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Insuficiéncia adrenal secundaria associada a meningioma
psamomatoso: relato de caso

Secondary adrenal insufficiency associated to psamomatoso meningioma: case report

Insuficiencia suprarrenal secundaria asociada a meningioma psamomatoso: reporte de
caso
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RESUMO

Objetivo: Avaliar um caso de Insuficiéncia Adrenal Secundaria (IAS) associada a um Meningioma
Psamomatoso (MP) na regido da hipéfise, analisando as manifestacdes orais da IAS, a relacdo entre essas
patologias e discutir os dados clinicos com a literatura. Detalhamento do Caso: Participante da pesquisa,
género feminino, 53 anos, compareceu ao Centro de Especializa¢gdo Odontolégica, com a queixa principal
“Apareceu umas manchas escuras em minha boca”. No exame intra-oral, foi observado uma lesdo plana,
rugosa, pigmentacao melanocitica, localizada em mucosa jugal, lingua e palato ha 4 anos. O histérico médico
demonstra um meningioma do tipo psamomatoso na regiao da hip6fise e passou por tratamento radioterapico
e cirdrgico ha 10 anos. Consideragdes finais: O IAS é uma patologia pouco frequente, ndo apresenta
sintomas especificos, 0 que torna o diagnéstico dificil. O profissional da salde deve realizar uma boa
anamnese e ficar atento ao histérico do paciente.

Palavras-chave: Doencas da Boca, Insuficiéncia Adrenal, Hiperpigmentacdo, Neoplasias Encefalicas,
Doencas da Hipofise.

ABSTRACT

Objective: Evaluating a case of Secondary Adrenal Insufficiency (SAIl) associated with a Psamomatous
Meningioma (PM) in the pituitary region, analyzing the oral manifestations of SAl, the relationship between
these pathologies and discuss the clinical data with the literature. Case Detailing: Female research
participant, 53 years old, appeared on the Center for Dental Specialization, with the main complaint: "Dark
spots appeared on my mouth.” In the intra-oral examination, was observed a flat, rough and melanocytic
pigmentation lesion, located in the jugal mucosa, tongue and palate for 4 years. The medical history
demonstrates a psamomatous meningioma in the pituitary region and underwent radiotherapy and surgery 10
years ago. Final considerations: SAl is an uncommon pathology, with no specific symptoms, which makes
the diagnosis difficult. The health professional should make a good history and be aware of the patient's history.
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RESUMEN

Objetivo: Evaluar un caso de Insuficiencia Adrenal Secundaria (IAS) asociada a un Meningioma
Psamomatoso (MP) en la region de la hipdfisis, analizando las manifestaciones orales de la IAS, la relaciéon
entre esas patologias y discutir los datos clinicos con la literatura. Detalles del caso: Participante del caso,
género femenino, 53 afios, comparecio al Centro de Especializacién Odontolégica, con la queja principal:
“aparecieron unas manchas oscuras en mi boca”. En el examen intra-oral, fue observado una lesion plana,
rugosa, pigmentacion melanocitica, localizada en la mucosa jugal, lengua y palato hace 4 afios. La historia
clinica demuestra un meningioma del tipo psamomatoso en la regién de la hipdfisis y, que pas6 por tratamiento
radioterapico y cirtrgico, hace 10 afios. Consideraciones finales: La IAS es una patologia poco frecuente,
no presenta sintomas especificos, lo que hace que el diagnéstico sea dificil. El profesional de la salud debe
realizar una buena anamnesis y estar atento al histdrico del paciente.

Palabras clave: Enfermedades de la Boca, Insuficiencia Suprarrenal, Hiperpigmentacion, Neoplasias
Encefalicas, Enfermedades de la Hip&fisis.

INTRODUCAO

A producao deficiente de hormonios corticosterodides pela glandula suprarrenal causada pela destrui¢éo
do cértex da suprarrenal ocasiona a Doenca de Addison (DA) ou Insuficiéncia Adrenal Priméria (IAP). Sao
muitas as causas da, podendo destacar a destruicao autoimune, infecgbes como a tuberculose e por dltimos
tumores, sendo esta a causa mais rara da doenca (NEVILLE BW, et al., 2016). Trata-se de uma patologia
rara, com uma prevaléncia de 140 por milh&o nas populagdes ocidentais (FAN S, et al., 2013).

A DA pode ser classificada em Insuficiéncia Adrenal Priméria (IAP) ou Insuficiéncia Adrenal Secundéria
(IAS), sendo a primeira uma afec¢éo das glandulas supra-renais e a segunda € substancialmente pela hipéfise
ou doenca hipotalamica (PULZER A, et al., 2016).

O IAS é ocasionado pelo funcionamento inadequado da glandula hipéfise, desenvolvendo-se pela
diminuicdo da producdo de Hormdnio Adrenocorticotréfico (ACTH), responsavel pela manutengéo dos niveis
séricos do cortisol, causando alteracdes em que se tem destaque a doenca metastética, a infeccéo, o enfarte
e airradiacdo (NEVILLE BW, et al., 2016; CARDOSO RT e PALMA IM, 2009).

As caracteristicas clinicas da insuficiéncia adrenal s6 comeg¢am a se manifestar apés a destruigcdo do tecido
glandular, s6 depois disso, iram se manifestar as caracteristicas clinicas dessa doencga, podendo ocasionar
irritabilidade, depresséo, fraqueza e fadiga. Uma hiperpigmentacdo ocorre na pele, mais proeminente em
regibes de pontos sobre presséo e pele exposta pelo sol, ocasionada pelos niveis altos de beta-lipotropina ou
ACTH (horménio adrenocorticotréfico), ambos os hormdnios tém a capacidade de excitar os melandcitos.
Geralmente pode ocorrer queixas referentes a distirbios gastrointestinais, como por exemplo anorexia,
vOmito, nduseas, diarreia, perda de peso e um desejo de comer sal (NEVILLE BW, et al., 2016).

Os Meningiomas sdo tumores benignos, de origem das células meningioendoteliais aracnoideas.
Correspondem a 25% dos tumores cerebrais, a prevaléncia em mulheres é mais comum e sdo mais
frequentes entre quarta e quinta década (VILAR L, et al., 2009).

O diagndstico se da por imagem de ressonancia magnética, em alguns casos a angiografia cerebral pode
auxiliar no diagnéstico, quando demonstra um blush, devido a grande vascularizagdo do tumor (VILAR L, et
al., 2009).

O tratamento padrdo € cirlrgico, quanto mais completa a remo¢édo do tumor, menores a chances de
recidiva e melhores serdo as chances de cura dessa patologia. Existe também o tratamento radioterapico
comumente apontado como padrdo em meningiomas atipicos, malignos ou recorrentes. Uma opg¢éo para
tumores que estdo localizados na base do crénio € a radiocirurgia, uma associacao entre os dois tratamentos,
gue consiste em remocao parcial do tumor e posterior tratamento radioterapico (MAROSI C, et al., 2008).
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O caso descrito, tem como objetivo avaliar um caso de IAS associada a um Meningioma Psamomatoso
(MP) na regido da hipodfise, analisando as manifestagdes orais da IAS, a relagdo entre essas patologias e
discutir os dados clinicos com a literatura. A importancia deste estudo é a de fornecer informacdes acerca da
IAS associada a MP, que por se constituir num achado incomum, ir& permitir aos profissionais da area da
salde um aprimoramento a respeito da associagdo entre essas patologias.

RELATO DE CASO

Participante da pesquisa, género feminino, feoderma, cinquenta e trés anos de idade, compareceu ao
Centro de Especializagdo Odontolégica, queixando-se de “Apareceu umas manchas escuras em minha boca”.
Durante a anamnese a paciente relata que as pigmentacdes intrabucais apareceram a cerca de seis anos.

Durante o exame fisico extrabucal, a paciente ndo apresentava nenhuma alteracdo. J& no exame
intrabucal, foi observado uma lesdo plana, rugosa, pigmentacdo melanocitica, localizada em mucosa jugal,
lingua e palato (Figuras 1 A, B e C). Relata ainda queixas de desconforto no estbmago, devido a problemas
gastrointestinais.

Figura 1 — Fotografias intrabucais mostrando os locais que foram obse
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Legenda: A, trata-se de uma hiperpigmentacdo localizada na regido do palato. B, trata-se de uma

hiperpigmentacao na regido da mucosa jugal proxima a estriagfes do liquen plano oral (*). C, trata-se de uma
hiperpigmentacao na regido do apice da lingua.

Fonte: Panjwani CM, Rocha DC, Silva KF, et al, 2018.

Quando questionada sobre a histéria médica, a paciente relatou ter sido diagndstica com meningioma
psamomatoso na regido da hipéfise ha cerca de dez anos, passou por tratamento cirdrgico e radioterapico.
Atualmente ela faz acompanhamento médico anualmente para controle evolutivo do tumor. Além do MP
apresenta histérico de gastrite crénica ha cerca de dez anos.

ApOGs o exame clinico foi realizada uma bidpsia incisional de lesé@o localizada em mucosa jugal do lado
direito. Recebido para exame foi fixado em formalina, 1 fragmento em tecido mole medindo 0,7 x 0,6 cm
apresentando lesdo plana e brancacenta, medindo 0,4 x 0,3 cm, distando 0,2 cm. Fragmentos representativos
foram submetidos a exame histoldgico.

Os cortes histologicos corados em HE (hematoxilina e eosina) revelam fragmentos de mucosa revestidos
por epitélio estratificado pavimentoso com areas de acantose, atrofia, hiperqueratose, espongiose, exocitose
e areas focais de degeneracdo hidrépica de camada basal.

Na lamina prépria subjacente era possivel observar areas de infiltrado inflamatério linfoplasmocitario rico
em linfocitos dispostos em faixas destruindo focalmente a camada basal. Proeminente incontinéncia
pigmentar localizada na area subepitelial estd presente em toda a extensdo dos cortes (Figura 2 A e B).
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Figura 2 — Fotomicroscopia de corte histoldgico da lesao biopsiada da mucosa jugal.

mostrando hiperceratose (), acantose (*), projecbes em dentes de serra (). B, Fragmento de mucosa
corado em HE (hematoxilina e eosina) em um aumento de x400 evidenciando exocitose (*), degeneragéo
hidropica da camada basal (=), incotinéncia pigmentar (-).

Fonte: Panjwani CM, Rocha DC, Silva KF, et al, 2018.

A conclusdo do exame histopatoldgico das lesGes pigmentadas bucais, associada a dados clinicos de
disfuncdo hormonais, trouxe as seguintes hipéteses diagnosticas: doenca de Addison, ou sindrémicas (Peutz-
Jeghers; McCuneAllbright).

Foi solicitado um exame complementar do ACTH para verificar os niveis do horménio na paciente, onde
foi encontrado o resultado de 6,9 pg/mL (progressdo geométrica por massa molecular), cujo valor de
referéncia é inferior a 46,0 pg/mL, foi comprovado baixos niveis da produ¢do do horménio, ja que o tumor
estava localizado na hipofise, glandula responsavel pela excrecdo do ACTH, caracteristica do IAS.

Com base nos dados clinicos e histérico da participante da pesquisa de tumor hipofisario, obteve-se o
diagnostico de IAS causada pelo tumor. A participante da pesquisa foi orientada sobre a patologia e
encaminhada para tratamento endocrinolégico. O artigo descrito tem como finalidade descrever o diagnéstico
uma vez que teve manifestacdo bucal, em razdo de o tratamento esta voltado para a &rea médica.

DISCUSSAO

A IAS resulta de uma faléncia hipofisaria em secretar o principal hormonio estimulador do o cortex adrenal,
o ACTH. A deficiéncia de ACTH pode ser provocada por doenga hipofisaria ou hipotalamica; neste ultimo
caso, ocorre diminuigdo da secrecao do horménio liberador de ACTH pelo hipotalamo. A presenca de tumores
na regido hipotalamo-hipofisaria ou o seu tratamento cirirgico ou radioterapico séo importantes causa de IA
por déficit de ACTH (FREIRE DS e CATANIA M, 2009).

Achados na literatura ressaltam que a IAP tem como caracteristica clinica a hiperpigmentacdo
desencadeada pelos niveis altos de ACTH (ARLT W e ALLOLIO B, 2003; BRANT FILHO AC, et al., 2005;
FELGUEIRAS HCR, 2011; FREIRE DS e CATANIA M, 2009; GATTI RF, et al., 2017; NEVILLE BW, et al.,
2016). Todavia o caso exposto contraria estes achados, com presenca de hiperpigmentacdo na mucosa oral
e 0 ACTH de 6,9 pg/mL determinando um IAS.

Um estudo feito por Michels A e Michels N (2014), exp0s os sinais e sintomas mais prevalentes da anorexia
presente em (100%), fadiga (100%), hiperpigmentacdo (94%) e a problemas gastrointestinais (92%). A
hiperpigmentacdo é o aspecto mais evidente da, como se trata de uma caracteristica fisica, porém é uma
caracteristica predominantemente da primaria devido aos niveis altos de ACTH nesse grupo (NEVILLE BW,
et al., 2016). Achados que vao de encontro ao caso descrito, ja que apesar da participante relatar problemas
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gastrointestinais, que é sinais e sintomas tanto de IAP e IAS a hiperpigmentacao nesse relato ndo se deu pela
diminuicdo do ACTH, como constatado pelo exame complementar solicitado para diagndstico que evidenciou
baixos niveis do hormdonio.

Preto C, et al. (2018), descreve que o IAP ndo apresentou hiperpigmentacdo cutanea, embora em cerca
de 94% dos casos apresente, a explicacdo para a auséncia da hiperpigmentacdo no caso discutido pode ser
explicado pela recente descoberta da doenga no paciente relatado, ja que as manifestacdes s6 comecam a
aparecer apds 90% destruicéo do tecido glandular (NEVILLE BW, et al., 2016). Como no caso apresentado
esse foi um fator que dificultou o diagnéstico, ja que a insuficiéncia adrenal é do tipo secundario e teve
manifestacao de hiperpigmentacéo, fator que pode ser desencadeado com o0 aumento do ACTH caracteristica
contraria ao 1AS.

Em um relato de trés casos clinicos de DA Brant Filho AC, et al. (2005), caracterizaram a hiperpigmentacéo
bucal mais predominantemente encontradas na regido de mucosa bucal acometendo essencialmente a
lingua, labio inferior, palato duro e gengiva, as mesmas caracteristicas podem ser observadas no caso
relatado, entretanto ndo menciona relagéo com a IAS.

O aparecimento de lesGes pigmentadas multiplas em mucosa oral pode acontecer numa série de doengas,
a hiperpigmentacdo associada a desordens hormonais como citado no histopatologico traz hipoteses
diagnésticas de DA, além de doencgas sindrébmicas como a sindrome de Peutz-Jeghers e McCuneAllbright.
Valendo constatar ainda, o liquen plano pigmentado e o uso contraceptivos orais, como condi¢bes que
também podem desencadear essa caracteristica.

A sindrome de Peutz-Jeghers é doenc¢a autossémica dominante e a manifestacéo das lesdes pigmentadas
acontecem no nascimento ou nos primeiros meses de vida (ALVES L, et al., 2013). No entanto foi descartada
essa possibilidade, ja que as lesdes pigmentadas encontradas nesse relato tiveram manifestagdo na quinta
década de vida. Enquanto isso, a sindrome McCuneAllbright € comumente determinada por uma triade
clinica, de displasia fibrosa dos ossos, manchas café-com-leite e puberdade precoce (DUMITRESCU CE e
COLLINS MT, 2008). Aspectos clinicos divergentes aos encontrados ja que a paciente s6 apresenta
hiperpigmentacéo entre essas caracteristicas.

Segundo Parada MB, et al. (2009), o liquen plano pigmentado € uma patologia que também manifesta
hiperpigmentag&o, com ocorréncia em locais de flexura, pescoco e face, ndo sendo vista em mucosa bucal
(CONTIN LA, et al., 2014). Descartando entédo essa possibilidade para diagnostico do caso descrito, valendo
constatar assim as pigmentacdes s6 em regido de cavidade oral.

O uso sistémico e por longos periodos de contraceptivos orais como tranquilizantes, anticoncepcionais
orais, citostaticos, hidantoinas e antimalaricos podem induz a formacéo de regides pigmentadas em mucosa
oral, que somem apos a interrup¢do dos medicamentos (RODRIGO G, et al., 2004; WECKX LLM, et al., 1995).
Embora exista relato do uso de um desses contraceptivos por um curto periodo de tempo, as manifestacdes
orais ja existiam e permanecem até entdo, mesmo cessando o uso do medicamento.

A IAS tem como principal decorréncia tumores na regido hipotadlamo-hipéfise, frequentemente esta
associada a desordens causadas a pituitaria, devido ao crescimento do tumor ou tratamento do mesmo com
cirurgia ou irradiacdo (ARLT W e ALLOLIO B, 2003). Bem como os antecedentes encontrados na participante
da pesquisa, que relata histdrico de cirurgia para resseccao do MP e radioterapia.

A associagdo do meningioma se deve ao fato que a IAS pode ser causada por doencas que comprometem
0 eixo hipotalamoipofisario como é o caso do meningioma psamomatoso (CASTRO M e ELIAS LL, 2003). No
caso relatado o MP estava localizado na regido da hipéfise, fator que contribuiu para achados de baixos niveis
de ACTH na patrticipante da pesquisa, visto que a hipofise é responsavel pela secrecao desse hormdnio e
estava comprometida pelo tumor.

Uma revisdo retrospectiva realizada por Sathananthan M, et al. (2013), avaliou entre 1975 e 2003 o
prontuario de 17 pacientes diagnosticados com meningiomas puramente ou intrasselar tratados
cirurgicamente na Mayo Clinic. A cura cirtrgica foi alcancada em 53% desses pacientes, porém evidenciou-

REAS/EJCH | Vol.11(16) | e2014 | DOI: https://doi.org/10.25248/reas.e2014.2019 Péagina 5 de 6


https://doi.org/10.25248/reas.e2014.2019

Revista Eletrénica Acervo Saude / Electronic Journal Collection Health | ISSN 2178-2091

se que o hipopituarismo pos-cirirgico, que é a diminuicdo da secrecdo hormonal da glandula pituitaria
acometeu em alta frequéncia esses pacientes. O caso exposto também se correlaciona com esses achados,
ja que a participante da pesquisa passou por procedimentos cirdrgicos e radioterapicos com a finalidade de
alcancar a cura para o MP e posteriormente apresentou IAS.

O IAS é uma patologia pouco frequente, ndo apresenta sintomas especificos, o que torna o diagnostico
dificil. O profissional da salde deve realizar uma boa anamnese e ficar atento ao histérico do paciente como
por exemplo o tratamento prolongado com corticoide, infec¢cdes ou traumatismos do sistema nervoso central
ou tumores na regido da hipéfise por exemplo o MP, achados que podem auxiliar no diagnéstico. Além disso,
a manifestacdo da hiperpigmentacdo em mucosa bucal se caracteriza como um achado incomum em
pacientes com IAS.
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