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RELATO DE CASO

Diabetes insipidus como uma manifestagao clinica inicial
de tumor da regido pineal

Diabetes insipidus as an early clinical manifestation of pineal tumor

José S.S. Diniz!, Eduardo A. OliveiraZ, Marina M. Servilha3

Resumo

Objetivos: Relatar o diagndstico de tumor da pineal identifica-
do apds longa evolucdo de um quadro de diabetes insipidus.

Relato do caso: Crianca de 10 anos de idade, com sintomas de
politria, polidipsia e noctdria de evolug@o hd 18 meses, foi admitido
na Unidade de Nefrologia com suspeita diagndstica de diabetes
insipidus nefrogénico. J4 havia sido submetida a tomografia compu-
tadorizada do encéfalo, que foi considerada inconclusiva. Apds um
teste de privacdo de dgua e estimulo com desmopressina, foi obtido
o diagnéstico de diabetes insipidus central. A ressonancia magnética
revelou a presenca de duas massas intracranianas sugestivas de
germinoma.

Conclusdes: Nossas observagdes mostram que pacientes que se
apresentam com diabetes insipidus como manifestacdo isolada,
necessitam de seguimento clinico, laboratorial e neuro-radiolégico
adequado, com a finalidade de se diagnosticar tumores da regido
pineal mais precocemente.
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Introducao

Diabetes insipidus central (DIC) € uma desordem carac-
terizada por polidria e polidipsia devido a deficiéncia de
vasopressina (hormonio anti-diurético) causada por lesdo
no eixo hipotaldmico-hipofisario. O DIC pode ser secunda-
rio a infec¢des, trauma, tumores e outros processos patolo-
gicos que lesam o eixo!. Freqiientemente, o DIC é errone-
amente considerado como “idiopético”, se ndo associado a
outros sinais e sintomas neurolégicos2. Por outro lado, os
tumores da regidio pineal sdo raros, sendo responsaveis por
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Abstract

Objective: To present a pineal tumor diagnosed after long
clinical course of diabetes insipidus.

Case Report: A ten years old male patient, with symptoms of
polyuria, polydipsia and nocturia for 18 months was admitted at the
Nephrology Unit with the diagnosis of nephrogenic diabetes insipi-
dus. Six months prior to his admission, he had been submitted to a
computed tomography scan, which was considered inconclusive.
The diagnosis of central diabetes insipidus was confirmed by a water
deprivation test. A head magnetic resonance imaging demonstrated
two masses suggesting germinoma.

Conclusions: Our observations show that patients with central
diabetes insipidus need close clinical, laboratory and
neuroradiological follow-up in order to detect the intracranially
tumors in an early stage.
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0,4% a 1% de todas as massas intracranianas na infancia’.

A apresentacdo clinica desses tumores € muito variavel,
desde desordens do desenvolvimento puberal até sintomas
neurolégicos de massas intracranianas. Contudo, o DIC
pode ser uma manifestagdo inicial isolada dos tumores da
pineal, e uma abordagem clinica adequada pode contribuir
para o diagndstico mais precoce desses tumores. Neste
estudo, apresentamos o relato de um caso que ilustra as
dificuldades do diagndstico e o freqiiente atraso da aborda-
gem dessa condi¢@o neuroldgica.

Relato do caso

Crianga do sexo masculino, 10 anos e 6 meses de idade,
foi encaminhada a Unidade de Nefrologia Pedidtrica do
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HC-UFMG, com histéria de polidpsia, polidria e nictdriahé
18 meses. Realizara TC de encéfalo ha 6 meses, o qual
mostrou espessamento do infundibulo hipotaldmico-hipo-
fisario, achado este ndo considerado significativo (Figura
1A).

O paciente foi entdo referendado com suspeita diagnds-
tica de diabetes insipidus nefrogénico. O volume urinario
em 24 horas era de aproximadamente 6,5 litros e a ingesta
hidrica de 5 litros. No exame fisico a admissio apresentava
peso de 28.900g (percentil 5-10) e estatura de 133cm
(percentil 25-50), sendo o restante do exame fisico sem
alteragdes, incluindo a avaliacdo neuroldgica. Ndo havia
sinais de desenvolvimento de caracteres sexuais secundari-
os. Pressdo arterial de 80/50 mmHg. Na avaliag¢do prope-
déutica inicial apresentou os seguintes resultados de exa-
mes: Urinélise (densidade = 1.005, pH = 6, glicostiria = 0);
bioquimica sérica (glicemia jejum = 93 mg/dl, uréia = 19
mg/dl, creatinina = 0,9 mg/dl, sédio = 144 mEq/1, potassio
= 3,7 mEq/l, cloreto = 102 mEq/1); gasometria venosa (pH
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=7,378,pC0O,=50,3, HCO3 =28,8, BE =+4,8); hemogra-
ma (Hb = 11,6 mg/dl, Ht = 35%, Leucdcitos = 5,900 cels/
mm?3); vasopressina = 2,2 pg/ml, osmolalidade plasmatica
=288 mOsm/kg. O estudo ultra-sonografico do trato urina-
rio revelou rins com volume normal para a idade, além de
auséncia de cdlculos e de nefrocalcinose.

Diante desses resultados ficou caracterizada a presenca
de diabetes insipidus, sendo indicada a realizacdo do teste
de privacdo hidrica. Os resultados do teste podem ser
observados na Figura 2: apés um jejum de 6 horas, ndo
houve aumento da concentracdo urindria; duas horas apds
o estimulo com o desmopressina (0,2 ml = 20 mcg intra-
nasal), houve evidente aumento da osmolalidade urinaria.

Assim, apds o teste ficou caracterizada a presenca de
diabetes insipidus de origem central, sendo iniciada terapia
com DDAVP eindicada ressonancia magnéticado SNC. A
terapia com a vasopressina (na dose de 20 mcg/dia intra-
nasal) resultou na completa regressdo dos sintomas e na
normalizag@o dos achados laboratoriais (densidade e os-

Figura 1 - Avaliagdo neuro-radioldgica. (A) TC do encéfalo (03/97) mos-
tra espessamento do infundibulo hipotalamico-hipofisério; (B)
Ressonancia magnética (10/97), corte axial, mostra lesdo iso-
densa no assoalho do 3° ventriculo (seta); (C) Lesdo similar
situada posteriormente (seta); (D) No mesmo exame, no corte
sagital, podem ser observadas as duas massas homogéneas
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Figura 2 - Resultado do teste de privagao hidrica, estimulo com
desmopressina, e duas horas apds, importante au-
mento da osmolalidade urindria

molalidade urindrias). A ressonincia magnética mostrou
duas lesdes isodensas intra-parenquimatosas, concentran-
do contraste de maneira homogénea: a primeira, situada na
parte anterior do 3° ventriculo, invadindo quiasma 6ptico,
infundibulo e haste hipofisarios. A outra lesao estava loca-
lizada na porgdo posterior do 3° ventriculo com as mesmas
caracteristicas. Ventriculos cerebrais de volume normal em
posi¢ao anatdmica. Cisternas basais e sulcos periféricos de
aspecto normal (Figura 1B a 1D).

Diante dos achados clinicos e radioldgicos, a hipdtese
diagndstica mais provavel foi de um tumor de pineal; dentre
esses tumores, o germinoma € o tipo histolégico mais
comum. Foi solicitada complementacao propedéutica com
dosagens sérica e liqudrica de HCG e a-fetoproteina, que
mostraram resultados normais. Apds avaliagdo do servigo
de neurologia do HC-UFMG, foi indicada radioterapia que

vem sendo realizada com boa resposta clinica.

Discussao

Germinomas sdo tumores raros originados de células
germinativas primordiais e que surgem em regides da linha
média tais como gonadas, retroperiténio, mediastino, dien-
céfalo e 6rbita ocular®. Independentemente da regio, sio
idénticos tanto do ponto de vista da microscopia dptica ou
eletrénica, quanto da andlise histoquimica®®. O termo
germinoma foi estabelecido por Friedman’, sendo sua
natureza teratéide amplamente aceita e suaetiologia desco-
nhecida’.

A incidéncia dos germinomas € varidvel de acordo com
a regido: no Japdo e Taiwan representam 2% a 9%%° dos
tumores intracranianos, enquanto nas séries de paises oci-
dentais esse percentual é consistentemente mais baixo,
variando em torno de 0,4% a 1%'9. Incidem mais na
adolescéncia e em adultos jovens e predominam no sexo
masculino®. Sdo tumores malignos, freqiientemente multi-
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focais e podem originar metistases no SNC ou em outros
orgios. A apresenta¢do clinica dos germinomas do SNC é
bastante varidvel, dependendo da idade do paciente e da
localizagdo do tumor. Tumores da regido da pineal t€ém
como apresentacdo usual sinais de aumento da pressao
intracraniana e desordens da puberdade. Em contraste,
lesdes suprasselares determinam distirbios enddcrinos e
visuais!!. Infelizmente, o diagndstico dos germinomas do
SNC, especialmente aqueles situados na drea da sela tdrci-
ca, traz grandes dificuldades e, em geral, € obtido tardia-
mente.

O presente relato ilustra as dificuldades do diagnéstico
desses tumores. A Unica apresentacio clinica inicial foi de
diabetes insipidus. A sintomatologia tipica perdurou por 18
meses e, apds uma investigacdo inicial simplificada, foi
considerado “idiopatico”. Alguns problemas chamam a
aten¢do neste caso: inicialmente, a crianga néo foi subme-
tida a uma investigacdo basica do diabetes insipidus, que é
oteste de privacdo de dgua e estimulo com a desmopressina.
Posteriormente, foi submetida a uma tomografia computa-
dorizada e, diante dos achados, foi descartada a presenca de
DIC e encaminhada para um servico de nefrologia como
diabetes insipidus nefrogénico.

A nosso ver, diante de um quadro de politria e polidip-
sia, € importante que se estabeleca o diagndstico inequivo-
codediabetes insipidus. Inicialmente, deve ser caracteriza-
do o quadro de politiria e polidipsia patolégica, em geral,
acima de 2 1/m?/dia, interferindo com as atividades normais
dacrianga, que muitas vezes acorda a noite para beber 4gua
ou apresenta nictiria. Além disso, o pediatra deve estar
atento aos dados do crescimento longitudinal e sinais no
exame fisico de alteracdes enddcrinas ou neurolégicas
associadas, tais como puberdade precoce e disttirbios visu-
ais. Na propedéutica, devem ser incluidos os seguintes
exames: determinacgdo sérica da osmolalidade, sédio, po-
tassio, glicemia, cdlcio, uréia e avaliacdo, na urina, da
osmolalidade, densidade e glicosuria. Uma osmolalidade
sérica maior que 300 mOsm/kg, com osmolalidade urinaria
menor que 300 mOsm/kg, caracteriza a presenca de diabe-
tes insipidus. Ap6s a caracterizagcdo do quadro clinico, o
paciente deve ser submetido a um teste de privacdo de dgua
para identificar a origem do problema, se central ou nefro-
génico!2. O teste é realizado ap6s um periodo noturno de
jejum méximo tolerado, sendo a crianga acompanhada com
avaliagdes clinicas e laboratoriais, por um periodode 8a 10
horas!3:14. Durante a realizagio do teste, o paciente deve
ser rigorosamente monitorizado, com medidas seriadas do
peso e dapressdo arterial, interrompendo-se o procedimen-
to quando ocorrem sinais de hipovolemia.

Devem ser comentadas algumas das dificuldades da
identificacdo dos tumores de células germinativas situados
no SNC. A apresentagao clinica inicial de nosso caso foi
unicamente diabetes insipidus. Ha varios relatos dessa
manifestacdo associada a outros achados, nos pacientes
com tumores da regido pineal. Legido et al.!> relatam
diabetes insipidus em 80% dos seus pacientes, mas, na
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maioria das vezes, associado a cefaléia, vomitos, diplopia
e outros sintomas. Em outros estudos, ha relatos variando
em torno de 30% a 50%, quase sempre acompanhados de
outras manifestagées“’]ﬁ’”. Contudo, ha relatos de DIC,
como sinal inicial dos germinomas. Ramelli et al.2 relatam
7 casos desses tumores, sendo que em 6 criancgas a manifes-
tacdo inicial isolada foi DIC. Mais recentemente, Dokek et
al.l! descreveram outros dois casos. Alguns autores enfati-
zam a ocorréncia precoce de diabetes insipidus no curso

clinico dos germinomas'8,

Outro dado importante € o intervalo de tempo entre o
inicio dos sintomas e o diagndstico. Em nosso caso, houve
um intervalo de 18 meses entre o inicio da manifestacao do
diabetes insipidus e a detec¢ao do tumor. Esse fato ndo é
raro em se considerando os germinomas do SNC. Bulger et
al.!9 também relatam intervalo de 18 meses entre a manifes-
tacdo e o diagndstico em um adolescente de 14 anos. E
interessante comentar que, de maneira semelhante ao nosso
caso, esse paciente foi submetido inicialmente a uma tomo-
grafia computadorizada que falhou em detectar qualquer
anormalidade no SNC. Nos casos relatados por Ramelli et
al.2 houve um intervalo de tempo varidvel entre 12 a 66
meses para os casos de manifestacdo de DIC isolada,
enquanto para o caso com manifestacdo associada com
distdrbios visuais, esse intervalo foi de apenas 3 meses.
Embora em estudos de progndstico, ndo haja correlacio
entre o intervalo de tempo da manifestacdo inicial e o
diagndstico do tumor com a sobrevida, esta estd fortemente
associada i extensio do tumor e 2 presenca de metdstases®.
Assim, o diagnéstico precoce, no curso inicial da doenga,
ird beneficiar os pacientes, possivelmente aumentando a
sobrevida.

A abordagem desses tumores € ainda controversa. An-
teriormente, muitos estudos recomendavam a craniotomia
e arealizac@o de bidpsia para se estabelecer o diagndstico
definitivo!®. Contudo, alguns autores, diante da crescente
experiéncia, tém indicado a radioterapia com base nos
parametros clinicos, neuro-radiolégicos e neuro-enddcri-
nos!®. No nosso caso, a conduta foi indicar a radioterapia
com base nesses pardmetros, sendo a resposta clinica satis-
fatéria até o presente momento.

Conclusoes

Nosso relato de caso enfatiza as dificuldades no diag-
noéstico dos tumores da regido pineal. Os germinomas
podem ter como manifestagdo isolada o DIC. Os sintomas
de diabetes insipidus podem preceder as alteracdes da
tomografia computadorizada. Diante de um quadro clinico
sugestivo de diabetes insipidus, o pediatra deve proceder a
uma investigacdo clinica completa e uma abordagem pro-
pedéutica adequada, sendo que a presenca desses tumores
ndo pode ser descartada, mesmo nos casos de exame neuro-
l6gico inicialmente normal.
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