Mulher de 73 anos com histérico de colite ulcerativa em remissao)
apresenta hiponatremia, fraqueza e episodios pré-sincopais no
ultimo ano.
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Glandula  hipofisaria com  dimensdes
aumentadas e com realce heterogéneo,
além de leve efeito de massa no quiasma
Granulomatous A ’; optico e uma haste ligeiramente espessada.

Multinucleated giant
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Uma mulher de 30 anos apresenta polidipsia e poliuria, e os achados
laboratoriais sdo consistentes com DI.
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Espessamento nodular da haste hipofiaria - Neuroh:poﬂs:te isolada

Lymphocytic

Lymphocytic
infiltration, plasma
cells, histiocytes
and fibrosis
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Hipofisite é um termo abrangente que abrange uma ampla gama de
distarbios inflamatorios que afetam a glandula pituitaria. A inflamacao pode
afetar apenas a hipofise anterior (adeno-hipofisite), o infundibulo e a
hipéfise posterior (infundibulo-neuro-hipofisite) ou toda a hipofise (pan-
hipofisite)

Etiologicamente, a hipofisite é caracterizada como primaria ou secundaria.

Resumo dos DEMAIS tipos de hipofisite

Xanthomatous izi s IgG4-related

CD68 positive foamy / Extensive necrosis, =10 HPF
macrophages, A lymphocytes, , IgG4-positive plasma
cholesterol clefts, \ plasmacytes, few } cells, storiform
hemosiderin deposits ' eosinophils fibrosis

Other autoimmune Immunotherapy
induced

Pathiology not well Diffuse infiltration with
described; ‘ lymphocytes (left)

lymphocytic infiltration and macrophages (right)
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Como a hipofisite normalmente se apresenta? R !

Classicamente, a hipofisite se apresenta com sintomas relacionados a
deficiéncias hipofisarias com ou sem dores de cabeca e alteracoes na visdo,
relacionadas ao efeito de massa de uma glandula hipofisaria e infundibulo
aumentados. Aproximadamente metade dos pacientes com hipofisite
primaria apresenta cefaleia, enquanto 10% a 30% apresentam disturbios
visuais relacionados ao efeito de massa.

Os sintomas relacionados a perda de horménios hipofisarios anteriores
e/ou posteriores dependem da etiologia e extensdo do dano hipofisario.

Uma bidpsia é sempre necessdaria para confirmar

um diagnostico de hipofisite?

A biopsia estabelece o tipo histopatologico de hipofisite e descarta outras
etiologias, como neoplasia. No entanto, este é um procedimento invasivo, e
os riscos e beneficios devem ser cuidadosamente ponderados.
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Quais sdo as caracteristicas radiologicas da el

hipofisite?

A hipofisite possui varias caracteristicas de imagem. O achado de RM
mais frequente é um infundibulo espessado e sem desvios significativos,
que pode ser isolado (infundibulo-neurohipofisite) em um ter¢o dos
pacientes ou associado a aumento simétrico leve a moderado da
glandula em mais de 80% dos pacientes.

A captacdo de contraste é geralmente intensa, homogénea e menos
frequentemente heterogénea.

Uma hipofise aumentada assemelha-se a um macroadenoma hipofisario
em aproximadamente metade dos pacientes com hipofisite
primaria. Embora o assoalho selar possa estar erodido nos adenomas
hipofisarios, ele geralmente esta intacto na hipofisite.

Outros sinais de hipofisite incluem perda do hipersinal da hipéfise
posterior, causada pela deplecdo dos granulos de vasopressina na
hipofisite.

A inflamacao dural pode causar um sinal da cauvda dural, semelhante ao
observado em pacientes com meningioma. Nos estdgios tardios da
doenca, a hipofise pode parecer atrofica e a RM pode mostrar
aracnoidocele selar ou sela vazia.
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Que outros exames podem ser realizados para =
elucidar um diagnostico de hipofisite e um

diagnostico diferencial?

A biopsia hipofisaria pode ser a Unica modalidade que permite um
diagnostico definitivo. No entanto, uma minoria dos pacientes sera
submetida a um procedimento cirurgico, pois uma avaliacao clinica
cuidadosa pode orientar para um provavel diagnéstico.

A tomografia computadorizada de corpo inteiro ou a tomografia por
emissdo de positrons com fluorodesoxiglicose (FDG-PET) pode identificar
outros locais dfetados em doencas sistémicas, incluindo sarcoidose,
tuberculose (TB), granulomatose com poliangeite, malignidade e doenca
relacionada a IgG4, incluindo outros locais acessiveis para potencial
biopsia tecidual. O FDG-PET pode revelar lesoes hiperfuncionais
multissistémicas.

A andlise do LCR para citologia, citometria de fluxo, imunoquimica
(incluindo ECA, gonadotrofina corionica humana e alfa-fetoproteina) e

cultura também pode ser Util se as investigacoes iniciais forem negativas e
houver suspeita de processo neoplasico ou infeccao.
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m— A histiocitose € uma doenca sistémica que geralmente
. e . afeta vdarios orgdos, incluindo o sistema nervoso
Histiocitose central (SNC). Esse grupo de doencas é caracterizado

por uma proliferacdo histiocitaria descontrolada,
geralmente de etiologia desconhecida, que
desencadeia um processo inflamatério mediado

imunologicamente.
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A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é uma doenca granulomatosa sistémica
rara do sistema dendritico com curso clinico variavel que pode ser encontrada em
qualquer idade e pode dfetar praticamente qualquer 6rgdo.O envolvimento do SNC
na HCL tem sido reconhecido desde os primeiros relatos da doenca devido ao
frequente envolvimento dos ossos cranianos e da regido hipotalamo-hipofisaria com
diabetes insipido como manifestacdo chave.
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Hipofisite

relacionada a .

IgG4 4 |

O diagnostico de hipofisite - |
relacionada a IgG4 também
pode ser sugerido com base
em doenca relacionada a
IgG4 comprovada por biopsia
em outros o6rgdos quando os
achados de imagem classicos
de hipofisite estdo presentes,
incluvindo massa selar/haste
hipofisaria espessada com
realce homogéneo

A doenca relacionada a IgG4 (IgG4-RD) é uma doenca multiorganica rara,
recentemente reconhecida, caracterizada por uma tendéncia a formar
lesoes tumefativas em varios locais em todo o corpo. O envolvimento
hipofisario, hipofisite IgG4, é menos comumente relatado e, quando
descrito, geralmente esta associado a IgG4-RD em outras partes do corpo.
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