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RESUMO

Introducdo: A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é uma neoplasia clonal rara do
sistema mononuclear fagocitario, caracterizada por proliferagdo de ceélulas dendriticas
mieloides CD1a*/Langerina* e mutacdes ativadoras da via MAPK/ERK (como BRAF V600E
e MAP2K1). O acometimento do eixo hipotalamo-hipofisario pode ocorrer em até 30% dos
casos, manifestando-se como deficiéncia de arginina-vasopressina (AVP), classicamente
denominada diabetes insipidus central (DIC), associada a pan-hipopituitarismo. Em adultos,
apresentacdes restritas a regido hipofisaria sdo incomuns e frequentemente mimetizam tumores
selares. Metodologia: O estudo trata-se de um relato de caso clinico desenvolvido durante a
Residéncia Médica em Endocrinologia e Metabologia do HUPES/UFBA. Os dados foram
obtidos de forma retrospectiva, a partir de registros clinicos e exames complementares,
assegurando o anonimato e a confidencialidade da paciente conforme a Resolucdo n° 510/2016
do Conselho Nacional de Saide. Relato de caso: Paciente de 24 anos, sexo feminino, branca,
sem comorbidades prévias, com quadro inicial de politria estimada em 8 L/dia e polidipsia.
Apo6s 5 meses, evoluiu com amenorreia associada a cefaleia de moderada intensidade, em
aperto, frontal, sem irradiacdo, progredindo para hemianopsia bitemporal ao 9° més de
evolugdo. A investigacdo laboratorial evidenciou pan-hipopituitarismo, com cortisol as 8 h de
1,1 pg/dL e 1,9 pg/dL em dias distintos, TSH 1,1 pUI/mL (VR 0,38 a 5,33), T4 livre 0,43 ng/dL
(VR 0,54 a 1,24), FSH 1,56 mUI/mL, LH < 0,20 mUI/mL, estradiol < 15 pg/mL, IGF-1 43
ng/mL (VR 98 a 289) e hiperprolactinemia com PRL 83,23 ng/mL. A ressonancia magnética
de hipofise mostrou lesdo suprasselar de 1,7 x 2,2 x 2,1 cm, em intimo contato com o quiasma
oOptico, sugestiva de craniofaringioma. A paciente foi internada para avaliacdo endocrinolégica
e posterior cirurgia, evoluindo com polidria quantificada em 10 L/dia, ingesta hidrica de 6 L/dia,
sodio plasmatico de 147 mEg/L e densidade urinéria < 1,005. Iniciado tratamento com
hidrocortisona, levotiroxina e desmopressina. Realizada microcirurgia via transesfenoidal, cujo
aspecto macroscépico sugeriu glioma de nervo 6ptico. O resultado anatomopatoldgico foi
inconclusivo inicialmente, mas a imunohistoquimica subsequente foi compativel com HCL,
com positividade para CD1a, Langerina e S100. Tomografia de térax e ressonancia magnética
de abdome pés-operatérias ndo evidenciaram acometimento extrasselar. Discussdo: A
infiltracdo do eixo hipotalamo-hipofisario por células de Langerhans promove perda de
neurbnios produtores de AVP e dano da adeno-hipdfise, explicando polidria, polidipsia e
maultiplas deficiéncias hormonais. O quadro respondeu a desmopressina, confirmando origem
central. A hiperprolactinemia sugere interrupcao do controle dopaminérgico hipotalamico (eixo
tubero-infundibular). A apresentacdo como massa suprasselar simulando craniofaringioma
ressalta a necessidade de confirmacdo histolégica com imunomarcadores especificos. A
auséncia de acometimento extrasselar torna o caso atipico; nessa forma isolada, o tratamento é
predominantemente de suporte, com reposi¢cdo hormonal e vigilancia prolongada, sendo rara a
recuperacdo funcional hipofisaria. Conclusdo: HCL deve compor o diagnostico diferencial de
massas selares em pacientes com poliuria, polidipsia e disfuncao hipofisaria. A deficiéncia de
AVP pode representar manifestacdo inicial. O diagndstico definitivo requer bidpsia com
imunohistoquimica especifica, e o seguimento multidisciplinar & essencial para reduzir
complicagdes e preservar a qualidade de vida. Palavras-chave: Histiocitose de células de
Langerhans; Diabetes insipidus central; Endocrinologia.



ABSTRACT

Introduction: Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a rare clonal neoplasm of the
mononuclear phagocyte system characterized by proliferation of CDla*/Langerin® myeloid
dendritic cells and activating mutations in the MAPK/ERK pathway (such as BRAF V600E
and MAP2K1). Involvement of the hypothalamic—pituitary axis occurs in up to 30% of cases,
presenting as arginine-vasopressin (AVP) deficiency—classically known as central diabetes
insipidus (CDI)—often with panhypopituitarism. In adults, isolated pituitary disease is
uncommon and frequently mimics sellar tumors. Methodology: This study is a clinical case
report developed during the Medical Residency in Endocrinology and Metabolism at the
HUPES/UFBA. Data were obtained retrospectively from clinical records and complementary
tests, ensuring patient anonymity and confidentiality in accordance with Resolution No.
510/2016 of the Brazilian National Health Council. Case report: A 24-year-old white female
with no prior comorbidities initially presented with polyuria estimated at 8 L/day and
polydipsia. After 5 months, she developed amenorrhea associated with a moderate, band-like,
frontal headache without radiation, progressing to bitemporal hemianopsia at 9 months.
Laboratory work-up showed panhypopituitarism with 8 a.m. serum cortisol levels of 1.1 pg/dL
and 1.9 pg/dL on different days; TSH 1.1 pIU/mL (reference 0.38-5.33); free T4 0.43 ng/dL
(reference 0.54-1.24); FSH 1.56 mIU/mL; LH < 0.20 mlU/mL; estradiol < 15 pg/mL; IGF-1
43 ng/mL (reference 98-289); and hyperprolactinemia with PRL 83.23 ng/mL. Pituitary MRI
revealed a 1.7 x 2.2 x 2.1 cm suprasellar lesion abutting the optic chiasm, suggestive of
craniopharyngioma. She was admitted for endocrine evaluation and surgery, with documented
polyuria of 10 L/day, water intake of 6 L/day, serum sodium of 147 mEg/L, and urine specific
gravity < 1.005. Hydrocortisone, levothyroxine, and desmopressin were initiated. Endoscopic
transsphenoidal surgery was performed; the macroscopic appearance suggested an optic nerve
glioma. Initial histopathology was inconclusive, but subsequent immunohistochemistry was
consistent with LCH, positive for CD1a, Langerin, and S100. Postoperative chest CT and
abdominal MRI showed no extrasellar disease. Discussion: Infiltration of the hypothalamic—
pituitary axis by Langerhans cells leads to loss of AVP-producing neurons and anterior pituitary
damage, accounting for polyuria, polydipsia, and multiple trophic hormone deficiencies. The
clinical response to desmopressin confirmed central origin. Concomitant hyperprolactinemia
indicates disruption of hypothalamic dopaminergic control (tuberoinfundibular pathway). The
suprasellar mass mimicking craniopharyngioma highlights the need for histological
confirmation using specific immunomarkers. The absence of extrasellar involvement makes
this case atypical; in isolated pituitary disease, management is primarily supportive with
hormone replacement and long-term surveillance, as functional pituitary recovery is
uncommon. Conclusion: LCH should be included in the differential diagnosis of sellar and
suprasellar masses in patients with polyuria, polydipsia, and hypophyseal dysfunction. AVP
deficiency may be the initial manifestation. Definitive diagnosis requires biopsy with specific
immunohistochemistry, and multidisciplinary follow-up is crucial to minimize complications
and preserve quality of life. Keywords: Langerhans cell histiocytosis; Central diabetes
insipidus; Endocrinology.



LISTA DE ABREVIATURAS E SIGLAS

AVP — Arginina-vasopressina

BRAF — v-Raf murine sarcoma viral oncogene homolog B

CD1a — Cluster of Differentiation 1a

CD207 (Langerina) — Marcador de superficie caracteristico das células de Langerhans
DIC — Diabetes insipidus central

FSH — Hormonio foliculo-estimulante

HCL — Histiocitose de células de Langerhans

IGF-1 — Fator de crescimento semelhante a insulina tipo 1

LH — Horménio luteinizante

MAP2K1 — Mitogen-activated protein kinase kinase 1

MAPK/ERK — Mitogen-Activated Protein Kinase / Extracellular Signal-Regulated Kinase
PRL — Prolactina

RM — Ressonancia magnética

SNC — Sistema nervoso central

S100 — Proteina S100

TSH — Hormonio estimulante da tireoide

T4L — Tiroxina livre

VR — Valor de referéncia
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1. INTRODUCAO

A histiocitose de células de Langerhans (HCL) € uma neoplasia clonal rara do sistema
mononuclear fagocitéario, caracterizada pela proliferacdo patologica de células dendriticas
mieloides CDla" e Langerina®, portadoras de mutacdes somadticas ativadoras da via
MAPK/ERK, como BRAF V600E e MAP2K1 (Berres; Merad; Allen, 2015; Allen; Merad;
McClain, 2018). Reconhecida inicialmente como desordem inflamatéria, passou a ser
classificada entre as neoplasias mieloides de baixo grau nas revisdes recentes da Organizacao
Mundial da Satde (Swerdlow et al., 2017; Khoury et al., 2022).

A HCL apresenta distribuicdo etaria bimodal, sendo mais frequente em criancas, mas
também observada em adultos, nos quais tende a ter curso mais insidioso e diagnostico
frequentemente tardio. A incidéncia € estimada em 5 a 9 casos por milhdo em criancase 1 a 2
por milhdo em adultos (Grois; Prosch; Prayer, 2021). O acometimento pode ser unissistémico,
envolvendo um Unico 6rgdo, ou multissistémico, com possivel comprometimento de 0ssos,
pele, figado, pulmdes, linfonodos e sistema nervoso central.

O envolvimento do eixo hipotalamo-hipofisario ocorre em 15 a 30% dos pacientes e
estd associado a manifestagdes enddcrinas importantes, como deficiéncia de arginina-
vasopressina, classicamente denominada diabetes insipidus central, além de pan-
hipopituitarismo (Prosch et al., 2004; Maghnie et al., 2000). A infiltracdo granulomatosa por
células de Langerhans leva a destruicdo dos neurdnios produtores de arginina-vasopressina e
dos axénios da haste hipofisaria, resultando em polidria e polidipsia. O dano progressivo pode
estender-se a adeno-hipofise, culminando em deficiéncias multiplas de horménios tréficos
(Kaltsas et al., 2000; Kurtulmus et al., 2015).

O diagnostico diferencial das lesbes selares e suprasselares inclui craniofaringioma,
germinoma, hipofisite linfocitica, sarcoidose e metastases. A ressonancia magnética é o exame
de imagem de escolha, mostrando frequentemente espessamento da haste hipofisaria e perda
do hipersinal da neuro-hipdéfise em T1. A confirmacdo diagndstica depende de estudo
histopatoldgico com imunomarcagéo positiva para CD1a, Langerina (CD207) e S100, achados
tipicos de HCL (Swerdlow et al., 2017; Maghnie et al., 1992).

Embora publicagdes recentes adotem o termo “deficiéncia de AVP” para refletir a
fisiopatologia, o termo “diabetes insipidus central” permanece amplamente aceito na pratica
clinica. O presente trabalho descreve um caso de paciente jovem em que a deficiéncia de AVP

constituiu a manifestacéo inicial da HCL com acometimento hipofisario isolado.



2. METODOLOGIA

Trata-se de um relato de caso clinico elaborado a partir de observacao direta durante a
Residéncia Médica em Endocrinologia e Metabologia do Hospital Universitario Professor
Edgard Santos (HUPES/UFBA). O caso foi selecionado pela relevancia clinica e pela
apresentacdo atipica, sendo revisado em prontuario eletrénico e complementado por dados
laboratoriais e de imagem disponiveis no servico.

Todos os dados foram coletados de forma retrospectiva, garantindo a confidencialidade
e 0 anonimato da paciente, conforme as diretrizes éticas vigentes para pesquisas envolvendo
seres humanos estabelecidas pela Resolug¢do n° 510/2016 do Conselho Nacional de Saude. O
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) foi devidamente aplicado e assinado pela

paciente.

3. RELATO DE CASO

Paciente de 24 anos, sexo feminino, branca, sem comorbidades prévias, com quadro
inicial de polidria estimada em 8 L/dia e polidipsia. Apds 5 meses, evoluiu com amenorreia
associada a cefaleia de moderada intensidade, em aperto, frontal, sem irradiacao, progredindo
para hemianopsia bitemporal ao 9° més de evolucao.

A investigacdo laboratorial evidenciou pan-hipopituitarismo, com cortisol as 8 h de 1,1
pg/dL e 1,9 pg/dL em dias distintos, TSH 1,1 pUI/mL (VR 0,38 a 5,33), T4 livre 0,43 ng/dL
(VR 0,54 a 1,24), FSH 1,56 mUI/mL, LH < 0,20 mUI/mL, estradiol < 15 pg/mL, IGF-1 43
ng/mL (VR 98 a 289) e hiperprolactinemia com PRL 83,23 ng/mL. A ressonancia magnética
de hipo6fise mostrou lesdo suprasselar de 1,7 x 2,2 x 2,1 cm, em intimo contato com o quiasma
Optico, sugestiva de craniofaringioma.

A paciente foi internada para avaliacdo endocrinolégica e posterior cirurgia, evoluindo
com polidria quantificada em 10 L/dia, ingesta hidrica de 6 L/dia, sédio plasmético de 147
mEQ/L e densidade urinaria < 1,005. Iniciado tratamento com hidrocortisona, levotiroxina e
desmopressina. Realizada microcirurgia via transesfenoidal, cujo aspecto macroscépico sugeriu
glioma de nervo optico. O resultado anatomopatoldgico foi inconclusivo inicialmente, mas a
imunohistoquimica subsequente foi compativel com HCL, com positividade para CD1a,
Langerina e S100. Tomografia de torax e ressonancia magnética de abdome pds-operatorias

ndo evidenciaram acometimento extrasselar.
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3. DISCUSSAO

A HCL é condicdo de comportamento bioldgico heterogéneo e potencial acometimento
sisttmico. Em adultos, a apresentacdo exclusiva como lesdo hipofisaria é rara e pode ser
confundida com outras causas de massa selar (Grois; Prosch; Prayer, 2021). A infiltragdo das
estruturas do eixo hipotalamo-hipofisario leva a perda dos neurdnios magnocelulares
produtores de arginina-vasopressina e pode destruir a adeno-hipofise, justificando o quadro de
poliudria, polidipsia e multiplas deficiéncias hormonais observado neste caso (Kaltsas et al.,
2000; Kurtulmus et al., 2015).

A paciente apresentou quadro classico de deficiéncia de AVP com poliuria de 8 a 10
L/dia, hipernatremia e densidade urinaria baixa, com resposta a desmopressina, confirmando
origem central. A progressdo rapida para pan-hipopituitarismo, evidenciada por
hipogonadismo, hipocortisolismo, hipotireoidismo central e baixos niveis de IGF-1, reflete
destruicdo global da adeno-hipofise. A hiperprolactinemia pode ser explicada pela interrupcéao
do controle dopaminérgico hipotalamico, caracterizando dano extenso ao sistema tubero-
infundibular.

O aspecto radioldgico da lesdo suprasselar de grandes dimensdes em contato com o
quiasma optico inicialmente sugeriu craniofaringioma, o que ilustra a dificuldade diagnostica,
jaque a HCL pode mimetizar tumores selares. Em séries radiologicas, o espessamento da haste
hipofisaria e a perda do hipersinal da neuro-hipdéfise em T1 sdo achados caracteristicos
(Maghnie et al., 1992). A confirmacdo diagnostica depende de bidpsia e imunohistoquimica
com positividade para CD1a, Langerina e S100 (Swerdlow et al., 2017).

A auséncia de acometimento extrasselar neste caso reforca o carater atipico da
apresentacdo, uma vez gque a maioria dos pacientes com envolvimento hipofisario apresenta
leses sistémicas concomitantes. Essa forma isolada tende a cursar de modo indolente, porém
com sequelas enddcrinas permanentes. O manejo deve contemplar reposi¢do hormonal
completa e acompanhamento continuo. Mesmo apds tratamento cirdrgico, a recuperacao
funcional hipofisaria é rara (Kurtulmus et al., 2015).

Nos Ultimos anos, o avanco no entendimento molecular da HCL permitiu terapias-alvo
direcionadas a mutacGes da via MAPK/ERK. Inibidores de BRAF e MEK mostraram eficacia
em casos refratarios ou multissistémicos, com reducdo de massa tumoral e melhora clinica
(Goyal et al., 2022; Allen; Merad; McClain, 2018). No acometimento hipofisario isolado, o
tratamento permanece predominantemente de suporte, com énfase na reposi¢do hormonal e

vigilancia de possivel progressao sistémica.
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Este relato é relevante por reunir caracteristicas incomuns. Houve manifestacéo inicial
por deficiéncia de AVP, répida progressdo para pan-hipopituitarismo, auséncia de
acometimento sisttmico na avaliacdo inicial e achado radiologico sugestivo de tumor
hipofisario primario. A conduta cirurgica permitiu diagnostico definitivo e exclusdo de outras
etiologias, destacando a importancia da bidpsia e posterior analise imunohistoquimica que
levou & concluséo diagnostica. O reconhecimento precoce da HCL na regido selar evita atrasos
terapéuticos e possibilita seguimento enddcrino direcionado.

O seguimento a longo prazo é indispensavel, pois novos déficits hormonais podem
surgir mesmo anos apos a estabilizacdo da doenca (Kaltsas et al., 2000). Além disso, pacientes
com HCL hipofisaria devem ser monitorados para complicacdes metabdlicas e neurolégicas, ja
que a disfuncdo hormonal crénica pode comprometer qualidade de vida e controle
cardiovascular. A integracdo entre endocrinologia, neurocirurgia e hematologia é fundamental

para 0 manejo global.

4. CONCLUSAO

A histiocitose de células de Langerhans deve ser considerada no diagnostico diferencial
de massas selares e suprasselares em pacientes com polidria, polidipsia e sinais de disfuncao
hipofisaria. A deficiéncia de AVP pode preceder o diagndstico de HCL e representar sua
manifestacdo inicial. O caso apresentado reforca a importancia da suspeicdo clinica, da
avaliacdo por imagem e da confirmacdo imuno-histoquimica na elucidacdo diagnostica.
O manejo requer reposicdo hormonal apropriada, seguimento multidisciplinar e vigilancia
prolongada, uma vez que as deficiéncias enddcrinas tendem a ser permanentes. O diagndstico
precoce e 0 acompanhamento estruturado sdo determinantes para prevenir complicacGes e

melhorar o progndstico funcional e metabdlico.
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APENDICE A
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Titulo do Estudo: DEFICIENCIA DE ARGININA-VASOPRESSINA (DIABETES INSIPIDUS

CENTRAL) COMO PRIMEIRA MANIFESTAGAO DE HISTIOCITOSE DE CELULAS DE
LANGERHANS: RELATO DE CASO

Pesquisador responsavel: IANE OLIVEIRA GUSMAO VICENTE DOS ANJOS

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

0O (A) Senhor (a) estd sendo convidado (a) a participar de um RELATO DE CASO. Esse tipo de
pesquisa € importante porque destaca alguma situagio incomum e/ou fato inusitado do
comportamento de uma doenga e/ou outra condigdo clinica. Por favor, leia este documento com
bastante atenc¢io antes de assind-lo. Caso haja alguma palavra ou frase que o (a) senhor (a) nio

consiga entender, converse com o pesquisador responsével pelo estudo ou com um membro da
equipe desta pesquisa para esclarecé-los.

A proposta deste termo de consentimento livre e esclarecido (TCLE) é explicar tudo sobre o
relato de caso e solicitar a sua permissio para que o mesmo seja publicado em meios cientificos
como revistas, congressos e/ou reunides cientfficas de profissionais da satde ou afins.

O objetivo desta pesquisa ¢ relatar um caso de Histiocitose de Células de Langerhans

apresentando-se com uma manifestagdo inicial atipica, a deficiéncia de arginina-vasopressina
(diabetes insipidus central).

Se o(a) Sr.(a) aceitar esse relato de caso, os procedimentos envolvidos em sua participagao

s3o: consulta de informacdes em prontudrio e realizagio de entrevista caso ocorram dividas sobre
dados relevantes.

A descricdo do relato de caso envolve o risco de quebra de confidencialidade (algum dado
que possa identificar o(a) Sr.(a) ser exposto publicamente). Para minimizar esse risco, NENHUM
DADO QUE POSSA IDENTIFICAR O(A) SR(A) COMO NOME, CODINOME, INICIAIS, REGISTROS
INDIVIDUAIS, INFORMAGOES POSTAIS, NUMERQOS DE TELEFONES, ENDEREGOS ELETRONICOS,
FOTOGRAFIAS, FIGURAS, CARACTERISTICAS MORFOLOGICAS (partes do corpo), entre outros serdo
utilizadas sem sua autorizagdo. Fotos, figuras ou outras caracteristicas morfoldgicas que venham a
ser utilizadas estardo devidamente cuidadas (camufladas, escondidas) para nio identificar o(a) Sr.(a).

Contudo, este relato de caso também pode trazer beneficios. Os possiveis beneficios
resultantes da participagdo no estudo sdo: contribuicdo com o aumento do conhecimento sobre
manifestagBes atipicas da Histiocitose de Células de Langerhans, possibilitando diagndstico e
intervengdo mals precoces, com menos complicagBes subsequentes e beneficio para futuros
pacientes, no entanto, ndo promove beneficios diretos ao paclente participante.

Sua participagdo neste relato de caso é totalmente voluntaria, ou seja, ndo é obrigatoria.
Caso of(a) Sr.(a) decida ndo participar, ou ainda, desistir de participar e retirar seu consentimento
durante a realizagdo do relato de caso, n3o havera nenhum prejuizo ao atendimento que vocé
recebe ou possa vir a receber na institulgdo.

Ndo estd previsto nenhum tipo de pagamento pela sua participagdo neste relato de caso e
ofa) Sr.(a) ndo terd nenhum custo com respejto aos procedimentos envolvidos, porém, podera
receber por despesas decorrentes de sua participagdo (ex.: despesas de transporte e alimentacgdo). O

reembolso serd feito por transferéncla bancérla. Essas despesas serdo pagas pelo orgamento da
pesquisa.

Caso ocorra algum problema ou dano com o(a) Sr.(a), resultante deste relato de caso, o(a)

Pagina 1 de 2
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Sr.(a) recebera todo o atendimento necessdrio, sem nenhum custo pessoal e pelo tempo que for
necessario. Garantimos indenizagdo diante de eventuais fatos comprovados, com nexo causal com o
relato de caso, conforme especifica 2 Carta Circular n° 166/2018 da CONEP.

£ garantido ao Sr.(a), o livre acesso a todas as informagdes e esclarecimentos adicionais
sobre o relato de caso e suas consequéncias, enfim, tudo o que ofa) Sr.(a) queira saber antes,
durante e depois da sua participagdo.

Caso of(a) Sr.(a) tenha duavidas, poderd entrar em contato com o pesquisador responsavel lane
Oliveira Gusmio Vicente dos Anjos pelo e-mail ianegusmao12@gmail.com, ou com o pesquisador
Filipe Quadros Costa pelo e-mail filipequadros@hotmail.com e/ou no enderego Rua Padre Fz?ijé, 240
- Canela, Salvador - BA, das 7h as 17h, de segunda a sexta-feira ou com o ?omité de Etica em
Pesquisa (CEP/HUPES - COMITE DE ETICA EM P‘ESQUISA; HOSPITAL UNIVERSITARIO PROF. EDGARD
SANTOS- UFBA. Endereco: Rua Dr. Augusto Viana, S/n, 12 andar - Canela, SSA (BA) - Cep: 40.110-060,
Telefone: 3646-3450 / Email: cep.hupes@ebserh.gov.br).

Esse Termo € assinado em duas vias, sendo uma do(a) Sr.(a) Janaina Santana Galvao Dourado
€ 3 outra para os pesquisadores.

Declaragdo de Consentimento

Concordo em participar do estudo intitulado: DEFICIENCIA DE ARGININA-VASOPRESSINA
(DIABETES INSIPIDUS CENTRAL) COMO PRIMEIRA MANIFESTACI-\O DE HISTIOCITOSE DE
CELULAS DE LANGERHANS: RELATO DE CASO

89@ 100 9atione G“Qir 58 Qeds »

Nome do participante ou responsavel

QPI] ,|:E 9 "ETQLCSJ:E ZEQ\‘ !ﬁpm}@ Data: 7/ O / (4 / O -9

Assinatura do participante ou responsavel

Eu, Filipe Quadros Costa, declaro cumprir as exigéncias contidas nos itens IV.3 e IV.4, da Resolugao n2
466/2012 MS.

Assinatura e carimbo do Pesquisador Data: 10 / /'1( 20 S
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DIABETES INSIPIDUS CENTRAL COMO PRIMEIRA MANIFESTACAO DE
HISTIOCITOSE DE CELULAS DE LANGERHANS

Autores: FILIPE QUADROS COSTA; IANE OLIVEIRA GUSMAD VICENTE DOS ANJOS; ALCINA MARIA VINHAES BITTENCOURT; SYLV1A MARCIA FERMNANDES DOS
SANTOS LIMA; VA CARODUNE CHAVES DA SILVA JACOBINA, RAFAEL JONAS SARDA; MARINA CEDRO PLATON BEZERRA; SILVAMLA BRUNELLY LIMA DA SILVA;

RODRIGD MACIEL DE OLIVEIRA COSTA; MOAQUIM CUSTODIO D& SILVA JUNIOR.

Instituigdo: HOSPITAL UNIVERSITARIO PROFESSOR EDGARD SANTOS - HUPES / UFBA, SALVADOR - BA.

APRESENTACAO DO CASO

Paciente 24 anos, sexo feminino, branca,
sem comorbidades prévias, com quadro inicial
de polidria (estimada em 8L/dia) e polidipsia.
Cursou apds 5 meses com amenorreia associada
a cefaleia (moderada intensidade, em aperto,
frontal, sem irradiag8o), progredindo para
hemianopsia bitemporal ao 92 més de evolugio.
A investigacdo laboratorial evidenciou pan-
hipopituitarismo, com cortisol as 8h 1,1 & 1,9
meg/dL, TSH 1,1 pUl/mL (VR 0,38 - 5,33) e T4L
0,43 ng/dL (VR 0,54 - 1,24), FSH 1,56 mUl/mL e
LH < 0,20 mUl/mL, E2 < 15 pg/mL, IGF-1 43
ng/ml (VR 98 - 283) e hiperprolactinemia (PRL
23,23 ng/mL). RNM de hipdfise com achado de
tumor suprasselar (1,7 x 2,2 x 2,1 cm) em intimo
contato com quiasma optico, sugestivo de
craniofaringioma. Foi internada para avaliacdo
endocrinologica e posterior realizagio de
cirurgia, evoluindo com polidria, quantificada em
10L/dia, ingesta hidrica de 6L/dia, sddio
plasmatico de 147 mEq/L e densidade urindria <
1005. Iniciado tratamento com hidrocortisona,
levatiroxina e desmopressina e realizada a
microcirurgia via transesfenoidal, com aspecto
macroscopico da lesdo sugestivo de glioma de
nervo optico. Resultado de bidpsia inconclusivo,
com imuno-histoquimica (IHQ) compativel com o
diagnostico de Histiocitose de Células de
Langerhans (HCL). Realizou TC de torax & RNM
de abdome apds a cirurgia, sem anormalidades.

DISCUSSAO

A HCL & um disturbio histiocitico
neoplasico raro, que afeta com maior
frequéncia ossos e pele, sendo mais comum em
criangas do sexo masculino, com incidéncia de 5
casos por milhdo.! O Diabetes Insipidus Central
pode ocorrer antes em 4% dos casos,
concomitante em 18% ou apds o diagndstico.®?
Outras anormalidades de hormdnios
hipofisarios podem estar associadas, a mais
comum €& a deficiéncia do horménio do
crescimento, seguida pela deficiéncia de
gonadotrofinas, enquanto as deficiéncias de
corticotropina e tireotropina sdo  menos
frequentes, podando também a prolactina estar
elevada. &%

CONCLUSAO

A HCL & wuma doenga rara, com
apresentacdo clinica heterogénea e amplo
diagnostico diferancial. O caso descrito mostra-se
de forma epidemiologicamente e clinicamente
incomuns, com Diabetes Insipidus como primeira
manifestagdo, com acometimento hipofisaric, sem
evidéncia clinica de envolvimento em outros
sistemas. Dessa forma, a avaliag8o dos tumores
hipofisarios deve ser feita de forma cuidadosa
incluindo técnicas IHQ para analise adequada da
etiologia e posterior acompanhamento
terapéutico.
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Participaram do 362 Congresso Brasileiro de Endocrinologia e Metabologia - CBEM 2024, realizado no
periodo de 11 a 15 de outubro de 2024, no Centro de Convencdes de Pernambuco, como AUTORES do POSTER:
CENTRAL DIABETES INSIPIDUS AS THE INITIAL MANIFESTATION OF LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS.

Recife / Olinda, 15 de outubro de 2024
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MINISTERIO DA EDUCAGCAO
UNIVERSIDADE FEDERAL DA BAHIA
EMPRESA BRASILEIRA DE SERVICOS HOSPITALARES
COMPLEXO HOSPITALAR UNIVERSITARIO PROFESSOR EDGARD SANTOS
COMISSAO DE RESIDENCIA MEDICA - COREME
TERMO DE APROVACAO

Parecer do trabalho de Conclusdo de Residéncia Médica do Hospital Universitario Professor Edgard Santos,
como pré-requisito obrigatdrio para a conclusido do Programa de Residéncia Médica em Endocrinologia e
Metabologia.

Médico Residente : Filipe Quadros da Costa

Orientadora: Dra lane Oliveira Gusmao Vicente dos Anjos - Preceptora da Residéncia Médica

em Endocrinologia e Metabologia do HUPES-UFBA.

Titulo: Deficiéncia de Arginina-Vasopressina (Diabetes Insipidus Central ) como primeira manifestacao de
Histiocitose de células de Langerhans: Relato de caso.

Relevancia: O tema escolhido tem grande relevancia por ilustrar o caso de uma paciente jovem com
Diabetes Insipidus Central que apresentou como primeira manifestagao de Histiocitose de Células de
Langerhans. Essa apresentacdo inicial € incomum pela auséncia inicial de acometimento sistémico e
reforga a importancia de incluir Histiocitose de células de Langerhans no diagndstico diferencial de Diabetes
Insipidus.

O acometimento inicial restrito a regido hipotalamo-hipofisaria, com manifestacdes clinicas de Diabetes
Insipidus e pan hipopituitarismo, associado a presenca de massa supraselar na Ressonancia Magnética de
Hipdfise levou a suspeita clinica inicial de Craniofaringioma. De peculiar interesse no caso foi o resultado
anatomopatoldgico inconclusivo, sendo a confirmagao diagndstica possivel com o resultado da imuno
-histoquimica, ressaltando a contribuicdo fundamental da imuno-histoquimica no diagndstico definitivo das
lesdes selares e parasselares .

Avaliacdo do desempenho do aluno:

O Residente demonstrou muito interesse e participagdo no relato do caso clinico , fazendo uma ampla
revisdo da literatura sobre o assunto . O relato do caso foi apresentado na forma de poster no CONGRESSO
BRASILEIRO DE ENDOCRINOLOGIA E METABOLOGIA CBEM 2024 realizado de 11 a 15 de outubro em
Recife-PE e publicado nos Archives of Endocrinology and Metabolism da Sociedade brasileira de
Endocrinologia e Metabologia.

NOTA: DEZ (10)

Salvador, 04 de novembro de 2025

Documento assinado digitalmente

LUCIANA MATTOS BARROS OLIVEIRA
Data: 13/11/2025 08:38:48-0300
Verifique em https://validar.iti.gov.br

Prof Dra Luciana Mattos Barros b
Oliveira
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