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Resumo
Objetivo: Esse trabalho tem como objetivo descrever um caso de rara ocorréncia de

neoplasia enddcrina multipla tipo 1 e discutir alguns aspectos relacionados
principalmente ao seu diagndstico. Método: Informacdes obtidas por vias de revisédo
do prontuario, entrevista com o paciente, registro fotografico dos métodos
diagndsticos aos quais o paciente foi submetido. Consideracfes finais: O caso
relatado tras informacdes a respeito do NEM tipo 1, verificado em 1/30.000 pessoas,
sendo que este tem ocorréncia em tumores benignos e malignos, envolvendo duas
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ou mais glandulas enddcrinas. Foi possivel concluir, a partir do relato de caso
referido, que o NEM tipo 1 pode abranger diversas complicacdes clinicas.

Abstract

Objective: This study aims to describe a case of rare occurrence of multiple endocrine
neoplasia type 1 and discuss some aspects related mainly to its diagnosis. Method:
Information obtained by way of review of the medical record, interview with the
patient, photographic record of the diagnostic methods to which the patient was
submitted. Final considerations: The reported case reports information on the NMS
type 1, verified in 1 / 30,000 people, and this has occurred in benign and malignant
tumors, involving two or more endocrine glands. It was possible to conclude, from the
referred case report, that the NEM type 1 can cover several clinical complications.

Introducéo

As Neoplasias Enddcrinas Multiplas (NEM) caracterizam-se pela ocorréncia de
tumores benignos ou malignos, envolvendo duas ou mais glandulas enddcrinas,
existindo dois grandes tipos: NEM1 e NEM2.3 A neoplasia enddcrina multipla tipo
1(NEM1) ou Sindrome Wermer é uma sindrome autossémica dominante rara, cujo
gene esta localizado no cromossoma 11 (11q13), € caracterizada pela co-ocorréncia,
no mesmo individuo ou em individuos relacionados da mesma familia, de
hiperparatireoidismo, tumores neuroendocrinos duodenopancreaticos, adenomas
hipofisarios, tumores adrenocorticais e tumores neuroenddcrinos, no timo, nos
brénquios ou no estdbmago. Em pacientes com NEM1, atencdo especial deve ser
dada para avaliar a progressao dos tumores neuroenddcrinos duodenopancreaticos,
devido ao seu potencial maligno.t

Objetivo

Esse trabalho tem como objetivo descrever um caso de rara ocorréncia de neoplasia
enddocrina multipla tipo 1 e discutir alguns aspectos relacionados principalmente ao
seu diagnéstico.

Relato de caso

MFSS, 39 anos, mulher, branca, casada, nuligesta. Paciente procurou servico
médico com quadro de amenorreia ha 15 anos apOs realizar uma cirurgia
transesfenoidal para resseccdo de tumor hipofisario. Apresentava galactorreia
bilateral e déficit de campo visual temporal em olho esquerdo. Fazia uso de ranitidina
devido quadro de gastrite e apresentava constipacdo e polidria. Irmdo com historico
de litiase renal e operado de tumor hipofisario. Nos exames laboratoriais
apresentava glicemia de jejum de 80 mg/dl, creatinina de 1,2mg/dL, cortisol de 11,8
mcg/dL (valor normal, v.n.=5,0-25,0), TSH de 2,9 mU/L (v.n.=0,54,5), T4 livre de 0,8
ng/ml (0,7 - 1,7), prolactina de 1.508,0 ng/ml (v.n=<22), célcio ionizado de 1,75
mmol/L (v.n.=1,16 1 1,32) e PTH de 788 pg/mL (v.n.=7 - 53). A ultrassonografia de
abdome revelou nefrolitiase bilateral e pancreas normal, e de tiredide/paratiredide
evidenciou um nodulo de 0,9 cm em lobo tireoidiano direito e nédulo adjacente no
polo inferior do lobo tireoidiano direito de 1,9 cm, e um ndédulo adjacente no polo
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inferior do lobo tireoidiano esquerdo com 1,7 cm. Tomografia computadorizada de
abdome mostrou litiase renal bilateral e pancreas normal, ressonancia magnética
mostrou massa selar de 3 cm sugerindo um macroadenoma

hipofisario.

A densitometria 6ssea revelou osteoporose com T score em L1-L4 de -2,8 e no
fémur total de -1,1. Endoscopia digestiva alta indicou pangastrite leve e um polipo
esofagico de 1,1cm (bidpsia:benigno).

Com o diagnostico de macroadenoma secretor de prolactina foi iniciado tratamento
via orla com cabergolina 0,5 mg, 2 vezes por semana. Apresentou boa resposta com
diminuicao progressiva dos niveis séricos de prolactina até sua normalizacao.

Paralelamente apresentou reducéao do volume tumoral hipofisario (Figura 1).
Figura 1. Cortes coronais de Ressonancia Magnética de regido hipofisaria apos infusdo de gadolineo.
A: pré-tratamento. B, C e D: pOs-tratamento com cabergolina.

Com o achado de hipercalcemia por HPP foi submetida a paratireoidectomia sendo
ressecado suposto adenoma de paratireoide. Apresentou diminuicdo até a
normalizacdo da calcemia e dos niveis de PTH, porém depois de pouco mais de 1
ano apos a cirurgia voltou a apresentar elevacdo da calcemia concomitante a niveis
inapropriadamente normais de PTH, sugerindo entéo provavel quadro de hiperplasia
de paratireoides com persisténcia do HPP. Também voltou a apresentar quadro de
litiase renal, agora com célicas lombares e infeccao de trato urinario. Atualmente se



Q\@% |GEIQD | o Mo e sseson %
. mL ISSN - 2525-5827 VETERINARIA E EDUCACAQ FISICA.
planeja nova abordagem cirdrgica cervical para resolucdo do quadro de
hipercalcemia.

A paciente mantém quadro de epigastralgias recorrentes com melhora com o uso via
oral e diario de omeprazol. Foi dosado nivel sérico de gastrina que se mostrou
elevado e repetida TC de abdome que se revelou normal.

Ja com o diagnéstico clinico de NEM1, atualmente a paciente e alguns familiares
estdo sendo convocados para coleta de material genético para analise e provavel
deteccao de perfil de mutacao.

Discusséo: A Sindrome de Wermer ou NEM1 possui frequéncia na populacao de 1
em 30.000 pessoas.2 Entre os casos conhecidos, ha uma incidéncia de 1-18% de
hiperparatireoidismo primario, 16-38% nos gastrinomas, e inferior a 3% nos casos de
tumores hipofisarios. Atinge todas as faixas etarias, particularmente dos 5 aos 81
anos, e as manifestacdes clinicas se desenvolvem, em 80% dos casos, aos 50
anos.® Nesse relato de caso, a paciente também apresenta um hiperparatireoidismo
primario, evidente na elevagéo do célcio e do PTH, com presenca de nddulos. Além
disso ha um aumento muito elevado do nivel sérico de prolactina concomitante ao
achado de imagem de massa selar, caracterizando um prolactinoma.

Tumores secretores e nao-secretores de horménios podem ocorrer em cerca de 30
tecidos em NEM1, porém as causas desta seletividade tecidual de tumores sao
desconhecidas. Apesar disso, nos adultos, h4 uma alta penetrancia por tumor nos
principais tecidos: paratiredides, (90%), neuroendocrino (50%), e hipdfise (40%).
Estas mesmas caracteristicas podem tornar os tumores de NEM1 mais dificeis de
gerir do que os tumores esporadicos do mesmo tecido.?

O diagnéstico requer a presenca de duas das trés manifestacdes mais comuns, as
guais sao a combinacdo de tumores a nivel das paratiredides, pancreas enddécrino e
pituitaria, sendo assim conhecidos pelos tumores nos 3P’s. Dessa forma, o
diagnéstico e a intervencdo terapéutica precoces, a nivel do doente e familia,
permitem a reducédo da morbidade e mortalidade subjacentes.3

O rastreamento em NEM1, tanto genético quanto bioquimico, é importante pelo fato
de que o reconhecimento precoce de uma alteracdo genética pode auxiliar na
prevencao e/ou tratamento de algumas morbidades.”

O hiperparatireoidismo primério € a manifestacdo mais frequente e mais precoce,
constituindo a primeira manifestacdo de NEM1, assim como no nosso caso. O
diagndstico de hiperparatireoidismo baseia-se na deteccdo de hipercalcemia com
PTH inapropriadamente elevado. A imagenologia ndo invasiva pré-operatéria tem
sido utilizada cada vez com maior frequéncia, e o tratamento definitivo € cirurgico.
Tumores entero-pancreaticos sdo a segunda manifestacdo mais comum. Os
horménios mais frequentemente produzidos séo: a gastrina, somatostatina, insulina,
glucagon, péptideo vasoativo intestinal (VIP) e corticotrofina (ACTH). O tratamento
deve ser individualizado de acordo com o tipo tumoral. No nosso caso aqui relatado,
apesar do nivel sérico elevado de gastrina e o quadro clinico persistente de gastrite
ainda ndo foi detectada nenhuma alteracdo em exames de imagem de regido
pancreatica.

A terceira manifestacdo se d4 com o desenvolvimento de tumores na hipofise
anterior, mais comumente na forma de prolactinomas. A ressonancia magnética
(RM) da regido hipofiséaria € o principal exame de imagem para diagndstico da leséo,
juntamente com a dosagem sérica da prolactina em niveis superiores a 200 ng/mL.
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Nessa perspectiva, outras anormalidades associadas a NEM1 sdo encontradas na
literatura, entre elas sdo os lipomas, angiofiboromas, colagenoses, adenomas
tireoidianos, adenomas ou adenocarcinomas de adrenais, tumores carcindides e
meningiomas.

Assim, relatamos um caso com diagnostico clinico de NEM tipo 1 ja em tratamento
das patologias diagnosticadas e sob vigilancia quanto aos diversos tumores que
ainda podem surgir, além da orientacao e aconselhamento aos seus familiares.
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