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RESUMO

Objectivo: Analisar o tipo e frequência das alterações imagiológicas crânio-encefálicas em crian
ças com baixa estatura. Doentes e métodos: Estudámos 57 crianças com baixa estatura, 34 do sexo
masculino e 23 do sexo feminino, idade média 10,10 ± 3,8 anos, todas com critérios auxológicos
sugestivos de deficiência de hormona do crescimento (GH). Após estudo da função ante-hipofisária
e determinação do cariótipo no sexo F, as crianças foram divididas em cinco grupos: - Deficiência
de GH isolada (DGHI) (n 32), disfunção neuro-secretória (DNS) (n 8), deficiência hormonal
hipofisária múltipla (DHHM) (n 6), síndroma de Turner (n 7) e baixa estatura idiopática (BEl)
(n 4). Os métodos imagiológicos utilizados foram a TAC e ou RMN crânio-encefálicas.
Resultados: Do total de crianças estudadas a TACIRMN foi anormal em 37 (64.9° o). Relativamente
aos grupos de diagnóstico a frequência de alterações imagiológicas crânio-encefálicas foi de 65,6° o
na DGHI, 62,5° o na DNS, 100° o na DHHM e de 57,10 o e 25°o na s. de Turner e BEl, respectiva-
mente. A anomalia mais frequente foi a hipoplasia hipofisária, encontrada em 50° o dos casos de
DGHI, 37,5° o na DNS e 33,3° o na DHHM. Nenhum dos casos de s. de Tumer ou BEl apresentava
hipoplasia hipofisária. 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 crianças em que foi efec
tuada RMN, 8 apresentavam hipoplasia hipofisária e da haste e em 2 havia interrupção da haste
com ectopia da neurohipófise. Conclusões: Estes resultados reforçam a necessidade do estudo ima
giológico crânio-encefálico nas crianças com baixa estatura uma vez que para além de permitir a
identificação de lesões tumorais, contribui para o diagnóstico da deficiência idiopática de GH dada
a frequente associação com alterações imagiológicas CE, sobretudo com hipoplasia hipofisária.

SUMMARY

Cranial CT and NMR imaging in chlldren 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 ofcariotype in the girls, the children
were classified in to five groups: -Isolated GHD (IGHD) (n 32), multiple pituitaly hormone deficiency
(MPFII)) (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 CTINMR was abnormal in 37(64.9° o) children. We found anomalies in 65.6° o of IGHD
patients, 62.5° oofNSD patients, 100° oofMPl{D patients and 57.1° o and 25° om the Tumer s. patients
and ISS patients respectively. The most frequent anomaly was hypoplastic pituitary found in 500o of
IGHD patients, 37.500 ofNSD patients and 33.3°c ofMPHD patients. None ofthe cases ofTumer s. or
ISS had hypoplastic pituitary. An empty sella was the second most frequent anomaly found in 7
patients (IGHD-3, MPFID-3, DNS-l). Of the 25 children m which NIvER was performed, 8 had hypo
plastic pituitary and stalk and 2 had intemiption 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 oftumors, also permits the diagnosis ofidiopathic GHD because
of its frequent association with cranial imaging anomalies, mainly hypoplastic pituitary.
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INTRODUÇÃO

A baixa estatura é motivo frequente de consulta em
Endocrinologia pediátrica, exigindo uma avaliação clíni
ca cuidadosa e o recurso a exames complementares de
diagnóstico sempre que se suspeita de uma causa patoló
gica para a referida anomalia do crescimento.

Os exames imagiológicos crânio-encefálicos, a TAC e
mais recentemente a RMN, têm vindo a contribuir de
uma forma importante para o diagnóstico etiológico da
baixa estatura. Nomeadamente, quando está em causa um
tumor selar ou suprasselar, só o recurso a TAC e ou
RMN permite fazer o diagnóstico de certeza.

A deficiência de GH, idiopática na maioria dos casos, é
uma entidade de diagnóstico nem sempre fácil devido,
sobretudo, à pouca reprodutibilidade dos vários testes de
avaliação da secreção de ~ A imagiologia crânio-ence
fálica parece vir dar uma achega ao diagnóstico já que
algumas anomalias hipotálamo-hipofisárias têm vindo a ser
encontradas em elevada percentagem nesta situação.
Assim, em múltiplas séries foi encontrada hipoplasia hipó
fisária em grande parte dos casos estudados2-5. Outras ano
malias tais como ectopia do lobo posterior e adelgaçamento
ou mesmo interrupção da haste pituitária têm sido, após o
aparecimento da RMN, descritas frequentemente6-’1.

Pretendeu-se com o presente trabalho analisar o tipo e
frequência das alterações imagiológicas crânio-encefálicas
num grupo de crianças estudadas por baixa estatura no
Serviço de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo dos
HUC.

DOENTES E MÉTODOS

Entre 1985 e 1993 foi realizado estudo imagiológico
crânio-encefálico em 57 das crianças avaliadas no Servi
ço por baixa estatura, 34 do sexo masculino e 23 do sexo
feminino. A idade média das crianças era, no total, de
lOA e lOm ± 3A e 8m, sendo de lOA e 9m ± 3A e lm
para as crianças do sexo masculino e de liA e 5m ± 3A
e lOm para as restantes crianças do sexo feminino.

Todas as crianças em causa apresentavam critérios
auxológicos sugestivos de deficiência de GH’2:

Estatura inferior ao percentil 3, relativo às crianças da
mesma idade e do mesmo sexo.

Quadro 2—Incidência de anomalias à TAC RMN

Velocidade de crescimento inferior ou igual a 4 cmlano.
Idade óssea inferior à idade cronológica.
A avaliação da secreção de GH foi realizada através do

perfil de secreção de GH nas 24h (prova fisiológica) e,
em cada caso, um mínimo de duas provas farmacológicas.

Procedeu-se ainda ao estudo dinâmico das restantes
linhas hipofisárias através das provas TRH, LHRH, CRH
e ou p. do tetracosactídeo.

Em todas as crianças do sexo feminino foi realizado
um estudo do cariótipo no sangue periférico.

As crianças foram divididas em cinco grupos de diag
nóstico (quadro 1) de acordo com os seguintes critérios:

Quadro 1 Classificação das crianças 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.deTumer - 7 7
BEl 2 2 4

Total 34 23 57

* Deficiência de GH isolada (DGHI) - pico de GH <

l0ng ml em pelo menos duas provas farmacológicas;
estudo das restantes linhas hipofisárias com resultados
normais.

* Disfunção neuro-secretória (DNS) - resposta normal
às provas farmacológicas e perfil de secreção de GH
anormal.

* Deficiência hormonal hipófisária múltipla (DHHM) -

deficiência de uma ou mais linhas hipófisárias para além
da DGH.

* Síndroma de Turner

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

Grupo N° de doentes (%)
Normal Hipoplasia Aracnoidocelo Craniofaringeoma Outras Total

hipofisária intr-selar alterações

DGHT 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.deTumer 3(42,9) — — 4(57,1) 7(12,3)
BEl 3 (75) — 1 (25) 4 (7)

Total 20 (35,1) 21 (36,8) 6 (10,5) 2 (3,5) 8 (14) 57 (100)

Um dos casos com hipoplasia hipofisária + aracnoidouio intra-selar

362



IMAGIOLOGIA CRANIO-ENCEFALICA NAS CRIANÇAS COM BAIXA ESTATURA

Os métodos imagiológicos utilizados foram a TAC
e ou RMN, a última só possível a partir de 1990 e desde
aí efectuada em 25 casos.

RESULTADOS

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

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

Nas crianças com deficiência isolada de GH (n 32) veri
ficaram-se alterações à imagiologia crânio-encefálica em
65,6% dos casos sendo a anomalia mais frequente a hipo
plasia hipofisária (50%) seguida pelo aracnoidocelo intra-
selar (9,3%). Num caso relatou-se a existência de microade
noma hipofisário e noutro havia dilatação do 40 ventrículo.

De entre as crianças incluídas no grupo de disfunção
neuro-secretória (n 8), 62,5% apresentavam TAC/RMN
anormãl. A anomalia mais frequente foi também a hipo
plasia hipofisária (37,5%). Num caso detectou-se arac
noidocelo intra-selar e noutro havia referência a sela
turca pequena tendo a hipófise dimensões normais.

Todas as crianças com deficiência hormonal hipofisária
múltipla (n=6) apresentavam anomalias à imagiologia crânio-
encefálica. Em dois casos foi diagnosticado craniofarin
geoma, em outros dois detectou-se aracnoidocelo intra-selar e
nos restantes 2 casos foi relatada hipoplasia hipofisária (um
deles em associação com pequeno aracnoidocelo intra-selar).

Das 7 meninas com s. de Tumer, foram encontradas
alterações em 4. Numa havia atrofia cerebral e cerebe
losa bilateral e noutra microadenoma hipofisário. Nos
outros dois casos apenas foi notada uma sela turca de
reduzidas dimensões sendo a hipófise normal.

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

~ ~‘ t3-J~4-33

Tal como acima referido, apenas foi possível efectuar
RMN em 25 casos. Destes, 10 apresentavam hipoplasia
hipofisária- 7 pertencentes ao grupo DGHI, 2 com DNS
e 1 com DHHM. Associadamente à hipoplasia hipofisá
ria, à data da primeira leitura dos exames, relatou-se
adelgaçamento da haste em apenas 1 caso.

Foi então efectuada uma revisão das películas de RIvIN
dos 10 casos tendo-se concluído, para além dajá notada
hipoplasia hipofisária, pela existência de adelgaçamento
da haste mais ou menos pronunciado em 8 (fig 1). Nos
restantes 2 casos havia interrupção da haste com ectopia
da neuro-hipófise.

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

DISCUSSÃO CONCLUSÕES

No grupo de crianças estudadas por baixa estatura
foram encontradas anomalias à imagiologia crânio
encefálica na maioria dos casos (64,9%).

As crianças em que se comprovou a existência de
alterações da secreção de GH, incluídas nos grupos
DGHI, DNS e DHHM apresentaram, relativamente aos
restantes (S. de Turner e BEl), uma percentagem superior
de anomalias imagiológicas crânio-encefálicas (65°c
62,5% e 100% vs 57% e 25% respectivamente).

Até à data actual, a deficiência de GH é considerada
como idiopática na grande maioria dos casos. Também
na nossa série, apenas em duas crianças com DHHM se

IE 15
15 317
ÇGI3 2
FUI 231 5

Fig. 1 Imagens ponderadas em Ti (planos sagital e coronal) de RMN efectuada numa criança de 8 anos com DGHI. Em A é visível a
hipófise posterior traduzida pelo característico hipersinal e localizada na sua normal posição intrasselar. Em B é notório o adelgaçamento
da haste pituitária sem interrupção da mesma.
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Fig 2 Imagens ponderadas em Ti de R~MN efectuada num rapaz de 9 anos com DHHM. Para além de marcada hipoplasia hipofisária,
não se visualiza a haste e a neurohipófise tem posição anómaia a nível dos corpos mamilares.

H

Fig 3 Estudo imagiológico (RMN) de um doente de 13 anos com DGHI. Neste caso a haste pituitária está interrompida a
aproximadamente meia altura e na sua extremidade inferior nota-se uma imagem hiperintensa correspondente à neurohipófise.

detectou uma causa inequívoca para o hipopituitarismo
(craniofaringeoma). No entanto, a grande percentagem
de aiterações imagiológicas CE que encontrámos terá
necessáriamente algum significado etiopatogénico.

O aracnoidocelo intra-selar é considerado por alguns
autores como uma causa congénita, orgânica, de defi
ciência de GH 15 Na nossa série foi detectado em 8 das
57 crianças estudadas, todas elas de facto com alterações
da secreção de OH (4 com DGHI, 3 com DHHM e 1 com
DNS). Estes dados estão de acordo com outros trabalhos
publicados13”4 reforçando assim a noção de que o arac

noidocelo intra-selar parece ter maior significado
patológico na criança do que no adulto.

A hipoplasia hipofisária, tal como tem sido ampla
mente descrito25, encontrou-se numa elevada percenta
gem dos doentes com deficiência de OH (50% na defi
ciência isolada, 33.3% na DHHM e 37.5% na DNS)
enquanto que nenhum dos casos em que se diagnosticou
s. de Turner ou BEl apresentava redução das dimensões
da hipófise. Parece portanto poder concluir-se que a
existência de hipoplasia hipofisária em crianças com
atraso de crescimento é um dado francamente a favor do

l7~l8:4i
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diagnóstico de deficiência de GH.
A existência de hipoplasia hipofisária em algumas

crianças de baixa estatura com velocidade de crescimen
to anormal e testes farmacológicos normais disfunção
neuro-secretória —já anteriormente tinha sido descrita 2,5

Desde o aparecimento da RMN, método que permite
melhor visualização da haste pituitária e a identificação
do lobo posterior da hipófise através do seu característico
hipersinal em Tl’°”6, muitos autores têm descrito eleva
da percentagem de alterações dessas estruturas em asso
ciação com hipoplasia hipofisária na deficiência de OH.

Na nossa série apenas foi possível realizar RMN em 25
casos pelo que não podemos a esse respeito tirar conclu
sões gerais. Interessante foi notar que a revisão dos exa
mes levou a que se valorizassem aspectos anteriormente
não relatados.

Na maioria dos trabalhos recentes, as crianças com
deficiência idiopática de OH são separadas, em termos
imagiológicos, em 2 grupos:- 1-Integridade da haste
pituitária com ou sem hipoplasia hipofisária e II
Interrupção da haste pituitária com ectopia da neurohipó
fise. O segundo grupo parece associar-se com maior fre
quência de DHHM, maior gravidade da deficiência de
GH e ainda com hipófises de menores dimensões5’7’8.
Dos nossos dois casos em que se observou interrupção da
haste, um correspondia a essas características.

Alguns autores têm sugerido que o diagnóstico de
deficiência permanente de OH deve ser questionado nos
casos em que a imagiologia CE é completamente
normal7. Mais estudos são necessários para avaliar esta
hipótese comportando a reavaliação hormonal dessas
crianças, nomeadamente após a puberdade.

Em conclusão, os nossos resultados reforçam a
importância do estudo imagiológico nas crianças de
baixa estatura pelo seu contributo importante para o
diagnóstico da deficiência de OH. Dada a incapacidade
da TAC em revelar anomalias da haste e do lobo
posterior, a RMN deve ser, sempre que possível, o
método escolhido.
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