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INTRODUGCAO

A hipoglicemia hiperinsulinémica persistente da infancia (HHPI) ou nesidioblastose é uma
doenca de incidéncia rara e acometimento principalmente de neonatos, caracterizado pela
hiperplasia focal ou difusa das células BETA do parénquima pancreatico, resultando em
um aumento da producdo de insulina com consequentes manifestacfes clinicas
neuroglicopénicas. O tratamento da HHPI pode ser medicamentoso - com a finalidade de
manter a glicemia adequada -, por meio do uso de diazdxido e octreotide, ou pode ser
também cirdrgico, dependendo do tipo de lesdo do pancreas (focal ou difusa) e da

resposta do paciente ao tratamento medicamentoso.

DESENVOLVIMENTO
Paciente T.V.T., 2 anos, masculino, pardo, com histéria de hipoglicemia desde o

nascimento e ja diagnosticado com nesidioblastose, em uso de diaz6xido e octreotide em



dose maxima, chega a emergéncia acompanhado pela méae, que relatou que o filho vinha
tendo crises convulsivas repetitivas que vinham se tornando cada vez mais frequentes,
além de tontura e fraqueza generalizada nos ultimos dias. Méae vinha fazendo o controle
glicémico diario, com glicemia basal de 60 a 70mg/dl (inclusive com medidas pos-
prandiais). Durante a ultima crise convulsiva, glicemia aferida de 39mg/dl. Dois dias apés
a entrada na emergéncia, o paciente fora encaminhado para o tratamento cirirgico da
HHPI. A indicacdo para o tratamento cirdrgico da HHPI inclui a falha da terapéutica
medicamentosa (incluindo-se a ndo adesdo do paciente) e a presenca de lesbes focais
passiveis de resseccao. Existem basicamente duas abordagens cirargicas: a primeira é a
pancreatectomia parcial — quando a lesdo pancreética € focal e ressecavel - e segunda é
a pancreatectomia sub-total, na qual cerca de 90 a 95% do pancreas é retirado, indicada
em lesdes difusas e na falha do tratamento medicamentoso. A falha da terapia
medicamentosa € identificada quando as manifestacdes clinicas da hipoglicemia voltam a
surgir ndo obstante o uso correto da medicacdo. Dentre as manifestacdes, podemos citar
alteracdes comportamentais, confusdo mental, fadiga, crises convulsivas, perda da
consciéncia e até a morte. A indicacao ao tratamento cirargico ocorreu pelo retorno de tais
das manifestacbes neuroglicopénicas, apontando, dessa forma, para a falha do
tratamento terapéutico medicamentoso, que, em si, € uma das principais indicacdes para
a realizacdo do procedimento cirargico, tal qual ocorrido no descrito caso. Optou-se,

entdo, pela pancreatectomia subtotal com preservacéo do baco.

CONSIDERACOES FINAIS
Nos casos de nesidioblastose, 0 médico deve estar atento para a possibilidade de falha
terapéutica medicamentosa caracterizada pelo retorno das manifestagcbes clinicas

hipoglicemiantes. O conhecimento a respeito da patologia aumenta a chance de



sobrevida dos pacientes pela possibilidade de rapida intervencao cirargica, fundamental

para o bom prognostico neuroldgico e motor do paciente.
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