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RESUMO: Introdu¢do: Embora o conhecimento acerca da
Sindrome da Sela Vazia seja bem vasto ¢ documentado na
literatura, existem poucos trabalhos esclarecendo os procedimentos
aplicados em casos relatados, as dificuldades diagnodsticas e de
técnicas da intervengdo, além dos resultados obtidos. Objetivo:
Relatar o caso de um paciente jovem portador da Sindrome
da Sela Vazia com herniag@o de giros retos, através da revisao
retrospectiva do prontudrio fisico, abordando aspectos clinicos e
cirargicos. Método: Foi realizado uma revisdo retrospectiva do
prontuario fisico do paciente. Relato de caso: Paciente, 17 anos,
apresentou-se inicialmente com sintomas de origem enddcrina
caracteristicos de hipocortisolismo e hipogonadismo. Através
do exame de imagem foi notada a presenca de sela tircica sem o
habitual contetido hipofisario, mas com a presenca de herniagao
de giros retos. Foi indicado tratamento cirurgico e, com isso,
houve melhora significativa no quadro de hipotensdo, sendo
necessario associar ao tratamento terapia de reposi¢cao hormonal.
Discussdo: A Sindrome da Sela Vazia (SSV) é caracterizada pela
herniagdo da membrana aracnoide para dentro da sela tircica, que
pode atuar com efeito de massa, levando a faléncia da funcdo
pituitaria O quadro clinico dependera do fator etiologico, sendo
necessario geralmente reposi¢ao hormonal para esses pacientes e
em alguns casos a intervengao cirtrgica. Conclusdo: A SSV éuma
patologia importante que deve estar sempre entre os diagnosticos
diferenciais em pacientes com clinica de hipogonadismo.

Descritores: Sindrome da sela vazia; Neurocirurgia; Hérnia
cerebral.

ABSTRACT: Introduction: Although the knowledge about empty
saddle syndrome is quite vast and documented in the literature,
there are few studies clarifying the procedures applied in reported
cases, the diagnostic difficulties, and the intervention techniques,
besides the results obtained. Objectives: To report the case of a
young patient with empty saddle syndrome with herniation of
girus retus, through a retrospective review of the medical record
correlating clinical and surgical aspects. Method: A retrospective
review of the patient’s medical record was realized. Case report: A
17-year-old patient initially presented with symptoms of endocrine
origin characteristic of hypocortisolism and hypogonadism. Image
exam showed the presence of a Turcic saddle without the usual
pituitary contents, but with the presence of herniation of girus
retus. Surgical treatment was indicated and there was a significant
improvement in hypotension, and it was necessary to associate
hormone replacement therapy with treatment. Discussion: The
empty saddle syndrome is characterized by the herniation of
the arachnoid membrane into the turcic saddle, that can act with
mass effect, taking pituitary function to failure. The clinical
status will depend on the etiological factor, usually requiring
hormone replacement for these patients and in some cases surgical
intervention. Conclusion: SSV is an important pathology that
should always be among the differential diagnoses in patients
with hypogonadism clinic.

Keywords: Empty sella syndrome; Neurosurgery; Encephalocele.
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INTRODUCAO

sindrome da sela vazia ¢é caracterizada
Apela herniagcdo da aracndide na sela turca.
Esta associado a diferentes graus de hipopituitarismo'.
Esta condigdo ¢ classificada em dois grupos, primario
(PES) e secundario (SES), de acordo com a patogénese
apresentada®. Na maioria das vezes, o diagndstico € feito
incidentalmente por exames de cranio solicitados por outra
razdo clinica. Em cerca de 49% dos casos, ha disfuncao
enddcrina e, na minoria dos casos, sintomas neurologicos
graves®. Esse achado demonstra a importancia do seu
diagndstico, uma vez que tal patologia merece tratamento
adequado. Em pacientes assintomaticos, deve-se ter
cautela com superdiagnosticos para ndo envolver gastos e
para incomodar o paciente desnecessariamente. Quando o
hipopituitarismo esta presente, a reposi¢ao hormonal deve
ser adequada, proporcionando melhor qualidade de vida aos
pacientes. O tratamento pode ser medicado ou cirtirgico,
dependendo da etiologia.

OBJETIVOS

Relatar o caso de um paciente jovem portador da
Sindrome da Sela Vazia com herniagdo de giros retos,
abordando aspectos clinicos e cirrgicos, evidenciando,
assim, a importancia do conhecimento de tal sindrome e
da presenga de achados incomuns aos exames de imagem
para o manejo adequado dos pacientes.

METODOS

Coleta de dados por meio da analise de prontuario
fisico, no Hospital Infantil Albert Sabin — cidade de
Fortaleza, Ceara, Brasil, aprovado pelo Comité de Etica
Meédica — CCAE: 96905018.0.0000.5042

RELATO DE CASO

C.C.M.C., masculino, 17 anos. Paciente referiu

H

quadro de alopécia de longa data a qual ndo se recorda o
inicio e redugao importante da libido, aproximadamente nos
6 meses. Relatou também episodios recorrentes de mal estar
com nauseas, sem vomitos, associados a hipotensao arterial
ha aproximadamente 4 meses, fazendo uso de sintomaticos
com pouca melhora. Na avaliagdo endocrinoldgica,
observou-se niveis reduzidos de testosterona e de cortisol.
Foi solicitado também uma RNM que evidenciou a sela
tarcica vazia com giros retos incrustados. Paciente foi
submetido a intervengdo cirargica de acesso a hipofise por
via transesfenoidal e tamponamento de sela tarcica com
tecido adiposo. Paciente referiu melhora do quadro de
hipotensao arterial e queixas de mal estar num periodo de 10
dias desde o pds operatério permanecendo em reposigdo de
testosterona, com melhora progressiva durante um periodo
de 6 meses de observagdo pds-operatorio.

O parénquima hipofisario encontra-se extremamente
afilado, restrito ao assoalho selar. Nota-se herniacdo da
porgao basal do lobo frontal (giro reto e parte da area septal)
para o interior da sela turca. O quiasma optico também se
encontra rebaixado

Figura 1. Ressonancia Nuclear Magnética, Corte sagital pré-
operatorio em T1 mostrando sela turca alargada, preenchida em sua
maior parte por material com isossinal ao liquor, com haste hipofisaria
atravessando esse material

Figura 2. Ressonancia Nuclear Magnética (RNM) em corte coronal, sem contraste, mostrando material de preenchimento da sela turca (tecido
adiposo autdlogo) espontaneamente hipertenso em T1 ocupando a porgao anterior da sela turca e regido suprasselar e frontobasal para corre¢ido

da hérniacao
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Figura 3. Corte sagital T1 pds contraste, mostrando material
heterogénio hiperintenso em T1 na porgao anterior da sela turca
(material de inclusdo cirrgica, ndo sendo mais observado a

herniagao frontal ou o rebaixamento do quiasma optico

DISCUSSAO

A sindrome da sela vazia é caracterizada por
herniacdo da membrana aracnoide na sela turca, que
pode atuar com efeito de massa, levando a falha da
fun¢do hipofisaria®. Esta sindrome pode ser dividida em
dois grandes grupos: 1-primdria e 2-secundaria, sendo a
sindrome da sela vazia (SVE) primaria, na maioria dos
casos, um achado de imagem em pacientes sem historia de
doenca hipofisaria®. Ocorre principalmente em mulheres
obesas, hipertensas, multiparas e sem alteragdes visuais*”.

O PES se desenvolve quando o diafragma lacrado
¢ deficiente, levando a compressao da glandula pituitaria
pela pressao do liquido cefalorraquidiano contra o assoalho
da sela, causando o afinamento progressivo do tecido
hipofisario normal, que se estreita como uma fita, levando
ao aumento de a sela’, mas também pode ser desencadeada
pela redug¢do do volume hipofisario, que em outro
momento sofreu aumento fisiolégico como na gestacao e
hipotireoidismo ou por hipertensdo intracraniana benigna,
freqiientemente associada a cefaleia e distirbios visuais. E
importante notar que auto-imunidade e mutagdes genéticas,
quando encontradas em criangas, tém sido sugeridas como
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possiveis etiologias®.

A sindrome de sela secundaria vazia (SES)
ocorre mais freqiientemente ap6s o tratamento de
tumores hipofisarios (macroadenomas), sejam cirurgicos,
radioterapéuticos ou medicamentosos. Pode também ter
origem na absor¢ao de tecido necro-hemorragico resultante
de adenoma apoplexia hipofisaria. E também um achado de
imagem comum nos casos de sindrome de Sheehan, bem
como na hipofisite, apés um momento inicial de aumento de
volume por infiltragdo linfocitica®. A apresentacdo clinica
depende do fator etioldgico. Alteragdes visuais sdo mais
freqlientes no SES (ocorrendo em 18-40% dos casos),
geralmente por tragdo do quiasma 6ptico na regido da sela,
manifestando-se como quadrantanopsia ou hemianopsia
bitemporal. O hipopituitarismo também ¢é mais frequente
nessa situagcao*’.

A frequéncia de herniacdo de aracnoide na sela ¢
maior em pacientes com tumores hipofisarios e naqueles
com aumento da pressdo intracraniana por qualquer
motivo. A apresentacao pode ser composta de dor de
cabeca, tontura, convulsoes, reducao da acuidade visual e
rinorreia. Os disturbios enddcrinos clinicamente evidentes
sdo incomuns nessa sindrome, embora até 30% apresentem
testes de funcdo hipofisaria anormal subclinica.

A ressonancia magnética ¢, sem duvida, o método
de imagem mais indicado para o diagndstico da sela vazia.
As imagens ponderadas em T1 e T2 podem demonstrar o
sinal do LCR dentro do selim e do pedtinculo hipofisario,
estendendo-se do hipotalamo ao tecido hipofisario fino
proximo ao assoalho de selamento. A pesquisa mostrou que
esse achado na ressonancia magnética do cranio associado
a uma histéria médica também frequentemente sugere
hipertensdo intracraniana idiopatica®.

CONCLUSAO

A sindrome da Sela Vazia ¢ uma entidade de
apresentacdo rara, porém com o aprimoramento dos exames
complementares e de imagem, como a RNM, tem-se
observado um aumento sutil no nimero de diagndsticos,
devendo estar entre os diagndsticos diferenciais em
pacientes com clinica de hipogonadismo.

Participacdo dos autores: Teixeira AAR: Diagramacao do artigo, revisao de literatura; Cunha KL: Revisdo do prontuario, edigdo das
imagens, Costa LM: revisdo do prontuario, traduc@o do resumo; Moraes KTSS: Escrita do artigo, revisdo de literatura; Sousa RB: Revisdo
do prontuario, relato de caso; Arruda JAM: Revisao final do artigo, revisdo de literatura.
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