Relato de Caso

Associacao de Estenose Hipertrofica de
piloro e Hiperplasia Adrenal Congénita:

Relato de Caso

Resumo

Introducao:

A Estenose Hipertrdfica de Piloro (EHP) consiste na principal causa de obstrucao géstrica
neonatal, sobretudo em lactentes abaixo dos trés meses de idade, decorrendo da hipertrofia
progressiva da musculatura pildrica. J a hiperplasia adrenal congénita (HAC), um dos erros
inatos do metabolismo, ocorre devido a mutacdes em genes que codificam enzimas andro-
génicas envolvidas na sintese de glicocorticdides. As baixas concentracdes de cortisol plas-
matico elevam a secrecao de hormdnio adrenocorticotréfico estimulando as suprarrenais,
acarretando hiperplasia funcional.

Objetivo:

Relatar um caso de coexisténcia de EHP e HAC em um lactente do sexo masculino.
Material e Método:

T.S.Fa partir da terceira semana de vida evoluiu com dificuldade de ganho ponderal e vémitos
apds a mamada, evoluindo com comprometimento do estado geral, adinamia e emaciacao
marasmatica. O exame fisico revelou paciente eupneico, taquicardico (160bpm), hipoativo,
aciandtico, anictérico e hipocorado.Ausculta cardfaca e pulmonar sem apresentar afteracées,
otoscopia e orofaringe normal. Abdome flacido, indolor e sem viceromegalias. Os exames
laboratoriais revelaram anemia normocrémica e normocitica, hipercalemia e hiponatremia. Foi
solicitado seriografia eséfago-estdmago-duodeno que evidenciou EHP e refluxo gastroesofa-
gico, sendo encaminhado ao servico de cirurgia pedidtrica onde foi submetido a piloroplastia.
Ao |52 dia de pds-operatdrio apresentou diminuicdo importante do apetite com evolugdo
para desnutricao e desidratagdo, a persisténcia de acidose metabdlica hiponatremica e hiper-
calemica, sugeriu o diagnéstico de HAC perdedora de sal que foi confirmada com dosagem
de |7 alfa-hidroxiprogesterona e atividade renina plasmatica que estavam muito elevadas.

Resultados:

Apesar da EHP e HAC formarem diagndstico diferencial, neste caso sao concomitantes, se
apresentam principalmente com clinica de vémitos e dificuldade de ganho ponderal, sendo
diferenciadas por exames laboratoriais e de imagem.

Conclusio

Os achados clinicos, radioldgicos e laboratoriais permitiram o diagndstico de EHP associada
a HAC. A piloroplastia bem como o tratamento medicamentoso com acetato de fludrocor
tisona e hidrocortisona foram satisfatdrios para a restituicdo do transito gastrointestinal e o
controle dos niveis dos eletrdlitos.
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