negativas em D2, V4-
V6 e creatinina de 2,4 mg/dL (0,6-1,2 mg/dL), K de 3,0 mmol/L
(3,5-5,1 mmol/L), CK total de 1668 U/L (26-192 U/L), TSH de
141 UI/mL (0,358-3,74 Ul/mL) e T4L de 0,17 ng/dL (0,76-1,46
ng/dL). Foi internada em Medicina Interna com os diagndsticos
de hipotiroidismo severo iatrogénico, rabdomidlise, doenca renal
cronica agudizada e hipocaliémia e medicada com levotiroxina
100 ug/dia oral, amlodipina/indapamida, soro polielectrolitico,
cloreto de potéssio e sulfato de magnésio.

Ao segundo dia de internamento, apds avaliagdo por Endocrino-
logia, a doente fez 75 ug de levotiroxina endovenosa. Ao sexto
dia, verificou-se melhoria da astenia e dos edemas, débito urinario
e fungdo renal normalizados, normocaliémia e elevagao das hor-
monas tiroideias. Teve alta medicada com levotiroxina 150 ug/dia
e orientada para consulta de Endocrinologia.

Conclusdo: Trata-se de um caso de hipotiroidismo severo iatro-
génico resultante de terapéutica com iodo radioactivo na doenca
de Graves. Pretendemos realcar a forma pouco comum de rapidez
de instalagdo e grau de gravidade na apresentacdo, ndo directa-
mente relacionado com a severidade da alteragao da fungao tiroi-
deia, e a necessidade emergente de terapéutica com levotiroxina
endovenosa na correc¢do dos niveis hormonais, o que podera de-
morar 5-6 semanas ¢ 3 meses para a T4L e TSH respectivamente.

P 58. DOENCA DE GRAVES, PERICARDITE E
HIPERPLASIA DO TIMO: A TRIADE IMPROV A-
VEL

Ivo C!, Verissimo D', Pires V', Passos D', Serra F', Silva J', Lopes L',
Jacome Castro J', Marcelino M!

! Servigo de Endocrinologia, Hospital das Forcas Armadas-Polo Lisboa
(HFAR-PL), Lisboa, Portugal

Introdugdo: As manifestagdes extra-tiroideias mais frequentes da
doenca de Graves (DG) sdo a oftalmopatia e dermopatia. E tam-
bém conhecida a sua associa¢do a outras doengas auto-imunes
como a miastenia gravis. O atingimento de orgdos como o timo,
induzindo hiperplasia do tecido, estd documentado. Contudo, o
mecanismo subjacente a esta associagdo ndo ¢ totalmente conhe-
cido, podendo estar relacionado com a estimulacdo dos recepto-
res da tirotrofina (TSH) existentes no timo ou por um mecanismo
secundario a um processo generalizado de hiperplasia do sistema
linfoide. A associag@o do hipertiroidismo com pericardite é rara
mas encontra-se relatada, embora sem etiologia estabelecida. Na
literatura existe apenas um caso que descreve a associagdo entre
DG, pericardite e hiperplasia do timo.

Caso Clinico: homem de 22 anos, sem antecedentes relevantes,
recorre a consulta de endocrinologia em fevereiro 2017 por qua-
dro sugestivo de hipertiroidismo. Avaliacdo analitica inicial com
TSH < 0,1 mUI/L, T41 3,87 ng/dL, anticorpos tiroideus anti-pe-
roxidase e anti-receptor tirotrofina(TRAbs) positivos (663 UI/L e
15,6 UI/L respectivamente) e anticorpos anti-acetilcolina negati-
vos. Apos diagnostico de DG, inicia terapéutica com metimazol
e propranolol. Decorridos cinco meses de tratamento, recorre a
urgéncia por febre e desconforto précordial. Por suspeita de peri-
cardite com critérios eletrocardiograficos, realiza ecocardiograma
sem evidéncia de derrame pleural e tomografia computorizada
(TC) que evidenciou massa mediastinica anterior homogénea
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medindo 39 x 28 mm, compativel com hiperplasia timica, sem
presenca de adenopatias. Foi posteriormente avaliado pela cirur-
gia cardiotoracica, com indicagdo para reavaliacdo imagiologica
apos 3 meses, mantendo terapéutica para a DG.

Discussdo: O caso clinico apresentado relata a coexisténcia de pe-
ricardite e hiperplasia do timo em doente com DG. Relativamente
a hiperplasia do timo na DG, dos casos descritos na literatura,
conclui-se que na presenca de massa timica com caracteristicas
de benignidade (massa homogénea, bem delimitada, auséncia de
calcificagdes, sem invasdo de gordura ou pleura nem componen-
te quistica) a hipotese de hiperplasia deve prevalecer. E também
conhecida a regressdo do volume do timo com o tratamento do
hipertiroidismo. Assim sendo, perante a presenca de critérios de
benignidade, devera protelar-se a realizagdo de meios de diag-
nodstico invasivos enquanto decorrer o tratamento do hipertiroi-
dismo, devendo contudo manter-se o seguimento imagioldgico
da massa. Existem alguns casos descrevendo a pericardite como
uma complicag@o grave e pouco frequente da DG, provavelmente
devido a um mecanismo inflamatorio. A relagdo entre pericardite
e hiperplasia do timo, também descrita, pode dever-se a proxi-
midade constante do tecido timico hiperplasico ao pericardio em
movimento, resultando em inflamagdo. A natureza e a compreen-
sdo da coexisténcia das trés entidades descritas, mantém-se des-
conhecida carecendo de mais casos clinicos semelhantes para o
seu entendimento.

P 59. ASSOCIACAO DA FUNCAO TIROIDEIA E
AUTOIMUNIDADE COM O RISCO CARDIOVAS-
CULAR NA DOENCA DE GRAVES

Celestino Neves'*, Sofia Castro Oliveira', Jodo Sérgio Neves!,
Oksana Sokhatska?, César Esteves', Miguel Pereira', Ana Oliveira',
José Luis Medina’, Luis Delgado’, Davide Carvalho'+

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Centro Hospitalar Sdo
Joado, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

> Servigo e Laboratorio de Imunologia, Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto, Porto, Portugal

¥ Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

* Instituto de Investiga¢do e Inovagdo da Saiide, Universidade do Porto,
Porto, Portugal

Introdugdo: As hormonas tiroideias modulam o metabolismo
de lipoproteinas e o metabolismo glicidico. O nosso objetivo foi
avaliar a relagdo entre a fung@o tiroideia, autoimunidade e o risco
cardiovascular na doenca de Graves.

Meétodos: Avaliamos retrospetivamente 126 individuos com
doenga de Graves no primeiro ciclo de tratamento com meti-
mazol. Avaliamos a funcao tiroideia (T3 livre, T4 livre ¢ TSH),
autoimunidade (TRAB) e niveis de colesterol total, LDL, HDL,
triglicerideos, apo A1, apo B, lipoproteina (a), proteina C-reativa
(PCR), homocisteina, vitamina B12, 4acido f6lico, glicose, insuli-
na e marcadores de insulinorresisténcia, incluindo o HOMA-IR
(homeostasis model assessment for insulin resistance). Os doen-
tes foram divididos em grupos TRAB positivo e TRAB negativo
e em grupos de hipertiroidismo clinico, hipertiroidismo subcli-
nico e fungdo tiroideia normal. Para a andlise estatistica foram
utilizados correlagdo de Spearman, teste t de student e teste de
Mann-Whitney. Os dados sdo apresentados com média + desvio
padrao ou mediana (percentil 25 — percentil 75) de acordo com a
distribuigao.

Resultados: No grupo total, a média de idade foi de 44,9 = 15,2
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anos, com um predominio do sexo feminino (92,9%). O indice de
massa corporal foi de 26,0 + 4,7 kg/m2. Observamos uma correla-
¢do positiva entre os niveis de TSH e apo B (r=0,236; p =0,016)
e uma correlacdo negativa entre os niveis de TRAB e 0 apo B (r
=-0,211; p = 0,030). Os niveis de T3 livre associaram-se positi-
vamente com os niveis de insulina de jejum (r = 0,268; p = 0,008)
e com HOMA-IR (r = 0,258; p = 0,010). Houve também uma
correlagdo positiva dos niveis de T4 livre com a insulina de jejum
(r=0,226; p =0,025) e com o HOMA-IR (r=0,258; p=0,010 ¢
r=0,259; p=0,010, respetivamente). Comparativamente ao sub-
grupo eutiroideu, o grupo com hipertiroidismo clinico apresentou
niveis inferiores de apo B (70,9 + 25,8 vs 89,8 + 24,0 mg/dL;
p =0,007), e superiores d¢ HOMA-IR [2,09 (1,29-4,53) vs 1,55
(0,96-2,13); p = 0,023] e PCR [0,57 (0,20-0,93) vs 0,20 (0,07-
0,38) mg/L; p = 0,005]. No grupo com hipertiroidismo clinico
observamos uma correlacdo negativa entre T4 livre e apo B (r =
-0,520; p = 0,039) e uma correlagao positiva entre TSH ¢ HDL (r
=0,618; p = 0,004). Comparativamente ao subgrupo com TRAB
negativo, o subgrupo com TRAB positivo tinha niveis inferiores
de apo B (80,3 £ 23,9 vs 89,7 + 23,8 mg/dL; p = 0,047) e TSH
[0,180 (0,002-1,080) vs 1,020 (0,235-2,055) pUI/mL; p < 0,001].
Conclusdo: Na doenga de Graves, as inter-relagdes entre a fun-
¢do tiroideia, autoimunidade, insulinorresisténcia e perfil lipidi-
co poderdo contribuir para um aumento do risco cardiovascular.

P 60. PROCALCITONINA — NOVO MARCADOR
TUMORAL TIROIDEU?

Joana Cardoso', Raquel Almeida’, Claudia Freitas®, Rui Carvalho?,
Fatima Borges®

! Servigo de Medicina Interna, Centro Hospitalar Cova da Beira, Covilha,
Portugal
? Servigo de Endocrinologia, Centro Hospitalar do Porto, Porto, Portugal

Introducgdo: A procalcitonina (PCT) trata-se do precursor intra-
celular da calcitonina, produzida nas células C parafoliculares da
tirdide. Desempenha um papel importante como reagente de fase
aguda, sobretudo nas infec¢des bacterianas, contribuindo para o
uso racional de antibioterapia. Por sua vez, a calcitonina (CT) tem
uma ampla validagdo na correlagdo com o carcinoma medular da
tiroide (CMT), uma vez que a sua produgdo se encontra franca-
mente aumentada nesta etiologia. O uso da PCT como marcador
tumoral de CMT néo ¢ usual na pratica clinica.

Caso Clinico: Masculino, 57 anos, admitido no Servi¢o de Ur-
géncia por quadro de hemorragia digestiva alta com instabilidade
hemodindmica que motivou internamento em Unidade de Cuida-
dos Intensivos. No decorrer no internamento constatada elevacao
da procalcitonina, todavia sem critérios clinicos e analiticos de
septicémia. Apos a alta, em consulta de especialidade, reavaliado
doseamento de procalcitonina, mantendo-se em niveis elevados
(12,94 ng/mL), e efetuado doseamento de calcitonina que se re-
velou anormalmente elevado (1475 pg/mL). Realizou ecografia
tiroideia que demonstrou presenca de nddulo de 15-16 mm (TI-
RADS 5), com citologia e histologia respetiva sugestivas de car-
cinoma medular. Procedida tiroidectomia total com esvaziamento
do compartimento central, com peca histologica que confirmou
o diagnostico, sem invasdo linfovascular, mas com metastizagdo
ganglionar. Os doseamentos de calcitonina e procalcitonina mos-
traram-se indosedveis apos a cirurgia.

Conclusdo: No caso descrito o doseamento da PCT comportou-
se como um biomarcador tumoral do CMT a semelhanga da CT,
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apresentando-se como uma janela de oportunidade para um diag-
ndstico mais precoce.

P 61. TIROIDITE SUBAGUDA: A PROPOSITO DE
UM CASO CLINICO

Diana Festas Silva', Hugo Clemente?, Luis Miguel Cardoso',
José Bernardes Correia’, Manuel Teixeira Verissimo?, Luisa Ruas',
Armando Carvalho?, Francisco Carrilho'

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal

2 Servigo de Medicina Interna do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal

Introducdo: A tiroidite subaguda resulta de uma resposta imune
autolimitada a uma infegdo frequentemente de etiologia viral ou a
reagdo inflamatoria pos-infecdo viral. Habitualmente é precedida
por quadro sugestivo de sindrome gripal 2 a 8 semanas antes do
aparecimento das alteragdes hormonais.

Caso Clinico: Mulher de 34 anos admitida no Servi¢o de Urgén-
cia por quadro de febre (maximo 38,5°C), calaftrios, tosse nao
produtiva, astenia moderada e mioartralgias difusas com cerca de
2 semanas de evolugdo. Nos dias anteriores a admissdo desenvol-
veu ainda odinofagia, otalgia bilateral, cefaleias holocranianas e
2 episodios de lipotimia. Cumpriu 1 semana de antibioterapia em-
pirica com amoxicilina-acido clavulanico sem melhoria clinica.
Ao exame objetivo destacava-se T°C 37,7, taquicardia, normo-
tensdo, palidez mucocutanea e tiroide discretamente palpavel mas
sem evidéncia de nddulos. A doente ndo apresentava anteceden-
tes patologicos relevantes. Trabalhava como médica num Centro
de Saude e tinha contexto epidemioldgico de gripe no local de
trabalho. A doente foi internada no servigo de Medicina Interna
para estudo complementar, de que se destacou anemia microci-
tica hipocromica, elevacao dos pardmetros inflamatorios (VS 62
mm/hora), TSH indoseavel (< 0,008 uUI/mL), T4 Livre normal
(3,4 ng/dL), anticorpos anti-peroxidase tiroideia, anti-tiroglobu-
lina e anti-recetor da TSH sem alteracdes. A ecografia da tiroide
revelou um aumento das dimensdes da glandula, com textura he-
terogénea e sem aumento da vasculariza¢do, compativel com ti-
roidite. A doente foi medicada com ibuprofeno 400 mg 3 id e pro-
pranolol 10 mg 2 id e orientada para consulta externa de Endocri-
nologia. Cerca de 1 més ap0s a alta, apresentava-se clinicamente
assintomatica e laboratorialmente com normalizac¢do dos valores
dos parametros inflamatorios e hipotiroidismo (TSH 31 uUl/mL e
T4 Livre 0,5 ng/dL), tendo sido decidido iniciar terapéutica com
levotiroxina 0,025 mg/dia. Na consulta seguinte, ao fim de 2 me-
ses, a doente manteve-se assintomatica, registou diminui¢ao da
TSH (7,9 uUI/mL), normaliza¢do de T4 Livre (1,1 ng/dL) e ajuste
da dose de levotiroxina para 0,05 mg/dia. Atualmente a doente
mantém-se assintomatica, com valores de TSH em regressao (5,9
uUI/mL), T4 Livre normal (0,94 ng/dL), sem necessidade de tera-
péutica de substituicdo hormonal.

Conclusdo: O caso descrito ¢ paradigmatico da condic¢ao, admi-
tindo-se a etiologia viral e verificando-se as fases habituais de
libertagao hormonal da tiroidite subaguda.

P 62. TERAPEUTICA DE OFTALMOPATIA TI-
ROIDEIA NA DOENCA DE GRAVES COM
METILPREDNISOLONA - EXPERIENCIA DA
CONSULTA DE OLHO-TIROIDEIA DO HOSPI-
TAL DA LUZ
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Mara Ferreira', Anabela Martins', Francisco Rosario', Jorge Oliveira',
Antonio Garrdo', Jodo Cabral'

! Hospital da Luz, Lisboa, Portugal

Introducdo: A oftalmopatia tiroideia de Graves (OT) € uma per-
turbagdo inflamatoria da orbita que ocorre nesta doenga auto-imu-
ne, em cerca de 20% a 25% dos casos. A medi¢ao da sua atividade
e gravidade, através de scores, ¢ fundamental para a instituigdo
do tratamento adequado. A maioria dos casos de OT sao ligeiros
e autolimitados e a sua terapéutica ¢ conservadora. Nos doentes
com OT moderada a grave, o risco de perda de visdo é mais eleva-
do e a necessidade de terapéutica mais agressiva ¢ premente com
recurso a pulsos de metilprednisolona.

Desde 2013 que a consulta de Olho-Tiroideia estabelece uma ar-
ticulagdo estreita entre a Oftalmologia e a Endocrinologia, utili-
zando protocolos definidos para a referenciacdo destes doentes.
Objetivos: Caracterizar o grupo de doentes com OT submetidos a
pulsos de metilprednisolona (PMP) versus grupo de doentes ndo
submetidos a pulsos de metilprednisolona (nPMP) e identificar
correlagdes estatisticamente significativas.

Material e Métodos: Avaliagao retrospectiva dos doentes obser-
vados na consulta de Oftalmopatia Tiroideia entre 2007 e Setem-
bro de 2017. A atividade da OT foi avaliada através do Clinical
Activity Score (CAS), na primeira consulta e subsequentes. A ana-
lise estatistica foi feita com recurso ao programa SPSS (versdo
21). O limiar de significado estatistico (p) considerado foi de 0,05.
Resultados: De uma populagao total de 358 doentes, foram iden-
tificados 38 (10%) submetidos a PMP. Este tltimo grupo era
constituido por 30 mulheres ¢ 8 homens, sendo o grupo nPMP
constituido por 261 mulheres e 59 homens. Nao se registaram
diferencas nos habitos tabagicos nos grupos avaliados. No grupo
PMP a média de idades era superior (57,09 anos vs 48,63, p <
0,001), assim como o CAS inicial (mediana 3/7 vs mediana 0/7,
p <0,001), mantendo-se esta diferenca na avaliacao subsequente.
O intervalo de tempo entre o inicio dos sintomas e a referenciagao
a consulta de Oftalmologia foi de 1,09 anos em média nos doentes
PMP e de 2,97 anos em média nos doentes nPMP, e esta diferenca
foi também estatisticamente significativa (p = 0,001). Demons-
trou-se também uma evolugdo mais favoravel do CAS ao longo
do tempo nos doentes PMP versus doentes nPMP (p <0,001). No
grupo PMP, 20 casos reduziram o TRAb (54%) apds a terapéuti-
ca, ¢ a atividade medida diminuiu em 27 (73%).

Conclusdo: Comparando o grupo de doentes PMP com o grupo
nPMP, conclui-se que se tratava de um grupo com doentes mais
velhos e atividade de doenga mais elevada. O intervalo de tempo
entre os sintomas e a consulta foi significativamente mais baixo
no grupo PMP, o que significou uma maior rapidez na referencia-
¢do a consulta de Oftalmologia. A criagdo da consulta especializa-
da de Olho-Tiroideia veio agilizar os processos de referenciagdo
e consequentemente de terapéutica na OT, de acordo com a abor-
dagem multidisciplinar exigida nestes casos.

P 63. CONSULTA OLHO-TIROIDEIA - A CA-
SUISTICA DA CONSULTA DE ORBITOPATIA DO
HOSPITAL DA LUZ/ LISBOA

Francisco Rosario', Mara Ferreira’, Anabela Martins', Jodo Cabral’,
Antonio Garrdo'

! Servigo de Endocrinologia, Hospital da Luz, Lisboa, Portugal
? Servigo de Oftalmologia, Hospital da Luz, Lisboa, Portugal
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Introducdo: Cerca de 20% a 25% dos doentes com hipertiroidis-
mo por doenga de Graves (DG) apresentam orbitopatia tiroideia
(OT) com expressao clinica. A avaliagdo de atividade (Clinical
Activity Score - CAS) e de gravidade ¢ essencial para a decis@o te-
rapéutica. A referenciacdo precoce para Consulta de Oftalmologia
especializada nesta area permite evitar a progressdo do processo
inflamatério e detetar precocemente casos com necessidade de
intervengdo. A terapéutica passa por estabilizacdo da fungao tiroi-
deia, medidas locais conservadoras, selénio e evicgdo tabagica.
Agentes imunossupressores, cirurgia ou radioterapia podem ser
necessarios. A articulagao das especialidades de Endocrinologia e
Oftalmologia, desde 2013, em Consulta Olho-Tiroideia, permite
definir estratégias.

Material e Métodos: Avaliagao retrospetiva dos dados da Con-
sulta de OT desde 2007 até Setembro de 2017. A atividade de OT
foi avaliada através do score CAS. E feita analise estatistica com
SPSS (versao 21).

Objetivos: Caracterizar a populacdo seguida na Consulta de OT e
analisar a Consulta Olho- Tiroideia.

Resultados: 358 doentes, 291 dos quais de sexo feminino (82%),
110 com habitos tabagicos (31%). Idade média de 49 anos (dp-14;
11-91). Desde 2013 foram vistos 280 doentes em primeira consul-
ta (78,2%), sendo que nos 6 anos anteriores foram vistos 78 doen-
tes. O intervalo de tempo entre o diagndstico de DG e a Consul-
ta de Orbitopatia/Oftalmologia foi 4,19 anos (dp- 6,32; 0-32).0
intervalo entre o inicio de sintomas orbitarios e a Consulta foi
2,71 A (dp- 5,61). Um total de 247 doentes foi referenciado por
endocrinologia (68,9%), sendo que a proporc¢do de doentes com
intervalo < 1 ano em relagdo ao diagnostico (87,5%) ¢ superior ao
observado na referenciac¢ao de outras especialidades (12,5%) (p <
0,01). A atividade medida inicialmente varia entre 0/0 e 7/7 (me-
diana 0), sendo superior nos doentes com intervalo < 1 ano em
relagd@o ao diagnostico, com TSH > 5 UI/L e em doentes com olho
vermelho ou com edema palpebral. O tabaco associa-se a edema
palpebral e diplopia, mas ndo a maior atividade medida na pri-
meira consulta. Na consulta subsequente existe associagao entre
tabaco e maior atividade. Foi proposta inicialmente vigilancia em
30 doentes (9,5%) e terapéutica conservadora (medidas locais e
selénio) em 209 (65,9%). Em 38 (10,7%) foram propostos pulsos
de metilprednisolona (MP). Os doentes submetidos a pulsos de
MP sdo significativamente mais velhos, apresentam maior ativi-
dade nas avaliagdes inicial e subsequente e o intervalo entre o ini-
cio dos sintomas e a consulta ¢ inferior. Foi proposta cirurgia a 6
doentes em fase inativa. Foi efetuada terapéutica com tocilizumab
em 2 doentes em situa¢oes de OT refrataria. O valor de TRAb na
primeira consulta € positivo (93%) na maior parte dos doentes em
que esta determinado e reduz entre a primeira e segunda obser-
vagdo (94,2%). Dos doentes, 21,8% foram submetidos a terapia
tiroideia definitiva durante o curso da doenca.

Conclusées: A criagdo da Consulta Olho-Tiroideia aumentou o
numero de doentes avaliados em Consulta de Orbitopatia/Oftal-
mologia, com maior numero de referenciagdes no primeiro ano de
diagnostico. Além de permitir um melhor rastreio de situagdes de
OT, veio detetar precocemente os doentes com OT ativa e decidir
a terapéutica mais adequada. Os doentes avaliados no primeiro
ano de diagnostico apresentam maior atividade de OT. O tabaco
e o hipotiroidismo sdo fatores relevantes na evolug@o da OT. Foi
necessario iniciar terapéutica com MP em 38 doentes.

P 64. ENSAIO CLINICO RANDOMIZADO
COMPARANDO PUNCAO ASPIRATIVA E
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NAO-ASPIRATIVA DE NODULOS DA TIROIDE

Fabio Alves Bilhar', Marinez Bizarro Barra', Helena Schmid'

! Universidade Federal de Ciéncias da Saiide de Porto Alegre. Servi¢o de
Endocrinologia da Santa Casa de Porto Alegre, Porto Alegre, Brasil

Introducdo: A pungdo ¢ o exame de escolha para avaliagdo de
noédulos da tirdide considerados suspeitos ao ultrassom. Uma
das limitagdes da puncdo ¢ quando ndo ¢ possivel obter quan-
tidade suficiente de material para analise citopatoldgica (classe
I de Bethesda). A puncdo pode ser feita com aspiracao (PAAF),
utilizando agulha e seringa, ou sem aspiragdo (PNAAF), também
chamada puncgao por capilaridade, quando se utiliza apenas agu-
lha. Teoricamente a pungao nao-aspirativa causaria menos trauma
celular e menor conteudo hemorragico nas amostras. Por outro
lado, a impressdo clinica ¢ que a aspiragdo possibilita obter maior
quantidade de material, mas isso ainda nao foi demonstrado cien-
tificamente.

Objetivos: Comparar prospectivamente as duas técnicas de pun-
¢do de nodulo da tirdide (PAAF versus PNAAF) quanto a quanti-
dade de material obtido (numero de esfregagos) e o percentual de
amostras satisfatorias para analise citopatologica.

Material e Métodos: Realizou-se um ensaio clinico randomizado.
Foram puncionados, sob controlo ecografico e utilizando agulha
23G, nddulos da tirdide de pacientes atendidos no Servigo de En-
docrinologia da Santa Casa de Porto Alegre/Brasil entre setembro
de 2007 e setembro de 2008. Todas as puncdes foram realizadas
pelo mesmo endocrinologista. Cada nédulo foi considerado um
caso. Utilizou-se randomizac@o para definir a técnica a ser uti-
lizada em cada noédulo (PAAF ou PNAAF). Cada procedimento
consistiu de 3 puncgdes feitas em sequéncia com a técnica a qual
o nddulo foi randomizado. A intengdo era de obter 2 esfregacos
com o material coletado em cada puncao (caso houvesse material
escasso seria realizado apenas um ou nenhum esfregaco). A quan-
tidade total de laminas com esfregacos obtidas em cada nddulo
com as 3 pungdes poderia variar de 0 a 6. O total de laminas
coletado de cada nddulo era enviado ao patologista para analise
citopatologica, sendo classificado em amostra satisfatoria ou in-
satisfatoria. Considerou-se satisfatoria a presenca de 6 ou mais
grupos de 10-20 células foliculares bem preservadas em pelo me-
nos 2 laminas. Os exames citopatologicos foram todos realizados
pelo mesmo patologista, que ndo tinha conhecimento da técnica
de pungio utilizada.

Resultados e Conclusées: Foram puncionados 54 nodulos, de
38 pacientes (27 por PAAF e 27 por PNAAF). Os pacientes nao
diferiram quanto a idade, sexo, volume nodular, maior didmetro
nodular e ecogenicidade dos nodulos. Com PAAF a quantidade
média de laminas obtidas foi 5,7 + 0,72 (variagdo de 3 a 6) ¢
com PNAAF foi 3,81 = 1,79 (varia¢do de 0 a 6), p < 0,01. A
PAAF possibilitou maior quantidade de resultados satisfatorios
para avaliagdo citopatologica que a PNAAF, respectivamente 25
(92,6%) e 16 (59,3%); p = 0,01. Concluindo: a aspira¢do pos-
sibilitou a obten¢do de uma maior quantidade de material para
esfregagos e maior numero de amostras satisfatorias para analise.
Houve nodulos em que nao foi possivel obter material utilizando
PNAAF. A quantidade de material obtido na pungao parece refle-
tir na classificagdo de uma amostra como satisfatoria para analise
citopatologica. Estudos com um niimero maior de nédulos sdo ne-
cessarios para confirmar esses dados e também tentar identificar
caracteristicas nos nddulos que possam ajudar na escolha entre
PAAF ¢ PNAAF.
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P 65. ENDOCRINOPATIAS INDUZIDAS POR
IMUNOMODELADORES - A PROPOSITO DE 3
CASOS CLINICOS

Carolina Faria', David Barbosa', Ana Sofia Osorio', Ema Nobre',
Maria Jodo Bugalho!

! Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, Lisboa, Portugal

Introdugdo: Os inibidores das proteinas checkpoint (PD1;
CTLA4) aumentam a resposta imunoldgica as células tumorais.
A imunoterapia com anticorpos monoclonais anti-PD-1 como o
nivolumab e o pembrolizumab tem melhorado o prognoéstico de
doentes com melanoma maligno, carcinomas de nao pequenas cé-
lulas do pulmao e carcinoma de células renais. Contudo, a respos-
ta imunoldgica aumentada promovida por estes fArmacos ¢ res-
ponsavel por mutiplos “imune - related adverse events (irAEs) .
Entre estes, destacam-se as endocrinopatias, nomeadamente alte-
ragdes da funcdo tiroideia (15% - 50% dos casos) e, com muito
menor frequéncia, da hipofise (1% - 2%).

Apresentam-se trés casos clinicos de doentes tratados com imu-
nomodeladores, com irAEs endocrinos.

Caso 1: Homem de 64 anos, com antecedentes pessoais de mela-
noma da coxa metastizado, sob tratamento com pembrolizumab
havia 3 meses. Referia queixas de astenia e obstipacdo. Foi-lhe
pedida avaliacdo da fung@o tiroideia verificando-se hipotiroidis-
mo primario (TSH 128 Uu/mL, FT4 0,65 ng/dL, FT3 1,72 pg/mL,
anticorpos anti-TPO >1000 U/mL e anti-TG > 3000 U/mL). Foi
medicado com levotiroxina 125 ug/dia com melhoria sintomatica
e normalizac¢do da fungdo tiroideia.

Caso 2: Mulher de 55 anos, com o diagnostico de melanoma
do dorso metastizado, medicada com pembrozilumab havia um
més. Referenciada a consulta de endocrinologia por tireotoxicose
(TSH 0,050 Uu/mL, FT4 1,58 ng/dL, FT3 4,58 pg/mL, anticorpos
anti-TPO > 1000 U/mL e anti-TG >3000 U/mL, TRAb negati-
vos). A doente negava sintomas de hipertiroidismo. Tinha uma
ecografia tiroideia que mostrava apenas aspetos de tiroidite, sem
nddulos. Foi medicada com prednisolona 20 mg/dia verificando-
se evolugdo para hipotiroidismo primario ao fim de duas semanas
de corticoterapia (TSH 44,5, FT4 0,28, FT3 0,77). Presentemente,
esta medicada com levotiroxina 150 ug/dia, com fungao tiroideia
normal.

Caso 3: Homem de 59 anos, com o diagnostico de adenocarci-
noma do pulmio havia 2 anos. Tinha iniciado tratamento com
nivolumab 4 meses antes de ser referenciado a nossa consulta por
alteracdo da fungao tiroideia (TSH 7,81 Uu/mL, FT4 0,65 ng/
dL, anticorpos anti-tiroideus negativos). Apesar do doente negar
queixas de disfungao tiroideia ou insuficiéncia suprarrenal foi-lhe
pedida avaliacdo do eixo hipotalamo-hipofise-suprarrenal desta-
cando-se uma ACTH < 1,0 pg/mL e um cortisol sérico de 0,5 ug/
dL. Foi efetuada uma prova com CRH que confirmou o diagnos-
tico de insuficiéncia suprarrenal secundaria. A ressonancia mag-
nética da sela turca mostrou apenas uma sela turca assimétrica,
sem sinais imagioldgicos sugestivos de hipofisite. O doente esta
atualmente medicado com levotiroxina 88 ug/dia e prednisolona
7,5 mg/dia.

Conclusdo: A imunoterapia, nomeadamente com agentes anti-
-PD-1, pode interferir com a fungdo de varias glandulas, desta-
cando-se a tiroide e, muito raramente, a hipofise, sendo importan-
te uma cuidada monitorizagao clinica e analitica destes doentes
de modo a garantir a detegdo precoce de disfungdes hormonais e
um tratamento adequado criando condi¢des para a manutengdo da
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terapéutica antitumoral.

P 66. AGRANULOCITOSE ASSOCIADA AOS AN-
TI-TIROIDEUS DE SINTESE

Ana Gongalves Ferreira', Filipa Bastos', Tiago Nunes da Silva/,
Henrique Vara Luiz', [sabel Manita', Maria Carlos Cordeiro',
Isabel Nascimento', Jorge Portugal’

! Hospital Garcia de Orta, Almada, Portugal

Introducdo: A agranulocitose ¢ um efeito adverso raro mas grave
dos anti-tiroideus de sintese. A sua fisiopatologia ainda ndo esta
esclarecida, podendo ser um processo de destrui¢do auto-imune
ou toxicidade directa. E mais frequente nos primeiros 3 meses de
terapéutica, mas pode ocorrer mais tarde e apenas numa segunda
exposi¢do. E mais frequente com doses mais elevadas, nas mu-
lheres e na quinta e sexta décadas de vida. Habitualmente surge
de forma abrupta, mas pode ser progressiva. Mais frequentemente
manifesta-se por febre, odinofagia, infecgdes da cavidade oral ou
outras. Nao existem recomendagdes standard sobre qual a melhor
estratégia terapéutica, nomeadamente no que respeita a utiliza-
¢ao de estimuladores da sintese medular (G-CSF), ao controlo
da funcdo tiroideia (FT) no imediato e a escolha da terapéutica
definitiva.

Objectivos: Revisao de casos identificados no nosso servigo com
enfoque na apresentagdo clinica e aspectos praticos da sua abor-
dagem terapéutica.

Materiais e Métodos: Analise retrospectiva de quatro casos clini-
cos diagnosticados no ultimo ano, através da consulta de proces-
sos clinicos.

Resultados e Conclusdes: Foram identificados quatro casos de
agranulocitose associada aos anti-tiroideus de sintese, trés ao
MMI e um ao PTU, em trés mulheres com doenga de Graves e um
homem com bdcio multinodular toxico. Com idades entre os 40 e
os 82 anos. Todos ocorreram nos primeiros 3 meses de terapéutica
(em dois casos, apenas num segundocurso de terapéutica). Rela-
tivamente a fungdo tiroideia aquando do diagnoéstico, todos esta-
vam ainda em hipertiroidismo (em dois casos com predominio de
T3). A apresentagdo clinica mais frequente foi a estomatite aftosa
com odinofagia, mal-estar geral e febre. Todos os doentes suspen-
deram de imediato o anti-tiroideu. A recuperagao da contagem de
neutrofilos >500/ulL ocorreu em menos de 1 semana (4 ¢ 5 dias)
em trés doentes (apenas um com G-CSF), tendo demorado 11 dias
na doente mais idosa (apesar de terapéutica com G-CSF). Para
controlo da FT, foi instituida corticoterapia em trés doentes, sem
agravamento clinico. Optou-se por terapéutica cirrgica em trés
doentes (uma ainda a aguardar) e iodo radioactivo num doente.
Apenas uma doente foi operada imediatamente ap6s recuperacao
da neutropenia, tendo-se conseguido estabilizagdo pré-operatdria
da FT com propranolol, lugol e hidrocortisona. Na outra doente
operada, foi necessaria a realiza¢do de plasmaferese por tirotoxi-
cose grave com intolerancia a terapéutica médica excepto beta-
bloqueante e colestiramina, que foram insuficientes para estabili-
zagdo da FT. O doente que fez iodo radioactivo apenas necessitou
de terapéutica com propranolol previamente.

Em conclusdo, a neutropenia associada ao MMI e PTU pode ser
muito grave, sendo essencial a informacao ao doente sobre as suas
manifestagdes. Sendo rara, ndo esta estabelecida a estratégia tera-
péutica mais adequada. A terapéutica com G-CSF ¢ controversa.
Nos nossos doentes pareceu ser benéfica se idade mais avanga-
da, possivelmente pela menor capacidade de resposta medular
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espontanea, uma vez que nos mais jovens nao houve diferenga no
tempo de recuperacdo. A estabilizagdo da FT sem anti-tiroideus
pode ser dificil e deve ser individualizada. A cirurgia podera ser
a solucdo mais adequada se tirotoxicose grave e de dificil estabi-
lizagdo sem anti-tiroideus, uma vez que existe o risco de recidiva
apos iodo radioactivo

P 67. MENINGIOMA E DISFUNCAO TIROIDEIA:
A ETIOLOGIA IMPROVAVEL

Ana Sofia Osorio', Carolina Faria', David Barbosa', Ema Nobre',
Maria Joao Bugalho!

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
de Lisboa Norte, Lisboa, Portugal

Introdugdo: Os tumores parasselares sdo frequentemente obser-
vados na consulta de Neuroendocrinologia.

Apresenta-se um caso clinico que ilustra a importancia do diag-
nostico diferencial.

Caso Clinico: Mulher, 53 anos, sem antecedentes pessoais ou
familiares de relevo. No decurso da investigacao etiologica de
episodios de hemi-hipostesia direita foi diagnosticado meningio-
ma da clindideia anterior esquerda com oclusdo da carétida es-
querda quase total e compressdo do nervo optico esquerdo. Pelo
risco significativo de remogao cirargica (com compromisso das
anastomoses vasculares que asseguravam perfusdo contralateral)
foi submetida a radioterapia, tendo realizado radioterapia externa
fracionada numa dose total e 56 Gy, sobre a lesao.

Seis meses depois da radioterapia, a avaliagdo analitica de segui-
mento mostrou hipogonadismo hipergonadotrofico (compativel
com pos-menopausa), TSH 0,008 mU/L e FT4 1,21 ng/dL, es-
tando o restante perfil hormonal hipofisario dentro dos valores da
normalidade. A doente ndo tinha clinica de disfun¢do tiroideia. A
tirdide era palpavel, sem nddulos individualizaveis.

Admitiu-se um provavel hipertiroidismo primério, tendo sido
pedido doseamento dos TRAbD e ecografia tiroideia. O titulo de
TRAD de 19,9 U/L (referéncia da normalidade < 1,5) e a ecografia
tiroideia, que revelou uma glandula tiroideia normodimensiona-
da, de eco-estrutura heterogénea, com nodularidade bilateral in-
fra-centimétrica, confirmaram o diagndstico de doenca de Graves.
Conclusdo: Neste caso, a avaliagdo laboratorial enddcrina para
exclusdo de défices hormonais pos radioterapia, em particular hi-
potiroidismo secundario, conduziu ao diagnostico de hipertiroi-
dismo de natureza autoimune.

P 68. DESAFIOS DE TECIDO TIROIDEU ECTOPICO

David Verissimo', Catarina Ivo', Vitoria Duarte', Dolores Passos',
Filipa Serra', Jodo Silva', Luis Lopes', Jodo Jacome de Castro',
Mafalda Marcelino!

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo Hospital das Forgas
Armadas - Polo Lisboa, Lisboa, Portugal

Introdugdo: O tecido tiroideu ectopico ¢ um defeito do desen-
volvimento embriondrio raro, que ocorre durante a transi¢do da
tiroide da sua posigdo inicial no pavimento do intestino primitivo
para uma localizacdo pré-traqueal.

Este defeito tem uma prevaléncia na populacdo em geral de 0,3-
1/100 000 habitantes, aumentando para 0,5-1/4000 doentes com
patologia tiroideia. E mais frequente em mulheres e pode ser
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diagnosticado em qualquer idade, sendo mais comum o diagnos-
tico em individuos jovens.

Caso Clinico: Mulher de 78 anos de idade, recorre ao nosso Servi-
¢o pela primeira vez em setembro 2017 por queixas de rouquidao
e engasgamento com cerca de 2 meses de evolucdo. Antecedentes
pessoais de doenga nodular da tiroide, submetida a tiroidectomia
total aos 18 anos. Aos 73 anos, ap6s diagnostico de tiroide ec-
topica ¢ submetida a exérese parcial de tecido tiroideu da base
da lingua e da regido cervical anterior. Ap6s andlise histologica,
¢é-lhe diagnosticado um microcarcinoma folicular com 4 mm de
diametro, sem indicagdo para tratamento com iodo 131. Na ava-
liagdo em setembro de 2017, verificou-se uma recidiva da lesdo
na base da lingua com nodulo de 21 x 18 x 17 mm. Procedeu-se
a remocao subtotal desta regido, com melhoria clinica. Aguarda
diagnéstico histologico.

Discussdo: A base da lingua ¢ a localizagdo mais frequente de
tecido tiroideu ectopico, com uma prevaléncia de 90% de todos
os casos reportados. A apresentagdo clinica mais frequente inclui
queixas de disfagia e disfonia, sensa¢ao de corpo estranho, tosse e
sintomas de compressao da via aérea que ocorrem com uma idade
média de 40,5 anos.

Os carcinomas primarios do tecido tiroideu ectopico sdo pouco
comuns, mas tém sido diagnosticados casos em tecido tiroideu
lingual, do quisto ductal tiroglosso, mediastino ¢ ovario. Nor-
malmente sdo apenas diagnosticados apos excisdo da lesdo, com
padrao mais frequentemente papilar. No entanto, padroes folicu-
lares, mistos, de células de Hurtle e medulares também sdo repor-
tados. A abordagem destas lesdes malignas sdo sobreponiveis as
de origem tiroideia, embora a presenca de tecido tiroideu ectopico
possa constituir um desafio terapéutico, quer na abordagem cirtr-
gica necessaria, quer com o ajuste das doses de levotiroxina.

P 69. TUBERCULOSE TIROIDEIA — RELATO DE
UM CASO CLINICO

Patricia Tavares', Catarina Machado', Gustavo Rocha', Sara Monteiro',
Maria Jodo Oliveira'

! Servigo de Endocrinologia. Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho,
Portugal

Introducdo: A tuberculose da glandula tire6ide € uma doenga in-
comum e o seu envolvimento primario ¢ ainda mais raro, mesmo
nos paises em que a tuberculose ¢ uma doenga endémica. O diag-
nostico ¢ dificil porque as manifestagdes clinicas podem ser de
patologia nodular da tiroide ou tiroidite e portanto inespecificas.
Os autores relatam um caso de tuberculose tiroideia sem outras
manifestagdes sistémicas.

Caso Clinico: Mulher de 48 anos, empregada fabril, com an-
tecedentes de patologia nodular da tiroide e hipotiroidismo ha
cerca de 15 anos. Em 2014 realizou ecografia da tiroide que foi
negativa para patologia nodular. Em Outubro de 2015 notou tu-
mefaccdo cervical direita pelo que realizou ecografia da tiroide
que revelou no terco inferior da hemitiréide direita um nodulo
misto, predominantemente so6lido com limites relativamente mal
definidos medindo 23 mm de maior eixo (longitudinal). Pedida
citologia por bidpsia aspirativa cujo resultado anatomopatologico
demonstrou a presenga de granulomas epitelidides e identificagdo
de bacilos alcool-acido resistente pelo método histoquimico de
Ziehl Nielssen. Sem adenomegalias associadas. Como sintomato-
logia associada descrevia apenas perda ponderal de 5 kg. Fungéo
tiroideia normal.

115

Encaminhada para o centro de diagndstico pneumologico (CDP)
onde foi excluida tuberculose pulmonar ou pleural. Iniciou tra-
tamento com antibacilares em novembro de 2015 com rifampi-
cina, isoniazida, pirazinamida e etambutol, seguindo-se fase de
manuteng@o com rifampicina, isoniazida e etambutol a partir de
Fevereiro de 2016 ¢ com término em Junho desse ano.
Resolugao completa do nodulo um ano apds o diagnéstico.
Conclusdo: Embora rara, a tuberculose deve ser considerada
como um diagndstico diferencial de noédulo da tiroide de apareci-
mento subito acompanhado de perda ponderal.

P 70. HIPERPARATIROIDISMO PRIMARIO SIN-
TOMATICO EM DOENTE COM CARCINOMA
PAPILAR DA TIROIDE

Inacio I', Azevedo T', Alves M', Dantas R', Balsa AM', Couto J?,
Guimaraes J'-*

! Servigo de Endocrinologia, Centro Hospitalar Baixo Vouga, Portugal

2 Servigo de Endocrinologia, Instituto Portugués de Oncologia, Coimbra,
Portugal

* Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade da Beira Interior, Covilha,
Portugal

* Departamento de Ciéncias Médicas da Universidade de Aveiro, Aveiro,
Portugal

Introducdo: A incidéncia do carcinoma papilar da tiréide tem
vindo a aumentar significativamente nos ultimos anos. Por ou-
tro lado, o hiperparatiroidismo primario ¢ também uma patolo-
gia prevalente, nomeadamente no sexo feminino com mais de 50
anos de idade.

Caso Clinico: Mulher, de 51 anos, submetida a tiroidectomia sub-
total em 2005 cuja histologia da pega cirurgica revelou microcar-
cinoma papilar variante folicular com 8 mm. Sem rouquiddo ou
hipoparatiroidismo pds-cirurgicos. Nos anos seguintes, manteve-
se sem evidéncia de doenga ativa com tiroglobulinas baixas/in-
doseaveis. Nas ecografias seriadas subsequentes, era visivel uma
formacao nodular na loca tiroideia direita (17 mm em 2008, 12
mm em 2009 e 10 mm em 2014) com citologia nao diagnostica em
2014. Em 2015, foi efectuado estudo do metabolismo fosfocalci-
co que evidenciou PTH elevada com calcio no limite superior do
normal (PTH 150 pg/mL (14 - 72), calcio 10,6 mg/dL (8,8 — 10.,8),
albumina 4,0 mg/dL (3,2 — 4,8 g/dL), calcio corrigido para a al-
bumina 10,6 mg/dL, fosforo 3,1 mg/dL (2,5 — 4,9)). A ecografia
em 2015 descrevia pequena formagao heterogénea mal definida
no lobo direito, ovalada com cerca de 26 x 9 x 9 mm. Repetiu
estudo analitico que mostrou PTH elevada com calcio normal,
fun¢ao renal normal, hipofosfatemia, insuficiéncia de vitamina D
e excrecdo urindria de calcio elevada: PTH 168 pg/mL (14 — 72),
calcio 10,2 mg/dL (8,7 — 10,4), albumina 4,1 mg/dL (3,2 — 4,8
g/dL), célcio corrigido para a albumina 10,1 mg/dL, fosforo 2,3
mg/dL (2,5 —4,9), ureia 38,5 mg/dL (10,0 — 50,0), creatinina 0,65
mg/dL (0,60 — 1,10), vitamina D 16,9 ng/mL, célcio na urina de
24 horas 369,0 mg/24 horas (42,0 — 353,0) - volume urinario de
1800 mL. A densitometria dssea revelou diminui¢do da densidade
mineral 6ssea. A doente apresentava historia de colica renal, sem
outras queixas de hipercalcemia, nomeadamente fadiga, miopatia
proximal, dor oOssea, polilria, polidipsia, nduseas, vomitos ou
obstipagdo. A cintigrafia das paratiroides revelou foco de hiperfi-
xa¢d0 na projecdo do lobo direito da tirdide, compativel com ade-
noma da paratiroide a direita. A doente foi enviada para avaliagao
por equipa multidisciplinar e submetida a paratiroidectomia infe-
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rior direita com excisdo do tecido tiroideu restante na loca tiroi-
deia direita. Apos a cirurgia, a doente apresentou normalizagdo
dos niveis séricos de calcio, PTH e fosforo e ecografia sem evi-
déncia de tecido tiroideu ou alteragdes ecoestruturais na respetiva
loca cirurgica.

Conclusdo: Neste caso, a recidiva da doenga primaria tiroideia na
loca era muito improvavel. Assim, torna-se importante considerar
outros diagnodsticos diferenciais quando se verifica o aparecimen-
to de massas cervicais em doentes com historia de carcinoma da
tiroide.

P 71. TOCILIZUMAB E UMA OPCAO TERAPEU-
TICA NA ORBITOPATIA DE GRAVES RESISTEN-
TE A CORTICOSTEROIDES. A PROPOSITO DE
UM CASO CLINICO

Francisco Rosario', Mara Ferreira’, Anabela Martins', Antonio Garrdo',
Jodo Cabral®

! Servigo de Endocrinologia, Hospital da Luz, Lisboa, Portugal
? Servigo de Oftalmologia, Hospital da Luz, Lisboa, Portugal

Introdugdo: A abordagem multidisciplinar na orbitopatia de Gra-
ves permite melhores resultados clinicos ¢ a institui¢ao precoce
de terapéutica com corticosterdides nos casos mais graves. No
entanto, pode ocorrer a progressao para formas mais agressivas.
Nestes casos, a instituicao de terapéutica imunossupressora pode
ser ponderada. Tocilizumab ¢ um anticorpo monoclonal dirigido
contra o receptor da interleucina 6, sendo utilizado no controlo
de patologia inflamatoria. Um estudo prospectivo mostrou bons
resultados numa coorte de 20 doentes com orbitopatia resistente a
corticosterdides. Apresentamos um caso clinico de orbitopatia de
Graves resistente a corticosterdides em que o uso de Tocilizumab
obteve bons resultados.

Caso Clinico: Mulher de 64 anos de idade com doenga de Graves
diagnosticada aos 54 anos, apresentado na altura do diagndstico
hipertiroidismo, proptose do olho esquerdo ¢ um valor de TRADb
de 34,5 U/L (<1,6). Apds um periodo de terapéutica de 2 anos
com tiamazol entrou em remissdo, com TRADb <1,6 U/L e sem si-
nais de orbitopatia ativa. Dois anos mais tarde, desenvolveu uma
recidiva de hipertiroidismo, com TRAb de 2,0 U/L e sem sinais
orbitarios. Iniciou terapéutica com tiamazol, tendo recusado te-
rapéutica definitiva. Manteve nos anos subsequentes terapéutica
com tiamazol, em eutiroidismo, com valores de TRAD oscilando
entre 1,4 ¢ 7,9 U/L. Em Setembro de 2015, aos 62 anos, iniciou
queixas oculares, tendo sido enviada a Consulta de Orbitopatia
Tiroideia. Nessa altura apresentava dor com os movimentos ocu-
lares, pressdo retro-ocular, diplopia binocular vertical binocular,
lacrimejo intenso, proptose do olho esquerdo e edema palpebral
matinal. Ao exame objetivo tinha retropulsdo ocular dificil e com
desconforto, limitacdo da supraversdo do olho direito, sem lagof-
talmos, com quemose temporal do olho direito, sem hiperémia
conjuntival. CAS de 4/10. Apresentava valor de TRAb de 8,5 U/
dL. Iniciou terapéutica com corticosteroides, que ndo tolerou.
Por este motivo inicia terapéutica com tocilizumab em Margo de
2016. O esquema prescrito foi de tociluzimab 8 mg/kg em ad-
ministracao endovenosa com periodicidade mensal. Foi efetuada
uma monitorizac¢do clinica em termos orbitarios e laboratoriais
(hemograma, funcdo hepatica, funcao tiroideia e TRAD). Dada a
evolugdo positiva em termos clinicos, suspendeu a terapéutica ao
fim de sete ciclos. A fung@o tiroideia manteve-se normal, o valor
de TRAD reduziu, atingindo um valor de 1,4 U/dL ao fim de seis
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sessoes. Apresentou franca melhoria clinica, com reducdo de CAS
para 0/10, permitindo retomar as suas atividades do quotidiano.
Conclusées: Apresentamos um caso de orbitopatia intolerancia a
corticosterdides, em que a administragdo de tocilizumab foi efeti-
va na reducdo de inflamagdo orbitaria e de diplopia. A utilizag@o
de tocilizumab pode ser uma alternativa na orbitopatia de Graves
refractaria.

P 72. MEN 1: UM CASO PARTICULAR

Teresa Alves Pereira', Liliana Fonseca', Ana M. Lopes', Ana Amado',
Lia Ferreira', Claudia Amaral', Joana Febra?, Donzilia Silva®, Rui Brito*,
Helena Cardoso'

! Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo, Centro Hospitalar e
Universitario do Porto, Porto, Portugal

? Servigo de Oncologia, Centro Hospitalar e Universitdario do Porto, Porto,
Portugal

¥ Servigo de Cirurgia Geral, Centro Hospitalar e Universitario do Porto,
Porto, Portugal

* Servi¢o de Medicina Nuclear, Centro Hospitalar e Universitario do Porto,
Porto, Portugal

Introdugdo: A neoplasia endocrina multipla do tipo 1 (MEN 1)
caracteriza-se por tumores/hiperplasia das paratiroides, adenomas
da hipofise e tumores neurenddcrinos pancreaticos. E de trans-
missdo autossomica dominante e caracteriza-se por mutagdes ina-
tivadoras do gene supressor tumoral MEN].

Caso Clinico: Mulher de 43 anos, com o diagnostico de MEN
1, com estudo genético positivo — delecao total de um dos alelos
do gene MENI (exdo 1 a 10). Seguida em consulta de Endocri-
nologia. Apresentou como primeira manifestacdo da doenga, aos
20 anos de idade, hiperprolactinemia, objetivando-se micropro-
lactinoma de 4 mm. Esta atualmente medicada com bromocrip-
tina 1,25 mg/dia, com menstruagdes regulares e prolactina de
17,7 ng/mL. Apresentava ainda hiperparatiroidismo primario,
diagnosticado em Abril de 2015, com imagem de 7 mm na topo-
grafia da paratiroide direita na ecografia cervical. Por apresentar
critérios cirtrgicos, foi submetida a paratiroidectomia subtotal
em Setembro de 2015. Desenvolveu hipoparatiroidismo p6s-ci-
rargico (PTH=10,08 pg/mL), actualmente sob suplementagdo
com carbonato de calcio e calcitriol. Exame anatomo-patologico
compativel com hiperplasia das paratirdides. No tecido adiposo
adjacente as paratirdides removidas, em 2015, constatou-se a
presenca de adenopatias com ninhos celulares que apresentavam
imunohistoquimica compativel com metastizagdo de tumor neu-
roendocrino. Realizou entdo PET-galio, sem captagdo cervical,
pesquisa da expressdo de PTH nos ganglios, negativa; tomografia
computorizada (TC), ecografia cervical e endoscopia digestiva
alta, sem alteragoes; foi ainda avaliado por otorrinolaringologia,
sem que tenham sido detetadas lesdes tumorais. Foi apresentado o
caso em consulta de grupo de tumores neuroenddcrinos, optando-
se por manter vigilancia.

Detetados tumores pancreaticos em TC de Janeiro de 2016, de
9 ¢ 18 mm, sem funcionalidade aparente ¢ com expressao au-
mentada de recetores da somatostatina pancreaticos. Aumento das
dimensdes para 14 e 20 mm em TC de Novembro de 2016. Ape-
sar da dimensdo de 20 mm, optou-se por nio realizar intervengao
cirrgica, uma vez que a existéncia de dois nddulos obrigaria a
pancreatectomia total. A doente encontra-se atualmente medicada
com lanreotido 120 mg mensal.

Conclusdo: As particularidades deste caso colocam algumas di-
ficuldades na sua abordagem, pretendendo-se assim discutir o
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melhor tratamento para esta doente: se cirurgia pancreatica ou
manutengao de terapéutica com lanredtido e por quanto tempo; e
como fazer o seguimento da suspeita de metastizagdo ganglionar
cervical.

P 73. CO-EXISTENCIA DE HIPERPLASIA PUL-
MONAR DIFUSA IDIOPATICA DE CELULAS
NEUROENDOCRINAS (DIPNECH) E PARAGAN-
GLIOMA: SERA APENAS UMA MERA COINCI-
DENCIA?

Pedro J'?, Cunha F°Neto V*, Hespanhol V*, Varela A'%?, Carvalho D'**

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
de Sao Joao,Porto, Portugal

? Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

Y Instituto de Investigacdo e Inovagdo em Saiide, Universidade do Porto,
Porto, Portugal

4 Servigo de Pneumologia do Centro Hospital de Sao Jodo,Porto, Portugal

3 Servigo de Endocrinologia do Centro Hospitalar de Trds-os- Montes e Alto
Douro, Vila Real, Portugal

Introdugdo: Os paragangliomas sdo neoplasias neuroenddcrinas
(NEN) raras e a ocorréncia da maioria acontece de forma espo-
radica. Contudo, cerca de 1/3 a metade estdo associados a uma
sindrome hereditaria.

A hiperplasia pulmonar difusa idiopatica de células neuroendocri-
nas (DIPNECH) ¢ rara e consiste numa proliferacao generaliza-
da e pré-invasiva de células neuroendocrinas pulmonares, sendo
considerada como uma lesdo precursora para NEN. As NEN pul-
monares geralmente ocorrem esporadicamente. No entanto, uma
etiologia genética tem sido sugerida para algumas.

A coexisténcia de ambas as entidades na mesma pessoa ainda nao
foi descrita.

Caso Clinico: Mulher, 56 anos, hipertensa. Com historia de
asma, bronquiectasias ¢ nédulos pulmonares infra-centrimétricos
conhecidos e vigiados regularmente. Submetida a tiroidectomia
total em 2011 devido a carcinoma papilar da tiride, com excelen-
te resposta e atualmente eutirdide com levotiroxina. Apresentava
episodios frequentes de dispneia e sibilancia, sem rubor ou diar-
reia associados. Negava palpita¢des, sudorese ou cefaleias.

Uma tomografia computadorizada (TC) de térax em 2014, para
avaliar sua doenca pulmonar, revelou um aumento no nimero e
tamanho dos ndédulos pulmonares, que no entanto se mantiveram
infra-centimétricos. Em 2015, foi diagnosticada com carcinoma
ductal invasor da mama e submetida a mastectomia direita. Poste-
riormente realizou PET / CT com 68Ga-DOTANOC que revelou
uma massa cervical superior esquerda, perto da carétida esquerda,
sugestiva de paraganglioma. As metanefrinas fraccionadas urina-
rias eram normais: normetanefrina - 412 ug / 24 horas (< 800);
metanefrina - 176 ug / 24 horas (< 400); e o acido 5-hidroxiin-
doleacético - 3,5 mg / 24 horas (0,7-8,2) também. A massa cer-
vical foi entdo removida cirurgicamente e a histologia confirmou
a presen¢a de um paraganglioma. Realizou-se também a bidpsia
de um nodulo pulmonar, que foi sugestiva de NEN. Deste modo,
procedeu-se a excisdo pulmonar de trés nodulos, dois do lobo mé-
dio direito e um do segmento posterior do lobo direito. A histolo-
gia revelou lesdes de hiperplasia de células neuroenddcrinas, as
vezes formando “tumorlets”; e dois NEN tipicos; também foram
encontradas lesoes de bronquiolite constrictiva. Apos a cirurgia,
os sintomas do paciente melhoraram.

O estudo genético para as muta¢des das subunidades de succinato
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desidrogenase (SDH) - B, D e C, fator X associado ao MYC,
TMEM 127 ¢ VHL foram negativos.

Conclusdo: Este caso ilustra a ocorréncia simultanea de duas
condigdes raras: paraganglioma e DIPNECH. Como os paragan-
gliomas estdo associados a diferentes sindromes hereditérias, a
coexisténcia destas duas entidades levanta a hipotese de uma etio-
logia genética comum.

P 74. HIPERCALCITONINEMIA E INSULINOMA
— UMA RARA E PROVAVEL ASSOCIACAO

Dias D', Luiz HV', Ferreira A', Bastos F', Silva T', Manita I', Matos C',
Cordeiro MC', Raimundo L', Portugal J'

! Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil Hospital
Garcia de Orta, Almada, Portugal

Introducdio: Os insulinomas, embora raros, constituem os tumo-
res neuroendocrinos pancreaticos funcionantes mais frequentes.
A maioria sdo benignos e solitarios. Existem raros casos descri-
tos na literatura, de insulinomas secretores de calcitonina. Esta
hormona ¢ normalmente secretada pelas células parafoliculares
ou células C da tirdide, constituindo um marcador especifico e
sensivel do carcinoma medular da tirdide. Raramente é secretada
de forma ectdpica por outros tumores (ex: tumor carcinoide do
pulmao, carcinomas da mama, carcinomas do colon e raramente
por tumores endocrinos pancreaticos como VIPomas e tumores
secretores de gastrina), sendo ainda menos frequente produzida
pelos insulinomas. Os autores descrevem um provavel caso de um
insulinoma secretor de calcitonina.

Caso Clinico: Homen de 72 anos, sem antecedentes pessoais ou
familiares de relevo. Referenciado a consulta por quadro clini-
co caracterizado por episddios de lipotimias e parestesias da
boca e maos (8 meses de evolugdo) associado a hipoglicemias
graves pré-prandiais (27-41 mg/dL). A avaliac¢do efetuada revelou
hiperinsulinismo endégeno [insulina 27,2 mU/L (2-25) e pepti-
deo C 4,8 ng/mL (1,1-4,4), durante um episddio espontaneo de
hipoglicemia], com aumento da calcitonina 149 pg/mL (< 3). A
restante avaliagdo biquimica endocrinologica da fungao tiroideia,
eixo corticotrofico, IGF-1 ¢ metabolismo fosfo-calcico foi nor-
mal. A ecografia tiroideia revelou um microquisto no lobo direito
da tiroide. A ressondncia magnética abdominal identificou uma
lesdo com 17 mm no processo uncinado do pancreas e a citologia
aspirativa guiada por ecoendoscopia foi sugestiva de tumor neu-
roendocrino. O doente foi submetido a pancreatoduodenectomia e
colescistectomia, sem intercorréncias. Durante o tempo em que se
encontrou a aguardar cirurgia, iniciou diazéxido 300 mg/dia, com
aumento da dose para 450 mg/dia (por manter hipoglicémias).
Contudo, ndo tolerou o farmaco por retengdo hidrica, mesmo apds
introducdo de diurético tiazidico.

Actualmente encontra-se no sétimo dia pds-operatdrio com nor-
malizacao do perfil glicémico. Aguarda o resultado histologico e
imunohistoquimico da pega operatoria (nomeadamente da calci-
tonina no tumor), bem como o doseamento de calcitonina.
Conclusdo: Este caso podera corresponder a um caso incomum
de um insulinoma secretor de calcitonina, contudo a sua confir-
magao apenas sera possivel apos resultado imunohistoquimico do
tumor e dados do follow-up do doente

P 75. TUMOR CARCINOIDE? LINFOMA? - A
COMPLEXIDADE DA ABORDAGEM DIAGNOS-
TICA DO INTESTINO DELGADO



118

Costa C', Santos AP', Silva JP?, Duarte H’, Henrique R*, Torres I'

! Servigo de Endocrinologia, Instituto Portugués de Oncologia do Porto FG,
Porto, Portugal

? Servigo de Cirurgia Geral, Instituto Portugués de Oncologia do Porto FG,
Porto, Portugal

¥ Servi¢o de Medicina Nuclear, Instituto Portugués de Oncologia do Porto
FG, Porto, Portugal

* Servigo de Anatomia Patolégica, Instituto Portugués de Oncologia do Porto
FG, Porto, Portugal

Introducdo: Apesar do aumento da sua incidéncia nas Gltimas dé-
cadas, as neoplasias do intestino delgado sdo ainda consideradas
entidades raras. A auséncia de sintomatologia especifica, assim
como a falta de acuidade dos exames complementares de diag-
nostico, parecem ser os principais responsaveis pelo atraso do
diagndstico e pela incerteza perante uma lesdo neste 6rgdo.

Nos estudos mais recentes, os tumores carcindides representam
cerca de 40% das neoplasias primarias do intestino delgado, es-
tando localizados essencialmente no ileon distal. Uma vez que
sdo frequentemente ndo produtores, os sintomas sao inespecifi-
cos, podendo ser confundidos com multiplas lesdes benignas e/ou
malignas alocadas ao intestino delgado.

Caso Clinico: Mulher de 45 anos com antecedentes de anemia
ferripriva medicada com ferro oral e litiase biliar, enviada a con-
sulta de endocrinologia por um achado imagiologico. A tomogra-
fia computorizada abdominal relatava: ‘densificacdo com cerca
de 2,5 cm de contornos espiculados que sofre grande realce de
contraste, que se situa nos planos internos e superiores a zona da
ultima ansa do delgado e cego, ansa esta que apresenta paredes
espessadas (tumor carcinoide?).

A doente referia periodos de célicas abdominais pos-prandiais e
episodios esporadicos de diarreia. Negava flushing, hipersudorese
ou sintomas constitucionais.

A excrecdo urinaria de 5S-HIAA na urina de 24 horas assim como
o doseamento da cromogranina A e somatostina foram normais.
A PET-Ga68 revelava uma ténue captacdo numa ansa do ileon
terminal e adenopatias adjacentes, de etiologia incerta. A PET-
18F-FDG mostrava hipermetabolismo no ileon terminal, suspeito
de traduzir neoplasia metabolicamente activa e ténue captagao do
radiofarmaco em alguns ganglios adjacentes.

Uma vez que os exames complementares efectuados ndo foram
conclusivos e admitindo-se a possibilidade de tumor carcinodide, a
doente foi submetida a enterectomia direita e colecistectomia. O
resultado histolégico foi linfoma ndo Hodgkin da zona marginal,
tipo MALT, primadrio do intestino, estadio I-A.

Discussdo: Apesar da disponibilidade de técnicas mais precisas
no estudo do intestino delgado, este continua um ‘ponto cego’.
Embora as caracteristicas imagioldgicas possam ser muito suges-
tivas de um tipo de lesdo estas ndo sdo especificas, tornando a
analise histopatoldgica essencial no estabelecimento do diagnos-
tico definitivo.

P 76. DOENCA DE CUSHING E HIPERPARATI-
ROIDISMO PRIMARIO (SINDROME DE NEM
1/4-LIKE) — CASO CLINICO

Sara Donato', Helder Simdes'

! Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil, Lisboa,
Portugal

Introducgdo: A sindrome de Cushing e o hiperparatiroidismo sao
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muito raros na infancia/adolescéncia e a sua associagdo ainda
mais rara. Isto leva-nos a pensar na existéncia de um defeito ge-
nético (sindrome de neoplasias endocrinas multiplas (NEM) 1 ou
4). Apresentamos um caso desta rara associagao.

Caso Clinico: Doente de 19 anos com histéria familiar de hiper-
tensdo arterial (HTA), obesidade e tromboembolismo pulmonar.
Aos 15 anos de idade, por obesidade diagnosticada na primeira
infancia e acne, foi diagnosticada com sindrome do ovario poli-
quistico e medicada com contraceptivo oral que cumpriu transito-
riamente. Dois anos antes da vinda a nossa consulta teve episoi-
dio de trombose venosa profunda do membro inferior esquerdo,
encontrava-se em amenorreia secundéria desde ha um ano e meio
e apresentava HTA desde ha um ano. Ao exame objectivo desta-
cavam-se obesidade classe trés de predominio central, estrias pur-
puricas abdominais, hirsutismo na face, dorso e coxas, acne, face
em lua cheia, acantose nigricans, preenchimento dos escavados
supra-claviculares, bossa cervical e equimoses faceis. Da avalia-
¢do analitica destacavam-se cortisol livre urinario (CLU) de 2197
ng/24 horas (normal < 45 pg/24 horas), ACTH de 84,1 pg/mL
(normal < 46 pg/mL), cortisol de 24,4 ng/dL na prova de supres-
sdo com 1 mg de dexametasona, cortisol salivar matinal de 69,3
nmol/L (normal < 60 nmol/L) e nocturno de 59,7 nmol/L (normal
<15 nmol/L), célcio de 12,2 mg/dL (normal 8,4 — 10,2 mg/dL),
fosforo de 3,4 mg/dL (normal 2,3 —4,7 mg/dL) e PTH 105 pg/mL.
Em ressonancia magnética da sela turca identificou-se assimetria
hipofisaria, desvio da haste hipofisaria e, apos administragdo de
gadolineo, area grosseiramente nodular hipocaptante com 7 x 4
mm na vertente hipofisaria esquerda sugestiva de microadenoma.
Para exclus@o de produgao tumoral ectopica de ACTH, foi pedi-
do PET-TC galio-68 DOTANOC que permitiu excluir a presen-
¢a de outros tumores neuroendocrinos. Iniciou transitoriamente
terapéutica com metirapona até ser submetida a hipofisectomia
transfenoidal endonasal com o diagnostico histologico de hi-
perplasia corticotrofica da hipdfise, sem evidéncia de adenoma.
Clinica e analiticamente houve melhoria no pds-operatdrio com
recuperag@o das menstruacdes, perda de peso, descamacao cuta-
nea e melhoria da pressao arterial, CLU 12,4 ng/24 horas, cortisol
plasmatico 0,7 pg/dL e ACTH 6,6 pg/mL. Em relagdo ao estudo
do hiperparatiroidismo primario, em ecografia cervical identifi-
cou-se nddulo hipoecogénico com 8 x 4 mm, posterior ao lobo
esquerdo da tirdide, sugestivo adenoma da paratirdide e esta a
aguardar estudo complementar. Foi realizado estudo genético por
sequenciac¢do de “nova geragdo” dos genes NEM I, CDKNIB ¢
regides flanqueadoras deste Ultimo, com pesquisa de grandes de-
lec¢des/duplicagdes utilizando a técnica de MLPA que ndo identi-
ficou mutagdes germinais.

Conclusdo: Dada a raridade destas doengas nesta faixa etaria ¢
necessario um alto indice de suspei¢@o clinica. Uma vez que se
tratava de um caso de sindrome de Cushing ACTH-dependente,
com imagem sugestiva de adenoma hipofisario e perante a possi-
bilidade de estarmos perante um caso de NEM 1 ou NEM 4, fez-
se PET-TC galio-68 DOTANOC para exclusao de produgio ecto-
pica de ACTH, o que evitou a realizacdo de cateterismo dos seios
petrosos. O facto do estudo genético para estas duas sindromes ter
sido negativo leva-nos a pensar que existam outros defeitos gené-
ticos a data ainda desconhecidos responsaveis por este fendtipo.

P 77. UMA FORMA DE APRESENTACAO POUCO
COMUM DE UMA PATOLOGIA RARA

Liliana Fonseca', Lia Ferreira', Teresa Alves Pereira', Ana M. Lopes',
Ana Amado', Teresa Pereira', André Carvalho', Sofia Teixeira',
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Introdugdo: O paraganglioma é um tumor neuroendcrino extra-
-adrenal, raro, que tem origem das células cromafins do sistema
paraganglionar simpético ou parassimpatico. A maioria sdo tumo-
res benignos, mas dependendo da sua localizagdo e da presen-
¢a de mutagdes genéticas, a probabilidade de malignidade pode
aumentar para aproximadamente 25%. A metastizagdo é mais
frequente nas sindromes hereditarias e associados a mutagdo do
gene SDHB.

Caso Clinico: Mulher de 20 anos, raca caucasiana, sem antece-
dentes relevantes. Sem historia familiar de neoplasias neuroen-
docrinas e sem clinica/sinais sugestivos de sindrome genética
associada.

Recorre ao Servigo de Urgéncia por quadro de disuria e dor no
flanco direito desde ha 4 dias. Referia ainda episddios de palpita-
¢des com cerca de 1 més de evolucdo. Negava agravamento das
cefaleias, dor toracica, dispneia, lipotimia ou sincope.

A admissdo, TA 131/69 mmHg, objectivada elevagio dos para-
metros inflamatorios e sedimento urinario activo. Assumida
piclonefrite aguda e realizada tomografia computorizada (TC)
abdomino-pélvica para exclusdo de complicagdes. TC abdomi-
no-pélvica a descrever “uretero-hidronefrose a direita, bacinete
com 3,9 cm de eixo AP, condicionada por envolvimento do ureter
pélvico direito por uma volumosa lesdo anexial com 9,8 cm de
maior eixo, solida, vascularizada com neo vasos, com uma area
quistica central, suspeita de lesdo neoformativa primaria anexial.
Adenopatia vascularizada com 3,7 c¢cm junto aos vasos iliacos
comuns esquerdos.”

Internada na Ginecologia para laparotomia exploradora. Relato
cirurgico a descrever massa retroperitoneal com cerca de 10 cm
muito vascularizada, de consisténcia elastica, condicionando hi-
dronefrose a direita. Tumor muito friavel e hemorragico. Muita
instabilidade hemodindmica no per — operatodrio alternando pe-
riodos de hipertensao e taquicardia (complexos estreitos com FC
de 180 bpm e TAS 240 mmHg) e hipotensdo grave. Descritos
2 episddios de peri-paragem, interrompido o procedimento, com
transferéncia para a UCIM. Por suspeita de paraganglioma con-
tactada a Endocrinologia para prosseguir estudo.

Metanefrinas plasmaticas: metanefrina 4,7 X o normal e norme-
tanefrina 2,6 x o normal; metanefrinas urinarias aumentadas com
predominio de normetanefrina (4,6 x o limite superior do nor-
mal) nas urindrias. Catecolaminas urinarias também aumentadas:
noradrenalina 4,3 x o normal. Cintigrafia corporal 123 IMIBG
a descrever 2 focos de captagdo anomala e aumentada: o maior
localizado no hipogastro, discretamente a direita da linha média
e 0 menor na regido umbilical a esquerda da linha média. Focos
compativeis com os achados descritos na TC, sugerindo lesdes
com actividade catecolaminérgica aumentada.

Assumido provavel paraganglioma secretor de catecolaminas
com metastizagdo ganglionar provavel. Iniciou bloqueio alfa e
beta adrenérgico, com fenoxibenzamina e propanolol, atingin-
do doses de fenoxibenzamina de 30 mg/dia. Foi submetida a
intervengdo cirtrgica que decorreu sem complicagdes. Enviado
para histologia as seguintes pecas cirurgicas: a lesdo retroperi-
toneal direita com anexo direito e 1/3 caudal do ureter direito,
ganglios iliacos externos direitos ¢ comuns esquerdos.

Aguarda neste momento o resultado da anatomia patologica e do
estudo genético.
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Discussdo: O paraganglioma retroperitoneal ¢ um tumor neu-
roendodcrino raro, que como demonstra o presente caso deve ser
suspeitado quando se detecta uma lesdo retroperitoneal vasculari-
zada, a sua ndo suspeigao pode ser fatal para o doente.

P 78. UM CASO INVULGAR DE SINDROME DE
CUSHING

Joana Lima Ferreira', Fernanda Estevinho', Ana Paula Vaz', Paula Fontes',
Teresina Amaro', Ana Paula Marques'

! Servigo de Endocrinologia, Oncologia, Pneumologia e Anatomia Patoldgica,
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Introdugdo: A sindrome de Cushing ¢ dependente da ACTH ge-
ralmente devido a um tumor hipofisario. Muito raramente ¢ de-
pendente da secre¢do ectopica de ACTH associado a neoplasias,
como o “carcindide” bronquico. Os tumores neuroendocrinos do
pulmao (NET) sdo classificados em carcindide tipico, carcindide
atipico, carcinoma de grandes células (LCNEC) e carcinoma de
pequenas células (SCLC), podendo ou ndo ser funcionantes.
Caso Clinico: Homem de 58 anos, com historia de tabagismo ati-
vo no passado, hipertensdo arterial (HTA), diabetes mellitus tipo
2 e dislipidemia.

Por tosse seca ha trés meses recorreu ao SU. O estudo revelou na
tomografia computorizada toraco-abdominal duas massas solidas
de 54 x 47 x 45 mm e 59 x 28 mm. A broncofibroscopia com biop-
sia mostrou um NET primario do pulmao bem diferenciado, com
positividade para cromogranina A (Crg A) e sinaptofisina, sem
necrose nem mitoses, Ki67 2% - 3% — carcinoéide tipico.

PET Ga DOTA NOC revelou captagdo discretamente aumenta-
da a nivel da massa hilar direita, lobo superior direito e ganglios
hilares e mediastinicos. Doseamento de Crg A de 148 ng/mL (<
100) e 5-acido-hidroxi-indolacético (SHIAA) de 31,8 mg/24 ho-
ras (2-10).

Repetiu bidpsia (outro local), mantendo o mesmo diagnostico.
Realizou ressondncia magnética toracica que mostrou extenso
contacto da massa com a veia cava superior ¢ ramos da artéria
pulmonar direita. Mediante amostragem limitada e manifestagoes
imagiologicas realizou quimioterapia (QT) com 4 ciclos de cis-
platino e etoposideo. Por progressdo iniciou octredtido. Desde
o inicio o doente apresentou alteragdes hidroeletroliticas (HE)
de dificil corregdo. Por suspeita de tubulopatia pela cisplatina
o doente foi internado. Avaliado por Endocrinologia, o doente
apresentava bom estado geral, hipertensdo arterial (HTA) e hi-
perglicemia ndo controladas; sem estigmas de doenca endodcri-
na. Analiticamente com K+ entre 1,8 e 2,8 mEq /L (3,4-5,1), Mg
2+ 1,5 mg/dL (1,6-2,6), Na+ entre 141 e 146 mEq/L (136-145)
e Ca2+ 0,98 mmol/L (1,15-1,35), mesmo sob suplementacdo de
potassio e magnésio em altas doses. Foi levantada a suspeita de
producdo ectopica de ACTH. O estudo revelou ACTH de 422 pg/
mL (7,2-63,3), cortisoluria das 24 horas de 1761 ug/dL (4,3-176),
Crg A 941 ng/mL e SHIAA 21,9 mg/24 horas. A PET-FDGlicose
mostrou captagao muito intensa a nivel das massas pulmonares,
adenopatias e suprarrenais.

Iniciou metirapona com aumento progressivo até 1500 mg/dia,
com melhoria clinica e resolucdo das alteragdes idnicas. Fez ra-
dioterapia da massa pulmonar. Efetuou everolimus durante trés
meses, que suspendeu por alteragdes do estado geral, varias in-
fegdes respiratorias e quadro demencial. Apresentou progressivo
agravamento do estado geral, mantendo a metapirona e medidas
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de suporte. Morreu dois anos ap6s o diagnostico por nova pneu-
monia.

Discussdo: Trata-se de um doente com diagndstico inicial por
biopsia de NET tipico do pulmdo, mas que a clinica e os exames
auxiliares de diagndstico eram a favor de uma forma mais agres-
siva (SCLC? LCNEC?). Este caso mostra a importancia de consi-
derar a heterogeneidade do tumor e a dificuldade de classifica-lo
corretamente, tendo em conta a incongruéncia dos dados.

Apesar da raridade dos NET e sobretudo da sua produgdo mul-
tihormonal, ¢ crucial pensar neste diagndstico. A confirmagao
desta suspeita neste doente permitiu melhorar a qualidade de vida
do doente pelo bloqueio farmacologico da produgao de cortisol,
com correcdo da hiperglicemia, HTA e distarbios HE.

P 79. CIRURGIA BARIATRICA — SATISFACAO
COM O TRATAMENTO A LONGO PRAZO

Ana Lopes', Teresa Pereira', Liliana Fonseca', Lia Ferreira', Sofia Teixeira',
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! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar e
Universitario do Porto, Porto, Portugal

? Unidade de Nutri¢do do Centro Hospitalar e Universitdario do Porto, Porto,
Portugal

¥ Universidade Fernando Pessoa, Porto, Portugal

Introdugdo: A obesidade associa-se a redugdo da qualidade de
vida e considera-se que esta melhora apods a cirurgia. Contudo,
a relacdo entre qualidade de vida e perda ponderal nao ¢ linear,
reconhecendo-se cada vez mais a importancia da realizagdo das
expectativas dos doentes. A andlise do impacto da cirurgia baria-
trica (CB) na qualidade de vida ¢ complexa, mas é um componen-
te essencial da avaliagdo do seu sucesso.

Objetivos: Avaliar a satisfacdo a longo prazo com o tratamento
cirrgico da obesidade em individuos submetidos a CB no Centro
Hospitalar e Universitario do Porto (CHUP).

Material e Métodos: Todos os individuos submetidos a CB no
CHUP entre 2010 e 2012 foram convidados, por carta e/ou tele-
fone, a participar voluntariamente numa agao de sensibilizagdo
no Dia Mundial da Obesidade de 2017. Foi distribuido o questio-
nario de satisfagdo de cirurgia bariatrica, previamente construido
e validado, constituido por 22 itens, pontuados numa escala 1-5,
sendo 1: muito insatisfeito a 5: muito satisfeito. Foi aplicado tam-
bém um questiondrio relativo as expectativas pré- CB, incluindo
peso idealizado, e a recomendagdo a terceiros e arrependimento
em relagdo ao procedimento.

Resultados e Conclusées: Dos 161 individuos contactados, fo-
ram avaliados 23 doentes, todos submetidos a bypass gastrico;
82,6% sexo feminino, idade média de 53,4 + 9,2 anos, indice de
massa corporal (IMC) atual médio de 28,8 + 3,9 kg/m2 e tempo
médio pos-cirurgia de 64 meses (58-91 meses).

As expectativas mais expressivas relativas a CB relacionaram-
se com a melhoria da saude (100% dos doentes) e a reducdo de
peso (95,7% dos doentes). Contrariamente, as expectativas rela-
cionadas com a afetividade, sexualidade e autonomia na higiene
parecem menos significativas (26,1% dos doentes em cada um
dos aspetos). A cirurgia voltaria a ser realizada por 91,3% dos
doentes e 87% recomenda o tratamento. O excesso de IMC perdi-
do (%EIMCP) idealizado foi de 88,7 + 21,1 kg/m2, sem diferenca
estatisticamente significativa face ao %EIMCP real (80,9 + 20,5
kg/m?2).
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Relativamente a satisfa¢do, os doentes mostram-se satisfeitos a
muito satisfeitos na quase totalidade dos dominios avaliados e ne-
nhum aspeto trouxe insatisfagdo. Os resultados menos favoraveis
referiram-se a necessidade de tomar medicag@o para toda a vida
(grau de satisfagdo neutro). Nao se identificaram correlagdes sig-
nificativas entre o %EIMCP e a satisfacao nos diferentes itens.
Os resultados obtidos sugerem satisfagdo a longo prazo com o
tratamento cirrgico da obesidade. A expectativa relativa a perda
ponderal revelou-se concordante com a perda ponderal efetiva,
contrariamente a literatura. O tamanho reduzido da amostra e o
viés de participagdo, poderdao explicar este resultado. A avalia-
¢do das expectativas e da satisfagdo com o tratamento, apesar de
complexa, deveria ser parte integral da avaliagdo destes doentes,
permitindo uma analise completa e realista do sucesso terapéutico
da CB.

P 80. UMA CAUSA RARA DE HIPERTENSAO SE-
CUNDARIA: A PROPOSITO DE UM CASO CLIi-
NICO
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Introdugdo: Os tumores justa-glomerulares (reninomas) sio
causas raras de hipertensdo arterial (HTA) secundaria. Estes cur-
sam habitualmente com HTA de dificil controlo, hipocaliémia,
hiperreninémia e hiperaldosteronismo secundario. Apresentam-se
habitualmente como lesdes pequenas (< 1 cm) e sdo mais comuns
em adolescentes ou adultos jovens. Embora raros, devem ser con-
siderados na abordagem diagnostica de uma hipertensao arterial
secundaria, visto tratar-se de uma causa potencialmente curavel.
Caso Clinico: Doente, sexo feminino, 45 anos, com historia pes-
soal de HTA de dificil controlo associada a hipocaliémia desde
os 35 anos, medicada com perindopril/amlodipina, metoprolol e
espironolactona. Foi enviada a consulta de Endocrinologia e apds
suspensdo da espironolactona e correccao da caliémia foi veri-
ficado hiperaldosteronismo secundario: aldosterona 44,3 ng/dL
(4-28 ng/dL), renina >1000 mUI/mL (4,4-46,16 mUI/mL). Reali-
zou tomografia computorizada, que identifica “formag¢do nodular
heterogénea localizada no 1/3 médio do rim direito, com 37 mm
de didmetro; artérias renais com calibre normal”. Foi realizada
nefrectomia parcial, com excisdo de tumor de 2,5 cm, cuja analise
histologica confirmou o diagnostico de reninoma. Apds a cirurgia,
as analises revelaram normalizag@o dos niveis de aldosterona (9,2
ng/dL) e renina (1,20 mUI/mL). A doente mantém-se sem qual-
quer medicagdo anti-hipertensora, mantendo um perfil tensional
normal em ambulatorio.

Discussdo: Os reninomas sdo tumores raros (descritos cerca de
100 casos na literatura), constituem uma causa potencialmente
curavel de hipertensdo arterial secundéaria e apresentam geral-
mente comportamento benigno. O seu diagnostico deve ser con-
siderado em doentes com HTA de dificil controlo, hipocaliémia e
hiperaldosteronismo secundario, nos quais a doenga renovascular
ou parenquimatosa tenha sido excluida. No estudo do caso supra-
citado, atendendo a indicacao cirtrgica proposta por Urologia in-
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dependentemente do comportamento funcional do tumor, a eleva-
da suspeita clinica e para comodidade da doente, optimos por ndo
suspender os farmacos anti-hipertensores em curso, a exce¢ao da
espironolactona. A resseccao cirargica do tumor € o tratamento de
escolha e leva a normalizago da tensdo arterial.

P 81. SINDROME POLIGLANDULAR AUTOIMU-
NE DO TIPO 1 - RELATO DE UM CASO CLINICO

Paulo Carvalho Ferreira', Delfina Alvarez’, Filipe Mota'

! Servigo de Endocrinologia, Hospital Pedro Hispano, ULS Matosinhos,
Matosinhos, Portugal
? Hospitais da Luz, Portugal

Introdugdo: A sindrome poliglandular auto-imune do tipo 1 ¢
uma entidade rara, de apresentacdo tipica na infancia, caracteri-
zada por uma combinagdo variavel de doengas autoimunes en-
docrinas e ndo enddcrinas que diferem nas suas caracteristicas
imunoldgicas. Essa heterogeneidade fenotipica pode dificultar a
identificag@o desta sindrome.

Apresentagdo de um caso clinico de sindrome poliglandular auto-
-imune do tipo 1 atipico na combinag@o de patologias auto-imu-
nes e na sua sequéncia de apresentagao.

Colheita da anamnese e realizagdo de exame fisico e de exames
complementares de diagndstico.

Caso Clinico: Senhora de 33 anos observada por ter apresentado
amenorreia secundaria aos 13 anos de idade, sendo diagnosticada
nessa data com hipogonadismo hipergonadotrofico (HH) e hipo-
tiroidismo primario auto-imune. Iniciou suplementagdo com an-
ticontraceptivo oral (ACO) e levotiroxina. Aos 14 anos de idade
foi diagnosticada com hipoparatiroidismo primario iniciando te-
rapéutica com calcio e colecalciferol. Apresenta como anteceden-
tes familiares dois primos maternos com hipotiroidismo primario.
O desenvolvimento estato-ponderal foi normal. Aos 30 anos de
idade foi referenciada a consulta de Endocrinologia do adulto
para seguimento. Durante a anamnese, a paciente referiu astenia
progressiva com mais de um ano de evolugdo. O exame fisico ndo
apresentou alteragdes relevantes, nomeadamente hiperpigmenta-
¢do da pele e mucosas. Do estudo efectuado, destaca-se analiti-
camente cortisol — 3,7 pg/dL (3,7 - 19,4), ACTH — 451,7 pg/mL
(7,2 - 63,3), TSH — 3,04 pUI/mL (0,35 - 4,94), T4 livre — 1,42 ng/
dL (0,7 - 1,48), T3 livre — 2,34 pg/mL, (1,71 - 3,71), anticorpos
anti-tireoglobulina — 6,3 Ul/mL (< 4,11), anticorpos anti-TPO —
14,7 Ul/mL (< 5,61), calcio ionizado — 1,07 nmol/L (1,15 — 1,35),
paratormona — 7,8 pg/mL (15,0 - 68,3), anticorpos anti-células
parietais — positivo, vitamina B12 — 328 pg/mL (189 - 883), crea-
tinina — 1,1 mg/dL (0,6 - 1,1), ureia — 41 mg/dL (15 - 40) e TFG
— 66,20 mL/min/ 1,73 m2. Foi suspenso temporariamente o ACO
que confirmou o diagnéstico de HH: LH — 39,23 mUI/mL (2,39
- 74,24), FSH - 92,22 mUI/mL (3,35 - 20,82), estradiol — 19 pg/
mL (21 - 649). A ecografia renal ndo revelou alteragdes ¢ a densi-
tometria 6ssea mostrou osteopenia secundaria ao nivel da coluna
lombar. Actualmente, encontra-se medicada com hidrocortiso-
na 15 mg por dia e fludrocortisona na dose de 0,05 mg por dia
pela insuficiéncia adrenal primaria. Mantém desogestrel 75 pg,
levotiroxina 112 pg, carbonato de calcio e iniciou calcitriol 25
pg 1 comprimido de 12/ 12 horas. Aguarda estudo do gene A/RE.
Conclusédes: A sindrome poliglandular auto-imune do tipo 1 re-
veste-se nao s6 de heterogeneidade na apresentacdo das diver-
sas doengas possiveis, mas também no surgimento temporal das
mesmas, que se admitia, no passado, mais previsivel. Neste caso,
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apresentou-se inicialmente por HH e hipotiroidismo primario au-
to-imune, seguindo-se hipoparatiroidismo primario na idade pe-
diatrica e por fim insuficiéncia adrenal primaria na idade adulta.
De notar a auséncia até ao momento de manifestagdes comuns
como a candidiase mucocutanea cronica ou a diabetes mellitus.
A positividade para anticorpos anti-célula parietal e o declinio da
fung@o renal alertam para a importancia de despistar o desenvol-
vimento de anemia perniciosa e de nefrite tubulointersticial.

P 82. RIANCA COM BAIXA ESTATURA E NiVEIS
ELEVADOS DE IGF-1

Rita Bettencourt-Silva'**, Rita Cardoso*, Jodo Martins’, Joana Caetano®,
Isabel Dinis*, Alice Mirante*

! Servi¢o de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar
de Sao Joado, Porto, Portugal

? Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Porto, Portugal

Y Instituto de Investigagdo e Inovagdo em Saiide, Universidade do Porto,
Porto, Portugal

* Unidade de Endocrinologia, Hospital Pedidtrico de Coimbra, Centro
Hospitalar e Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal

 Hospital Pedidtrico de Coimbra, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal

Introdugdo: A baixa estatura ¢ um dos motivos mais frequentes
de referenciag@o a consulta de Endocrinologia Pediatrica. A se-
cre¢do hipofisaria de somatotropina estimula a sintese hepatica
de insulin growth factor-1 (IGF-1), cujas acg¢des periféricas sdo
fundamentais para o crescimento ¢ metabolismo. A alteragdo da
integridade do eixo hipotalamo-hipofise-IGF-1, uma nutrigao ina-
dequada e a presenga de doengas sistémicas podem comprometer
gravemente o crescimento.

Caso Clinico: Lactente do sexo feminino nascida por parto euto-
cico as 37 semanas de gestagdo, pequena para a idade gestacional
(peso 2320 gr [-1,5 DP] e comprimento 42,5 cm [-2,3 DP]) e com
microcefalia (perimetro cefalico 29,6 cm [-2,6 DP]). Indice de
Apgar 5/9 ao 5° minuto e hiperbilirrubinemia neonatal com neces-
sidade de fototerapia. Dos antecedentes familiares, destaca-se a
baixa estatura da mae (148,5 cm [-2 DP]) e estatura alvo familiar
de 155 cm (-1 DP), sem outros antecedentes familiares de relevo.
Por baixa estatura, baixo peso e microcefalia foi referenciada a
consulta de Endocrinologia Pediatrica aos 5 anos de idade. Evolu-
¢do estaturoponderal entre -3 e -2 DP e perimetro cefalico -2 DP.
Durante a infancia apresentou um desenvolvimento psicomotor
adequado até a idade escolar, desde entdo com dificuldades de
aprendizagem com reprovagdo de um ano lectivo. Nega historia
de hipoglicemias ou surdez. A observagio sem dismorfismos ou
assimetrias evidentes, sinais de desnutri¢ao ou evidéncia de doen-
ca aguda. Em termos analiticos, sem hiperinsulinemia ou altera-
¢oes do hemograma, ionograma, perfil lipidico, fun¢des hepatica,
renal e tiroideia, anticorpos anti-transglutaminase negativos. O
estudo hormonal revelou valores de IGF-1 aumentados de forma
persistente (entre +1,65 e +4,51 DP) e niveis normais de IGF-BP3
(IGF-binding protein 3). A idade 6ssea era compativel com a ida-
de cronologica. A ressondncia magnética excluiu lesdes do SNC,
hipotaldmicas ou hipofisarias. O estudo cromossémico revelou
um cariotipo 46, XX. Atualmente com 13 anos, mantem baixo
peso 30,7 kg (), baixa estatura com 136 cm (-2,87 DP) e apresenta
estadio de Tanner M3P5, sem menarca.

Conclusdo: A baixa estatura pode ter repercussdes psicologicas
sobretudo durante a adolescéncia, sendo importante o diagndstico
etiologico. Este caso parece configurar uma baixa estatura mono-
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génica, dada a baixa estatura da mae. Esta crianga com restrigao
de crescimento intra-uterino, baixa estatura, microcefalia e niveis
séricos elevados de IGF-1 apresenta um perfil hormonal muito
raro, que pode representar uma mutagdo do receptor do IGF-1 ou,
embora menos provavel, uma produgio de IGF-1 metabolicamen-
te inativo. O estudo molecular que se encontra em curso pode ser
fundamental para determinar a etiologia da baixa estatura e futuro
aconselhamento genético.

P 83. MANIFESTACOES ENDOCRINAS DA SiN-
DROME DE WOODHOUSE-SAKATI — UM CASO
PORTUGUES

Diana Oliveira', Sandra Paiva', Pedro Louro’, M Carmo Macario’,
Jodo Durées®, Diana Martins', Mara Ventura', Adriana Lages',
Nelson Cunha', Francisco Carrilho'

!"Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo — Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal

2 Unidade de Genética Médica, Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, Coimbra, Portugal

3 Servigo de Neurologia, Centro Hospitalar e Universitirio de Coimbra,
Coimbra, Portugal

Introdugdo: A sindrome de Woodhouse-Sakati (SWS) é uma
doenga autossomica recessiva rara causada por mutagdes no gene
DCAF17 que afeta primariamente os sistemas endocrino e neuro-
logico. Associa-se a hipogonadismo, diabetes mellitus, hipotiroi-
dismo, hipoacusia neurossensorial, alopecia e achados extrapira-
midais. O tratamento ¢ sintomatico e baseado numa abordagem
multidisciplinar. Estdo descritos menos de 80 casos na literatura.
Caso Clinico: Descreve-se o caso de uma mulher de 29 anos com
dismorfismo facial, alopecia, atraso cognitivo ligeiro e hipoacu-
sia neurossensorial, referenciada a consulta de Endocrinologia
por hipotiroidismo primario com autoanticorpos negativos, hi-
pogonadismo hipergonadotrofico com ovarios nao visualizados
em ecografia pélvica, e diabetes mellitus diagnosticada aos 19
anos de idade. Estava medicada com levotiroxina, drospireno-
na+etinilestradiol e antidiabéticos orais. Iniciou insulinoterapia
por agravamento progressivo do controlo glicémico. Detetada
positividade fraca para anticorpos anti-ilhéus de Langerhans e
positividade para anticorpos anti-GADG65. IGF1, GH, prolactina,
cortisol e ACTH normais. Défices neurologicos instalados de for-
ma progressiva, incluindo disartria, disfagia, distonia dos mem-
bros inferiores e tetraparesia espastica. A RM cerebral mostrou
leucodistrofia generalizada. A doente ¢ filha tnica de um casal
consanguineo ¢ nao ha historia de SWS na familia. Apds exclusio
de patologias genéticas, metabdlicas e mitocondriais comuns, foi
colocada a suspeita de SWS, e a sequenciagao do gene DCAF17
detetou a variante ¢./091+27>C em homozigotia. Apesar de esta
variante ndo estar descrita na literatura, dado que afeta o local
dador de splicing do intrdo 10 e provavelmente causa o skipping
do exdo 10, ¢ provavelmente patogénica.

Discussdo: Na presenga de varias alteragcdes endocrinas associa-
das a envolvimento multissistémico ¢ fundamental excluir patolo-
gias de origem genética identificavel. A avaliagdo clinica cuidada
permite o diagndstico e o aconselhamento genético. Neste caso foi
encontrada uma nova variante homozigoética do gene DCAF17.
Os mecanismos patogénicos da SWS ndo estdo completamente
esclarecidos. Ao contrario dos casos previamente descritos, no
caso apresentado a autoimunidade relacionada com a diabetes foi
positiva e a IGF1 estava dentro dos limites da normalidade. As
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consequéncias endocrinas da SWS sao um dos motivos principais
para o seguimento frequente destes doentes.

P 84. LIPOAFERESE PELA TECNICA MONET
EM DOENTE COM HIPERCOLESTEROLEMIA
FAMILIAR HETEROZIGOTICA

Lia Ferreira', Liliana Fonseca', José Alexandre Queirds?,
Anselmo Madureira’, Maria Helena Ramos', Rui Carvalho',
Isabel Mangas Palma', Helena Cardoso'

! Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo do Centro Hospitalar e
Universitario do Porto, Porto, Portugal

? Servigo de Nefrologia do Centro Hospitalar e Universitdrio do Porto, Porto,
Portugal

Introdugdo: A lipoaferése ¢ uma opgao terapéutica eficaz em
doentes com hipercolesterolemia grave intolerantes ou resistentes
a terapéutica médica. Ha varias técnicas de lipoaferése disponi-
veis, todas elas com descrigao de redugdes significativas e agudas
dos niveis plasmaticos de colesterol das lipoproteinas de baixa
densidade (LDL-c). No nosso centro, ¢ tradicionalmente utili-
zada a técnica de adsorcdo direta de lipoproteinas (DALI). No
caso apresentado foi realizada pela primeira vez no nosso centro
a técnica de membrane filtration optimised novel extracorporeal
treatment (MONET).

Caso Clinico: Apresentamos o caso de uma doente do sexo femi-
nino com 47 anos, com dislipidemia grave diagnosticada aos 35
anos em analises de rotina, com presenca de xantelasmas e xanto-
mas tendinosos e sem evidéncia de doenga aterosclerdtica. Com
obesidade grau 2, com indice de massa corporal (IMC) de 36,9
kg/m2, hipertensao arterial medicada com antagonista dos canais
de célcio e historia familiar de dislipidemia — mae, irmaos e dois
filhos com hipercolesterolemia. Sem outros fatores de risco car-
diovascular, nomeadamente habitos tabagicos, diabetes mellitus,
histéria de doenga cardiaca isquémica familiar precoce.
Medicada inicialmente com rosuvastatina 20 mg/dia e ezetimibe
10 mg/dia mas desenvolveu quadro incapacitante de mialgias que
obrigou a suspensao da terapéutica. Por intolerancia as estatinas
e recusa em fazer ezetimibe, estava medicada com Nutracéuticos
- Armolipid Plus (suplemento com levedura vermelha do arroz,
berberina policosanol) e apresentava o seguinte perfil lipidico:
colesterol total (CT) — 331 mg/dL, triglicerideos (TG) — 110 mg/
dL, colesterol de lipoproteinas de elevada densidade (HDL-c) - 42
mg/dL, LDL-c — 267 mg/dL e lipoproteina (a) - 54,8 mg/dL. Res-
tante estudo analitico sem alteragdes. O estudo genético mostrou
a presenca de uma mutacdo funcional em heterozigotia no gene
LDLR.

Perante o estudo e a intolerancia a terapéutica com estatinas a
doente foi proposta para tratamento com lipoaferése. Em Abril
de 2016 durante a primeira sessdo de lipoaferese pela técnica de
DALI a doente desenvolveu um quadro dor toracica, dispneia
e broncospasmo que reverteu com suspensao do tratamento e
com corticoterapia. Este episodio foi assumido como uma rea-
¢do anafilatica provavelmente associada ao filtro utilizado nesta
técnica, pelo que em Setembro de 2016 ¢ submetida a sessdo de
lipoaferése pela técnica de MONET. Completou a sessdo sem in-
tercorréncias, com redugdes agudas no final da sessdo de 53,7%
no CT, 57,2% nos TG, 57,3% no LDL-c ¢ de 28,7% no HDL-c.
No entanto, na segunda sessao de lipoaferése pela técnica de MO-
NET, a doente desenvolve novamente quadro de dispneia e dor
toracica que reverteu com a suspensdo do tratamento.
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Perante a intolerancia ao tratamento com estatinas e lipoaferese,
a doente aguarda autorizagdo hospitalar para iniciar tratamento
com inibidores da proprotein convertase subtilisin/kexin type 9
(PCSKD9).

Discussédo e Conclusdo: A sessio de lipoaférese com a técnica
MONET permitiu confirmar a eficacia da técnica (redugdo de
LDL-c DE 57,3%). A lipoaferese ¢ uma técnica muito eficaz e
segura no tratamento da hipercolesterolemia grave em doentes in-
tolerantes ou resistentes a terapéutica médica disponivel.
Apresentamos um caso “impar” de uma doente com hipercoles-
terolemia familiar heterozigdtica com intolerancia a terapéutica
farmacologica e ndo farmacoldgico - lipoaferése pela técnica de
DALI e pela técnica de MONET.

P 85. PARAGANGLIOMA CERVICAL, CARCINO-
MA PAPILAR MULTIFOCAL DA TIROIDE E MA-
CROPROLACTINOMA - UM CASO

José Margalo!, Rita Domingues', Maria Jodo Bugalho'

! Hospital de Santa Maria, Lisboa, Portugal

Introdugdo: A presenga concomitante de diferentes neoplasias
com ponto de partida em glandulas enddcrinas, por vezes asso-
ciadas a componentes ndo enddcrinos, tem merecido a atengdo
da comunidade cientifica registando-se, nos finais do século XX,
avangos notaveis no conhecimento dos mecanismos moleculares
subjacentes a algumas destas associagdes.

As sindromes classicas, tém vindo a somar-se outras, das quais,
a sindrome de paragangliomas/feocromocitomas ¢ um exem-
plo. Nesta sindrome, o paraganglioma ¢ o componente mais
prevalente, podendo associar-se, com menor penetrancia, outros
componentes como os tumores hipofisarios.

Caso Clinico: Mulher de 71 anos seguida em consulta de En-
docrinologia com os seguintes diagndsticos sequenciais: para-
ganglioma ndo funcionante do corpo carotideo esquerdo, sem
indicagdo cirtrgica segundo decisdo de equipa multidisciplinar.
Microcarcinoma papilar — 2 focos capsulados, um de 5 mm, va-
riante classica e outro de 2 mm, variante folicular - pT1a(m)NO.
Macroprolactinoma sob terapéutica com cabergolina, com boa
resposta laboratorial (normalizacdo da prolactinemia e reversao
de hipogonadismo hipogonadotrofico) e imagioldgica. Sem histo-
ria familiar de tumores enddcrinos. Sem filhos.

O estudo molecular identificou, em heterozigotia, uma alteragao
no exao 3 do gene VHL: p.Lys196Glu(c.586>G).

Discussdo e Conclusdo: Este parece ser o primeiro caso clinico
descrito na literatura com a presenga destes trés tumores endocri-
nos. Esta coexisténcia e a multifocalidade do carcinoma da tiroide
sugerem predisposicao genética.

O estudo genético foi feito na sequéncia do diagndstico inicial
de paraganglioma e o painel de genes estudado incluiu: SDHX,
VHL, RET.

Na analise in silico, a alteracdo identificada foi considerada pato-
génica (SIFT) ou possivelmente patogénica (Polyphen). A tnica
descricdo da mesma variante foi feita por grupo portugués que a
identificou, em homozigotia, em doente com eritrose congénita
secundaria. Esta doente tinha hemograma normal. A verdadeira
relevancia clinica deste achado fica em aberto.
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P 86. CARCINOMA DE CELULAS ACINARES
DA PAROTIDA ASSOCIADO A SINDROME DE
CUSHING PARANEOPLASICA — UM CASO CLI-
NICO RARO
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Introdugdo: O carcinoma de células acinares primario (CCA) ¢
um tumor raro das glandulas salivares (GS), constituindo 1% -
3% de todas as neoplasias das GS, mais frequente em mulheres,
dos 40 aos 60 anos de idade. A sua causa ainda ¢ desconhecida
e o Unico fator de risco bem estabelecido ¢ a radiacdo ionizante.
A metastizagdo ocorre em 10% -15% dos casos, 35% tendem a
recidivar e a taxa de mortalidade associada a doenca ¢é de cerca
de 16%. A resse¢do cirtrgica ¢ o tratamento gold-standard, mas
a radioterapia pode ser um importante recurso terapéutico em al-
guns casos e, mais raramente, a quimioterapia no CCA avangado.
Caso Clinico: Homem de 46 anos referenciado aos cuidados
hospitalares por parestesias, mal-estar geral e hipocalemia de
2,5 mEq/L. De salientar historia prévia de ndédulo pericéntrico
na glandula submandibular esquerda diagnosticado 1 ano antes,
hipertensao e dislipidemia diagnosticadas ha 4 meses e também
diabetes mellitus (DM) de novo diagnosticada no més anterior.
Andlises de ambulatério mostraram hipercortisolismo endégeno,
tendo sido admitido no Servigo de Endocrinologia para melhor es-
clarecimento e investigagdo. O estudo hormonal revelou: ACTH
206,8 (< 63,3) ng/L, cortisol 30,1 (6,2-19,4) pg/dL; cortisoluria,
cortisol salivar as 24 horas e teste de supressao com baixa dose de
dexametasona confirmaram a sindrome de Cushing (SC); o teste
de supressdo com alta dose de dexametasona foi compativel com
SC ectopica. O estudo imagiologico inicial revelou varias lesdes
nodulares hepaticas, sugestivas de lesdes secundarias por proces-
so neoplasico. Prosseguiu-se a investigacdo, com documentagao
imagiologica e citologica de provavel neoplasia primaria da pa-
rotida com metastizagdo hepatica. Foi realizado octreoscan, com
hiperfixacdo na glandula parotida e discreta expressao nas me-
tastases hepaticas. A PET-Gallium ndo revelou zonas andmalas
de hiperfixagao. O doente foi submetido a parotidectomia direita,
com diagnostico histologico de CCA, pT3NxR1, sem diferencia-
¢do neuroenddcrina, Ki67 70%. A reavaliacdo imagioldgica mos-
trou progressao da doenga, com metastizagdo pulmonar e Ossea,
pelo que o doente iniciou quimioterapia. Entretanto, o hipercor-
tisolismo foi controlado com metirapona (3 g/dia), cetoconazol
(400 mg/dia) e lanredtido (120 mg/més).

Conclusdo: Os autores apresentam um caso raro de CCA, com
SC paraneoplasica e comportamento agressivo, constituindo um
verdadeiro desafio diagndstico e de follow-up.



