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Objectivo: Analisar o tipo e frequéncia das alteragSes imagiologicas cranio-encefélicas em crian-
¢as com baixa estatura. Doentes ¢ métodos: Estudamos 57 criangas com baixa estatura, 34 do sexo
masculino e 23 do sexo feminino, idade média 10,10 + 3,8 anos, todas com critérios auxoldgicos
sugestivos de deficiéncia de hormona do crescimento (GH). Apos estudo da fungéo ante-hipofisaria
e determinacdo do cari6tipo no sexo F, as criangas foram divididas em cinco grupos: - Deficiéncia
de GH isolada (DGHI) (n=32), disfung¢do neuro-secretéria (DNS) (n=8), deficiéncia hormonal
hipofisaria miltipla (DHHM) (n=6), sindroma de Turner (n=7) e baixa estatura idiopatica (BEI)
(n=4). Os métodos imagioldgicos utilizados foram a TAC e/ou RMN crénio-encefalicas.
Resultados: Do total de criangas estudadas a TAC/RMN foi anormal em 37 (64.9%). Relativamente
aos grupos de diagnostico a frequéncia de alteragdes imagioldgicas cranio-encefalicas foi de 65,6%
na DGHI, 62,5% na DNS, 100% na DHHM e de 57,1% e 25% na s. de Turner e BE], respectiva-
mente. A anomalia mais frequente foi a hipoplasia hipofisaria, encontrada em 50% dos casos de
DGHI, 37,5% na DNS e 33,3% na DHHM. Nenhum dos casos de s. de Turner ou BEI apresentava
hipoplasia hipofisaria. O aracnoidocelo intra-selar foi a segunda anomalia mais frequente, obser-
vado num total de 7 casos (3 na DGHI, 3 na DHHM e 1 na DNS). Das 25 criangas em que foi efec-
tuada RMN, 8 apresentavam hipoplasia hipofisaria e da haste ¢ em 2 havia interrup¢do da haste
com ectopia da neurohipéfise. Conclusdes: Estes resultados reforcam a necessidade do estudo ima-
giologico crianio-encefélico nas criangas com baixa estatura uma vez que para além de permitir a
identificagio de lesGes tumorais, contribui para o diagnéstico da deficiéncia idiopatica de GH dada
a frequente associa¢do com alteragdes imagioldgicas CE, sobretudo com hipoplasia hipofisaria.

SUMMARY
Cranial CT and NMR imaging in children of short stature

Objective: To analyse the type and frequency of cranial CT and NMR imaging anomalies in
children of short stature. Patients and Interventions: We studied 57 children of short stature with a
mean age (£SD) of 10,1+3,8 years, 34 boys and 23 girls, all of them with auxometric criteria of GH
deficiency. After studying the pituitary function and determination of cariotype in the girls, the children
were classified in to five groups: -Isolated GHD (IGHD) (n=32), multiple pituitary hormone deficiency
(MPHD) (n=6), neurosecretory dysfunction (NSD) (n=8), Turner syndrome (n=7) and idiopathic short
stature (ISS) (n=4). The imaging methods used were cranial CT or NMR. Resuts: Of the 57 children
studied the CT/NMR was abnormal in 37(64.9%) children. We found anomalies in 65.6% of IGHD
patients, 62.5% of NSD patients, 100% of MPHD patients and 57.1% and 25% in the Turner s. patients
and ISS patients respectively. The most frequent anomaly was hypoplastic pituitary found in 50% of
IGHD patients, 37.5% of NSD patients and 33.3% of MPHD patients. None of the cases of Turner s. or
ISS had hypoplastic pituitary. An empty sella was the second most frequent anomaly found in 7
patients (IGHD-3, MPHD-3, DNS-1). Of the 25 children in which NMR was performed, 8 had hypo-
plastic pituitary and stalk and 2 had interruption of the pituitary stalk and ectopic neurohypophysis.
Conclusion: These results strengthen the necessity for CT/NMR imaging in children of short stature
which, besides allowing identification of tumors, also permits the diagnosis of idiopathic GHD because
of its frequent association with cranial imaging anomalies, mainly hypoplastic pituitary.
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INTRODUCAO

A baixa estatura é motivo frequente de consulta em
Endocrinologia pediatrica, exigindo uma avaliagdo clini-
ca cuidadosa e o recurso a exames complementares de
diagnoéstico sempre que se suspeita de uma causa patolo-
gica para a referida anomalia do crescimento.

Os exames imagiologicos crinio-encefalicos, a TAC e
mais recentemente a RMN, tém vindo a contribuir de
uma forma importante para o diagnéstico etiologico da
baixa estatura. Nomeadamente, quando esta em causa um
tumor selar ou suprasselar, s6 o recurso a TAC e/ou
RMN permite fazer o diagnostico de certeza.

A deficiéncia de GH, idiopatica na maioria dos casos, €
uma entidade de diagndstico nem sempre facil devido,
sobretudo, & pouca reprodutibilidade dos varios testes de
avaliagdo da secregdo de GH!. A imagiologia cranio-ence-
falica parece vir dar uma achega ao diagnéstico ja que
algumas anomalias hipotalamo-hipofisarias tém vindo a ser
encontradas em elevada percentagem nesta situagio.
Assim, em multiplas séries foi encontrada hipoplasia hipé-
fisdria em grande parte dos casos estudados®>. Outras ano-
malias tais como ectopia do lobo posterior e adelgagamento
ou mesmo interrupgio da haste pituitaria t€ém sido, apos o
aparecimento da RMN, descritas frequentemente®!!.

Pretendeu-se com o presente trabalho analisar o tipo e
frequéncia das alteragdes imagioldgicas cranio-encefalicas
num grupo de criangas estudadas por baixa estatura no
Servigo de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo dos
HUC.

DOENTES E METODOS

Entre 1985 e 1993 foi realizado estudo imagioldgico
cranio-encefalico em 57 das criangas avaliadas no Servi-
¢o por baixa estatura, 34 do sexo masculino e 23 do sexo
feminino. A idade média das criangas era, no total, de
10A e 10m + 3A ¢ 8m, sendo de 10A ¢ 9Im + 3A ¢ Im
para as criangas do sexo masculino e de 11A e 5m £ 3A
e 10m para as restantes criangas do sexo feminino.

Todas as criangas em causa apresentavam critérios
auxolodgicos sugestivos de deficiéncia de GH':

— Estatura inferior ao percentil 3, relativo as criangas da
mesma idade e do mesmo sexo.

Quadro 2 — Incidéncia de anomalias 8 TAC/RMN

— Velocidade de crescimento inferior ou igual a 4 cm/ano.
— Idade dssea inferior a idade cronoldgica.

A avaliagdo da secregdo de GH foi realizada através do
perfil de secregio de GH nas 24h (prova fisioldgica) e,
em cada caso, um minimo de duas provas farmacologicas.

Procedeu-se ainda ao estudo dindmico das restantes
linhas hipofisérias através das provas TRH, LHRH, CRH
e/ou p. do tetracosactideo.

Em todas as criangas do sexo feminino foi realizado
um estudo do caridtipo no sangue periférico.

As criangas foram divididas em cinco grupos de diag-
nostico (quadro 1) de acordo com os seguintes critérios:

Quadro 1 — Classificagdo das criangas com baixa estatura

Classe N° de casos
Sexo M Sexo F Total

DGHI 25 7 32
DNS 4 4 8
DHHM 3 3 6
S. de Turner - 7 7
BEI 2 2 4
Total 34 23 57

* Deficiéncia de GH isolada (DGHI) - pico de GH <
10ng/ml em pelo menos duas provas farmacologicas;
estudo das restantes linhas hipofisdrias com resultados
normais.

* Disfungio neuro-secretoria (DNS) - resposta normal
as provas farmacolodgicas e perfil de secre¢do de GH
anormal.

* Deficiéncia hormonal hipo6fisaria multipla (DHHM) -
deficiéncia de uma ou mais linhas hipo6fisarias para além
da DGH.

* Sindroma de Turner

* Baixa estatura idiopatica - resposta normal a todas as
provas efectuadas.

Grupo N° de doentes (%)

Normal Hipoplasia Aracnoidocelo Craniofaringeoma Outras Total

hipofisaria intr-selar alteragdes

DGHI 11(34,3) 16* (50) 3(9,3) = 2(6,3) 32 (56,1)
DNS 3(37,5) 3(37,5) 1(12,5) - 1(12,5) 8 (14)
DHHM - 2% (33,3) 2 (33,3) 2(33,3) - 6 (10,5)
S. de Turner 3(42,9) - - - 4 (57,1) 7(12,3)
BEI 3(75) - - - 1(25) 4(7)
Total 20 (35,1) 21 (36,8) 6 (10,5) 23,5 8 (14) 57 (100)

* Um dos casos com hipoplasia hipofisaria + aracnoidoulo intra-selar
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Os métodos imagiolégicos utilizados foram a TAC
e/ou RMN, a ultima s6 possivel a partir de 1990 e desde
ai efectuada em 25 casos.

RESULTADOS

Os resultados obtidos estdo, de uma forma global,
sumariados no quadro 2.

Do total das criangas estudadas (n=57), a TAC/RMN
CE foi anormal em 37 (64,9%).

Nas criangas com deficiéncia isolada de GH (n=32) veri-
ficaram-se alteracGes a imagiologia cranio-encefélica em
65,6% dos casos sendo a anomalia mais frequente a hipo-
plasia hipofisaria (50%) seguida pelo aracnoidocelo intra-
selar (9,3%). Num caso relatou-se a existéncia de microade-
noma hipofisario e noutro havia dilatagio do 4° ventriculo.

De entre as criangas incluidas no grupo de disfungdo
neuro-secretodria (n=8), 62,5% apresentavam TAC/RMN
anormal. A anomalia mais frequente foi também a hipo-
plasia hipofisaria (37,5%). Num caso detectou-se arac-
noidocelo intra-selar e noutro havia referéncia a sela
turca pequena tendo a hip6fise dimensdes normais.

Todas as criangas com deficiéncia hormonal hipofisaria
multipla (n=6) apresentavam anomalias a imagiologia cranio-
encefalica. Em dois casos foi diagnosticado craniofarin-
geoma, em outros dois detectou-se aracnoidocelo intra-selar e
nos restantes 2 casos foi relatada hipoplasia hipofisaria (um
deles em associagdo com pequeno aracnoidocelo intra-selar).

Das 7 meninas com s. de Turner, foram encontradas
altera¢bes em 4. Numa havia atrofia cerebral e cerebe-
losa bilateral e noutra microadenoma hipofisario. Nos
outros dois casos apenas foi notada uma sela turca de
reduzidas dimensdes sendo a hipdfise normal.

Das criangas em que se concluiu por baixa estatura
idiopatica (n=4), a imagiologia CE foi anormal em
apenas uma - sela pequena com hipdfise normal.

Tal como acima referido, apenas foi possivel efectuar
RMN em 25 casos. Destes, 10 apresentavam hipoplasia
hipofisaria- 7 pertencentes ao grupo DGHI, 2 com DNS
e 1 com DHHM. Associadamente & hipoplasia hipofisa-
ria, 4 data da primeira leitura dos exames, relatou-se
adelgagamento da haste em apenas 1 caso.

Foi entdo efectuada uma revisdo das peliculas de RMN
dos 10 casos tendo-se concluido, para além da ja notada
hipoplasia hipofisaria, pela existéncia de adelgagamento
da haste mais ou menos pronunciado em 8 (fig /). Nos
restantes 2 casos havia interrup¢do da haste com ectopia
da neuro-hipofise.

Um dos ttimos 2 casos tratava-se de um rapaz de 9
anos com DHHM que apresentava marcado atraso
estato-ponderal. Para além da hipdfise ser de muito pe-
quenas dimensdes, havia sec¢do da haste e o lobo
posterior situava-se junto aos corpos mamilares (fig. 2).
O outro caso era um rapaz com DGHI em que havia
também secgdo da haste, visualizando-se a sua metade
superior, na extremidade da qual se situava a neuro-
hipéfise (fig. 3).

DISCUSSAO CONCLUSOES

No grupo de criangas estudadas por baixa estatura
foram encontradas anomalias a4 imagiologia cranio
encefalica na maioria dos casos (64,9%).

As criangas em que se comprovou a existéncia de
alteragGes da secre¢do de GH, incluidas nos grupos
DGHI, DNS ¢ DHHM apresentaram, relativamente aos
restantes (S. de Turner e BEI), uma percentagem superior
de anomalias imagioldgicas crinio-encefélicas (65%,
62,5% e 100% vs 57% e 25% respectivamente).

Até a data actual, a deficiéncia de GH é considerada
como idiopatica na grande maioria dos casos. Também
na nossa série, apenas em duas criangas com DHHM se

Fig. 1 —TImagens ponderadas em T1 (planos sagital e coronal) de RMN efectuada numa crianga de 8 anos com DGHI. Em A ¢ visivel a
hipéfise posterior traduzida pelo caracteristico hipersinal e localizada na sua normal posigfo intrasselar. Em B € notério o adelgagamento
da haste pituitaria sem interrupgdo da mesma.
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Fig 2 — Imagens ponderadas em T1 de RMN efectuada num rapaz de 9 anos com DHHM. Para além de marcada hipoplasia hipofisaria,
nfo se visualiza a haste e a neurohipéfise tem posigdo anémala a nivel dos corpos mamilares.

Fig 3 — Estudo imagiologico (RMN) de um doente de 13 anos com DGHI. Neste caso a haste pituitdria estd interrompida a
aproximadamente meia altura e na sua extremidade inferior nota-se uma imagem hiperintensa correspondente a neurohipéfise.

detectou uma causa inequivoca para o hipopituitarismo
(craniofaringeoma). No entanto, a grande percentagem
de alteragdes imagiologicas CE que encontramos tera
necessariamente algum significado etiopatogénico.

O aracnoidocelo intra-selar ¢ considerado por alguns
autores como uma causa congénita, organica, de defi-
ciéncia de GH '°. Na nossa série foi detectado em 8 das
57 criangas estudadas, todas elas de facto com alteragdes
da secregdo de GH (4 com DGHI, 3 com DHHM e 1 com
DNS). Estes dados estdo de acordo com outros trabalhos
publicados'?!* reforgando assim a nog¢do de que o arac-
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noidocelo intra-selar parece ter maior significado
patolégico na crianga do que no adulto.

A hipoplasta hipofisaria, tal como tem sido ampla-
mente descrito®, encontrou-se numa elevada percenta-
gem dos doentes com deficiéncia de GH (50% na defi-
ciéncia isolada, 33.3% na DHHM e 37.5% na DNS)
enquanto que nenhum dos casos em que se diagnosticou
s. de Turner ou BEI apresentava redugdo das dimensGes
da hipéfise. Parece portanto poder concluir-se que a
existéncia de hipoplasia hipofisaria em criangas com
atraso de crescimento ¢ um dado francamente a favor do
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diagnoéstico de deficiéncia de GH.

A existéncia de hipoplasia hipofisaria em algumas
criangas de baixa estatura com velocidade de crescimen-
to anormal e testes farmacoldgicos normais — disfungéo
neuro-secretoria — ja anteriormente tinha sido descrita 2.

Desde o aparecimento da RMN, método que permite
melhor visualizagdo da haste pituitaria e a identificagdo
do lobo posterior da hipofise através do seu caracteristico
hipersinal em T1'%16, muitos autores tm descrito eleva-
da percentagem de alteragdes dessas estruturas em asso-
ciagdo com hipoplasia hipofisaria na deficiéncia de GH.

Na nossa série apenas foi possivel realizar RMN em 25
casos pelo que ndo podemos a esse respeito tirar conclu-
sOes gerais. Interessante foi notar que a revisdo dos exa-
mes levou a que se valorizassem aspectos anteriormente
nio relatados.

Na maioria dos trabalhos recentes, as criangas com
deficiéncia idiopatica de GH sdo separadas, em termos
imagiolégicos, em 2 grupos:- I-Integridade da haste
pituitaria com ou sem hipoplasia hipofisaria e II-
Interrupgao da haste pituitaria com ectopia da neurohipo-
fise. O segundo grupo parece associar-se com maior fre-
quéncia de DHHM, maior gravidade da deficiéncia de
GH e ainda com hipdfises de menores dimensdes®’-8.
Dos nossos dois casos em que se observou interrupgdo da
haste, um correspondia a essas caracteristicas.

Alguns autores tém sugerido que o diagndstico de
deficiéncia permanente de GH deve ser questionado nos
casos em que a imagiologia CE é completamente
normal’. Mais estudos s3o necesséarios para avaliar esta
hipdtese comportando a reavaliagdo hormonal dessas
criangas, nomeadamente apds a puberdade.

Em conclusdo, os nossos resultados reforgam a
importincia do estudo imagioldgico nas criangas de
baixa estatura pelo seu contributo importante para o
diagnostico da deficiéncia de GH. Dada a incapacidade
da TAC em revelar anomalias da haste e do lobo
posterior, a RMN deve ser, sempre que possivel, o
método escothido.
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