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Relato de Caso

Puberdade precoce central como unica manifestacao de

cisto aracnoide supraselar

Central precocious puberty as a sole manifestation of suprasellar arachnoid cyst

Adriana Mangue E. Aun’, Keila Hayashi', Cecilia Freire C. de Carvalho’, Maria Tereza M. Baptista? Sofia Helena V. de Lemos-Marini®,

Lilia Freire R. D’Souza-Li*, Gil Guerra-Junior®
RESUMO

Objetivo: Os cistos aracnoides sio achados raros. Em 10%
dos casos, sua localiza¢do é supraselar e ocorrem quase exclu-
sivamente em criancas. Em geral, apresentam manifestagdes
neuroldgicas e visuais, sendo incomum a puberdade precoce
central como sinal clinico de sua presenga.

Descri¢do do caso: Menina avaliada aos dois anos e sete
meses por telarca iniciada com um ano e oito meses e pu-
barca e axilarca com dois anos, com aumento da velocidade
de crescimento (13cm/ano) e da idade Gssea (sete anos e um
més). Ao exame, apresentou peso de 22,6kg (Z+4,0), estatura
de 106cm (Z+3,5) e Tanner de M3P2. Exames realizados:
teste de estimulo com GnRH (LH basal 8,3 UI/L, pico aos
30 minutos 94,3 UI/L; FSH basal=10,1 UI/L, pico aos 30
minutos 29,5 UI/L), ressonincia nuclear magnética de crinio
com cisto aracnoide supraselar e demais testes de fung¢do
hipofisdria normais. Foi iniciado tratamento com andlogo de
GnRH. Atualmente, aos quatro anos e trés meses com estadio
puberal M3P2, velocidade de crescimento e desenvolvimento
neuropsicomotor normais para a idade.

Comentdrios: A puberdade precoce central pode ser
manifesta¢do Gnica de um cisto aracnoide, sendo essenciais
o diagndstico e o tratamento precoces, além de seguimento
prolongado, uma vez que outras disfun¢des hipofisdrias po-

dem ocorrer tardiamente.

Palavras-chave: crianga; puberdade precoce; cisto aracnoide.

ABSTRACT

Objective: Arachnoid cysts (AC) are a rare finding; 10%
of them are suprasellar and occur almost exclusively in chil-
dren. They are frequently associated with neurological and
visual manifestations. Central precocious puberty as a sole
manifestation is uncommon.

Case description: Girl evaluated at the age of two years
and seven months. She started breast development at the age
of one year and eight months, pubic and axillary hair at the
age of two years, with growth velocity acceleration (13cm/
year) and increased bone age (seven years and one month).
On exam: weight: 22.6kg (Z+4.0), height: 106cm (Z+3.5)
and puberal stage of B3P2. The GnRH stimulus test was
performed (basal LH 8.3 IU/L, at 30 minutes 94.3 IU/L;
FSH basal=10.1 IU/L, at 30 minutes 29.5 TU/L). Nuclear
Magnetic Resonance of the skull showed a suprasellar ara-
chnoid cyst. Others stimulation tests were performed and
excluded pituitary deficiencies. Treatment with a GnRH
analog was started. At the age of four years and three
months, she was B3P2, with normal growth velocity and
neurologic development.

Comments: Central precocious puberty can be the only
manifestation of AC. It is essential to establish early diagno-
sis and treatment. A prolonged follow up is recommended,
since late pituitary dysfunctions can occur.

Key-words: child; precocious puberty; arachnoid cyst.
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Introducgao

A puberdade é considerada de inicio precoce quando o de-
senvolvimento das caracteristicas sexuais secunddrias ocorre
em idade inferior aos oito anos nas meninas e aos nove nos
meninos”. A puberdade precoce verdadeira central (PPC),
ou dependente de gonadotrofinas, decorre da ativagdo pre-
coce do eixo hipotdlamo-hipofisirio gonadal, seja de causa
idiopdtica ou devido a presenga de alguma lesdo no sistema
nervoso central (SNC)®. Os cistos aracnoides (CA) suprase-
lares correspondem a cerca de 10% dos tumores de SNC e
podem ocasionar a puberdade precoce'®. Eles ocorrem quase
exclusivamente em criangas, sendo geralmente congénitos
e com leve predilecio pelo sexo masculino®. A apresenta-
¢do clinica mais comum sdo as manifestagdes neurolégicas
isoladas ou associadas as endocrinoldégicas, como puberdade
precoce ou deficiéncia de horménios hipofisirios, principal-
mente de GH®.

Descrigao do caso

Menina avaliada aos dois anos e sete meses no Ambulaté-
rio de Endocrinologia Pedidtrica do Hospital de Clinicas da
Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de
Campinas (Unicamp), Campinas, Sdo Paulo, por puberdade
precoce. Iniciou telarca com um ano e oito meses, seguida
de pubarca e axilarca com aproximadamente dois anos,
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mostrando velocidade de crescimento de 13cm/ano desde o
inicio do quadro.

Trata-se da primeira filha de casal ndo consanguineo,
nascida por parto vaginal a termo, com peso de 2,8kg,
48cm de comprimento e perimetro cefdlico de 33cm, sem
antecedentes neonatais ou familiares relevantes. Ao exame
inicial apresentava peso de 22,6kg (Z+4,0), altura de 106cm
(Z+3,5) e estadio puberal de Tanner M3P2, sem galactorreia.

Exames realizados 30 dias antes dessa consulta apresenta-
vam idade Gssea de sete anos e dez meses (Greulich-Pyle, ida-
de cronoldgica de dois anos e cinco meses) e ultrassonografia
pélvica com titero de 8,4cm’, sem linha endometrial (normal
1,3+0,6cm’)®, ovério direito cistico com 4,3cm? e ovdrio
esquerdo com 1,7cm? (normal 0,38+0,10cm?)®. No servico
foram realizados os seguintes exames: estradiol 60,1pg/mL
(normal 6-23,5pg/mL, método eletroquimioluminescéncia),
teste de estimulo com GnRH [LH basal 8,3 UI/L (normal:
0,2 a 1,4 UI/L — método eletroquimioluminescéncia), pico
aos 30 minutos de 94,3 UI/L; FSH basal 10,1 UI/L (normal:
0,2 a 3,8 UI/L — método eletroquimioluminescéncia), pico
aos 30 minutos de 29,5 UI/L} e ressondncia nuclear mag-
nética de crinio, que mostrou presenca de cisto aracnoide
supraselar de 1,7 versus 1,4cm de tamanho e desvio da haste
hipofisdria para a direita (Figura 1).

Para avaliar as demais fung¢des hipotalimicas-hipofisdrias,
foram realizados os seguintes exames: teste de hipoglice-
mia insulinica (glicemia basal 81mg/dL, aos 30 minutos,
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Figura 1 — Imagem circular em regido supraselar medindo 1,7 versus 1,4cm que desvia haste hipofisaria para direita, sugestivo

de cisto aracnoide.
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Puberdade precoce central como Gnica manifestagao de cisto aracnoide supraselar

34mg/dL); GH basal 1,9ng/mL (normal 0,06-5,0ng/mL
por quimioluminescéncia), pico aos 30 minutos, 8,7ng/
mL; cortisol basal 9,3ug/dL (normal 5-25ug/dL por qui-
mioluminescéncia), pico aos 60 minutos, 25,1 ug/dL; teste
de estimulo com TRH [TSH basal 2,6mUI/L (normal
0,41-4,50mUI/L por eletroquimioluminescéncia), pico
aos 30 minutos, 28,1mUI/L}; prolactina basal 16,0ng/mL
(normal 3,7-18,4ng/mL por eletroquimioluminescéncia),
pico aos 15 minutos, 100,5ng/mL}; T4 livre basal 1,2ng/
dL (normal 0,9-1,8ng/dL por eletroquimioluminescéncia);
teste de estimulo com clonidina (GH basal 0,8ng/mL, pico
aos 60 minutos, 10,1ng/mL).

Iniciou-se o bloqueio puberal com andlogo de GnRH (ace-
tato de leuprolide), inicialmente em doses intramusculares
mensais de 3,75mg e, posteriormente, a partir dos quatro
anos, com aplicacoes trimestrais de 11,25mg. Atualmente,
a paciente tem quatro anos e cinco meses, peso de 26,2kg
(Z+3,1) e altura de 119,2cm (Z+3,0), com estadio puberal
M3P2, sem galactorreia, com velocidade de crescimento
(6,1cm/ano), idade Gssea de oito anos e dois meses (Greu-
lich-Pyle, idade cronolégica de quatro anos e trés meses)
e desenvolvimento neuropsicomotor normal para a idade.
Nega queixas visuais ou neurolégicas, com fundoscopia

ocular normal.

Comentarios

Os CA correspondem a aproximadamente 1% de todos
os tumores do SNC. A maioria dos casos é de malformagido
congénita, embora possam surgir ap6s um trauma, infec¢io
ou hemorragia®”. Aproximadamente 75% dos CA sdo de
localizagdo supratentorial, e 9 a 15% ocupam a regido selar,
sendo estes divididos em cistos supraselares e intraselares®.
Descreve-se a associacdo de CA com malformacdes de linha
média, como a agenesia de corpo caloso e a atrofia de nervo
6ptico®. Os principais sinais e sintomas encontrados na
infincia sdo os neuroldgicos, em especial a macrocrania e o
retardo de desenvolvimento neuropsicomotor, provavelmente
secunddrios a hidrocefalia (presente em até 85% dos casos) e
a hipertensdo intracraniana. Sio comuns também os achados
de cefaleia, convulsdo e disttrbios visuais®?.

Além das manifestacdes neuroldgicas e visuais, sdo des-
critas alteragdes endocrinoldgicas em cerca de 5% dos casos.
A mais citada é a puberdade precoce central, que acomete
de 10 a 40% das criancas com CA“. A fisiopatologia para

essa associagdo ainda ndo estd completamente elucidada, mas
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postula-se que a presenga do CA possa exercer uma compres-
sdo ou efeito de massa sobre o hipotdlamo, mimetizando os
pulsos de GnRH que ocorrem na puberdade normal®.

A deficiéncia de GH se mantém entre as altera¢oes end6-
crinas mais comuns”’. Segundo dados do KIGS (Pharmacia
& Upjhon International Growth Database)®, cerca de 5% dos
pacientes com deficiéncia de GH secunddria a malformacdes
centrais apresentam CA. Sdo descritos também hipogona-
dismo hipogonadotréfico, hiperprolactinemia, insuficiéncia
adrenal secunddria e tercidria, hipotireoidismo secunddrio e
tercidrio, diabetes insipidus e até a associacio dessas defici-
éncias, levando ao quadro de pan-hipopituitarismo®.

No caso relatado ndo foram constatadas outras disfun¢des
endécrinas além da PPC. Mohn ez 2/*” citam 30 pacientes com
PPC secunddria ao CA, dos quais apenas trés apresentaram
a PPC como tnica manifesta¢gio. Os demais evidenciaram
alteracdes neurolégicas e/ou endocrinolégicas associadas®.
E interessante ressaltar que a avaliagio do LH apés o teste
de estimulo com GnRH atingiu valores muito elevados,
usualmente encontrados em pacientes com hamartoma

hipotaldmico. Adan et «/'?

, avaliando dez pacientes com
puberdade precoce central secunddria ao CA, encontraram
valor méximo de LH de 33UI/L ap6s estimulo com GnRH"?,
Outros autores descrevem pico maximo de LH ap6s estimulo
em torno de 30UI/L>*!D.

O diagnéstico do CA € feito por exames de imagem,
seguidos de avaliacdo laboratorial na suspeita de uma dis-
funcdo hormonal. A ultrassonografia pode ser ttil no perfodo
pré-natal, sendo que jd foram descritos casos de diagndstico
intradtero"*'?. A tomografia computadorizada de crinio
é capaz de identificar com facilidade a presenca de hidro-
cefalia, mas frequentemente falha ao diagnosticar o cisto,
identificando-o como uma dilata¢io do terceiro ventriculo®.
A ressondncia nuclear magnética de crinio é o método de
imagem mais indicado, uma vez que localiza a lesdo com
melhor precisdo, auxilia o diagnéstico de malformagdes as-
sociadas e permite avaliar o tamanho do cisto e sua intera¢do
com as estruturas subjacentes'?.

O tratamento do CA permanece controverso. Dodd ez
al™ descreveram o caso de uma crianga de cinco anos com
CA cuja resolugio foi espontinea, sugerindo uma conduta
expectante nesses casos'”. O tratamento cirtrgico estd
indicado especialmente quando hd sinais e sintomas neuro-
l6gicos associados, como hidrocefalia e convulsio®. Dentre
as diversas modalidades cirtrgicas, a cirurgia endoscépica
parece ser a primeira opcao?.

Rev Paul Pediatr 2011,29(1):126-9.
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Embora tenha sido descrita reversio do quadro de PPC
em criancas com CA apés intervencio cirtirgica’”, no caso
relatado a paciente néo apresentava nenhum sinal de dano
neurolégico e respondeu bem ao tratamento clinico com
andlogo de GnRH para bloqueio puberal. Permanece em
seguimento clinico rigoroso na busca por endocrinopatias

de aparecimento mais tardio®.
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