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INTRODUCAD

A Sindrome de Cushing (SC) ectdpica € uma entidade rara. Por vezes, a identificacao do tumor produtor de ACTH ocorre anos apos o diagnostico de SC, dificultando a|’

orientacao terapéutica destes doentes.

LASD GLiNICT

:Mulher de 78 anos, com antecedentes de HTA e dislipidemia, referenciada a consulta externa de Endocrinologia por hipercortisolismo. Apresentava queixas de
I

1astenia, fragueza muscular proximal, aumento ponderal de 5Kg no ultimo més, alopécia e polifagia. Ao exame fisico destacava-se aspecto debilitado, labilidade
I
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lemocional, alopécia, plétora facial e face em lua cheia, equimoses dispersas, pescogo de bufalo, estrias discretas com <lcm diametro violaceas na regiao
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trocantérica e atrofia muscular proximal nos 4 membros.

AVALIACAD

R—— i 3 Prove o atta dose de dexametaconn Tabela 3. Prova CRH Tabela 4. Cateterismo Seios Petrosos Inferiores
Tempo (min)  Cortisol (ug/dL) ACTH (pg/mL) DOSEAMENTO ACTH (pg/mL)

Parametro Resultado Cortisol
: e Volume (ml/24h) Resultado (ug/24h) -15 34.51 72.8 Tempo (min) Periférico  SPI Direito  SPI Esquerdo
Livre Urinario
TSH 0.34 (0.4-4.0) 0 35.83 75.2 -15 13.5% 41.4 49.3
Cortisol (8h) 41.05 pg/dL (4.3-22.4) Dia 1 2000 1230 55.5-286 5 36.26 77.3 0 45 45.9 46.9
15 33.88 79
Cortisol (23h) 30.7 pg/dL (2-8) Dia 2 1700 1269 - 3 43.7 68.7 >3.4
12 e 30 31.75 85.2 5 49.8 62.9 73.8
ACTH 110 pg/ml (<46)
60 34.04 92.9 10 44 48.7 46.2
Dia 3 1750 1748 55.5-286

ACTH (23h) 76 pg/ml 90 35.09 i 15 43.2 66.2 54.4
----------------------------------------------------------------- Contrast: CONTRAST C:-600,0, W:1200,0
. 7 (o Gantry: 0° Parénquima Pulmonar 4/12
* RM hipdfise normal Time: 828 ms i 20

Corte: 7,5 mm
Couch: 413,55
Pos: HFS

* Cateterismo dos seios petrosos inferiores negativo (tabela 4)

* TAC cervico-toraco-abdominal nodulo pulmonar de 8mm (fig.1)

* Cintigrafia com recetores da somatostatina sem focos de hipercaptacao
* Cromogranina negativa

* PET-68Ga-SRP sem hiperfixacao do radiofarmaco

* Broncofibroscopia sem alteracoes
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Figura 1. Tomografia toracica. No parénquima pulmonar, visualiza-se um nédulo com cerca de 8
mm, localizado no lobo médio.

- Citologia do aspirado bronquico negativa para células neopldsicas SC ACTH dependente
provavel etiologia ectopica

em ndédulo pulmonar

EVOLUCAD

* Tentativa de biopsia pulmonar transtoracica sem sucesso

: oit , iac50 inicial- Inicial D4 D5 D11
: ITO MESES apOs d avallacao inicial. 750mg /dia » 1000mg /dia » 1500mg/dia » 2000mg/dia
I
1 ¢ Franco agravamento clinico (K* 1.7mmol/L; diabetes inaugural ) Cortisol sérico Cortisoluria
[ Valor DO: 112.5 Valor DO: 2718.9
L da: inici _— | : | =120 Valor D24: 21.6 — 8000 Valor D24: 414.9
: Internada: inicia reposiGao KC (ev) e espirono actona, sem sucesso %100 1.80.8% &6000 J 4,84.7%
i = 80 of
: Metirapona (titulacdo de dose até aos 2gr/dia) : " " ] g0 ],
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Dias de tratamento Dias de tratamento
Figura 2. Evolucao dos niveis de cortisol sérico e cortisoluria de acordo com terapéutica instituida.
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10bservou-se uma resposta clinica e analitica muito favoravel (fig2). Um més apos inicio de metirapona teve duas intercorréncias infeciosas acompanhadas de

quadro de insuficiéncia adrenal, pelo que se instituiu terapéutica de substituicao com hidrocortisona 20+10mg/dia.

ICerca de 12 meses ap0s, imagem pulmonar estavel , normalizagao dos sintomas, recuperagao da autonomia da marcha e estabilidade clinica.

UISCUSSAD

Este caso revelou-se um verdadeiro desafio diagnostico e terapéutico. Embora nao tenha sido confirmado o tumor primario, atendendo a idade e comorbilidades da

doente, consideramos ter atingido o principal objectivo (controlo do hipercortisolismo) com melhoria clinica e da qualidade de vida da doente.
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