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RESUMO 

 
O hipotálamo é uma pequena região do cérebro considerado o centro endocrinológico 

coordenador, pois realiza a conexão entre o sistema nervoso com o sistema endocrinológico. Além 

da conexão com o sistema endócrino através do eixo Hipotálamo – Hipofise, o hipotálamo também 

atua na termorregulação, na regulação da ingesta de água, no apetite e no controle do ciclo 

circadiano. Sendo assim, o acometimento dessa pequena área por um tumor pode acarretar em 

manifestações clínicas diversas. Os pricnipais tumores que acometem o hipotálamo são: 

craniofaringioma, meningioma, glioma, hamartoma e teratoma. Além dos tumores, a 

neurosarcoidose e a esclerose tuberosa também são diagnósticos diferenciais. O presente estudo 

traz o caso de uma paciente, feminina com 29 anos com queixa de amenorreia, associada a ganho 

de peso importante sono irregular, com despertares noturnos e sonolência diurna, além de 

polaciúria e polidipsia. Também relatava queda de cabelo e unhas quebradiças e quadros de cefaleia 

de forma esporádica. Realizado ressonância magnética (RM) de sela túrcica evidenciando lesão 

expansiva retroquiasmática e anterior aos corpos mamilares medindo cerca de 6,4x11x11. 

Diagnosticada com tumor de hipotálamo a esclarecer acarretando em panhipopituitarismo (redução 

dos níveis de TSH, FSH, LH, ACTH) e diabetes insipidus. Após a visualização de massa hipotalâmica a 

decisão da realização de biopsia do tumor é o passo decisivo para instituição da melhor terapêutica. 

Palavras-chave: craniofaringioma, meningioma, glioma, hamartoma, teratoma, 

neurosarcoidose e a esclerose tuberosa.
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INTRODUÇÃO 

O hipotálamo é uma pequena região central do cérebro, localizada abaixo do terceiro 

ventrículo e acima do quiasma óptico e da glândula pituitária(1). O Hipotálamo é considerado 

o centro endocrinológico coordenador, pois realiza a conexão entre o sistema nervoso com o 

sistema endocrinológico(2). 

O funcionamento do eixo endocrinológico é dependente da ligação do hipotálamo 

como a hipófise, a qual é dividida em anterior (adenohipofise) e posterior (neurohipofise), 

tendo origens embriológicas distintas (2). 

A adenohipofise surge do tecido embrionário do teto da cavidade oral, sendo 

produtora de hormônios (prolactina, tireotrofina, adrenocorticotrofina, GH, FSH e LH) a 

depender da estimulação do hipotálamo que ocorre através do sistema venoso portal (2). 

Já a neurohipofise é uma extensão do tecido neural do encéfalo, formada por longos 

axônios vindos do hipotálamo. Na neurohipofise há o armazenamento da vasopressina e da 

ocitocina, não havendo produção hormonal local (2). 

A estimulação da hipófise anterior é dependente da circulação venosa portal, onde 

recebem os hormônios liberados pelo hipotálamo e banham a hipófise anterior, permitindo 

que os hormônios cheguem a hipófise em altas concentrações antes de serem diluídos no 

sangue periférico, permitindo a produção e liberação de forma pulsátil (3). 

A circulação venosa portal é formada por dois grupos de capilares os quais drenam os 

hormônios recém liberados pelo hipotálamo e vão em direção a adenohipofise que não possui 

irrigação arterial própria. (3)  

Além da conexão com o sistema endócrino através do eixo Hipotálamo – Hipofise, o 

hipotálamo também atua na termorregulação, na regulação da ingesta de água, no apetite e 

no controle do ciclo circadiano (2). Tendo em vista as múltiplas funções, o acometimento 

dessa pequena área por um tumor pode acarretar em manifestações clínicas diversas (4). 

Referente aos tumores que acometem o hipotálamo, os principais são: 

craniofaringioma, meningioma, glioma, hamartoma e teratoma (5). Além dos tumores, a 



 

 

neurosarcoidose e a esclerose tuberosa também são diagnósticos diferenciais. Tendo como 

linha de diagnóstico as manifestações clínicas somada com características das imagens e 

confirmado após histopatológico (6). 

O objetivo deste estudo é realizar uma revisão bibliográfica sobre os diagnósticos 

diferentes entre os tumores de hipotálamo e relatar um caso sem diagnóstico firmado até o 

momento de um tumor hipotalâmico. 

  



 

 

METODOLOGIA 

 A revisão bibliográfica foi realizada através da busca de artigos utilizando as seguintes 

plataformas: PubMed, LILACS e Scielo. Os artigos selecionados foram publicados entre 1999 a 

2021. As palavras chaves utilizadas foram: “hypothalamic tumor”, “craniopharyngioma”, 

“meningioma”, “hypothalamic glioma”, “hypothalamic hamartoma”, “teratoma”, 

“neurosarcoidosis” e “tuberous sclerosis”. 

  



 

 

CASO 

 Paciente, feminina, atualmente com 29 anos, buscou atendimento médico aos 25 anos 

com queixa de amenorreia iniciado aos 19 anos (anteriormente possuía ciclo menstrual 

regular com menarca aos 12 anos), associada a ganho de peso importante dos 19 aos 25 anos, 

cerca de 50 quilos no período. Além disso queixava-se de sono irregular, com despertares 

noturnos e sonolência diurna, além de polaciúria e polidipsia. Também relatava queda de 

cabelo e unhas quebradiças e quadros de cefaleia de forma esporádica. 

Em 2017 foi submetida a ressonância magnética (RM) de sela túrcica evidenciando 

lesão expansiva retroquiasmática e anterior aos corpos mamilares medindo cerca de 

6,4x11x11 mm, apresentando isossinal em T1, T2 e Flair, associado a edema e compressão do 

hipotálamo, tratos e quiasma óptico. Além disso foi realizado exames laboratoriais que 

evidenciaram TSH: 0,09, T4l: 0,8, FSH: 0,8, LH: 0,42, estradiol: 13, Prolactina: 48,11, cortisol : 

3,1, sodio urinário de 24 horas: 87. 

Foi diagnosticada com tumor de hipotálamo a esclarecer acarretando em 

panhipopituitarismo (redução dos níveis de TSH, FSH, LH, ACTH) e diabetes insipidus. 

 Em 2021 em acompanhamento com equipe de endocrinologia, foi repetido RM de 

crânio que evidenciou aumento da lesão expansiva retorquiasmatica para 9x14x14 mm e 

manutenção de ausencia de hipersinal. Foi realizado também RM de abdome evidenciando 

esteatose grau II e formações nodulares de dimensões variadas, algumas de limites mal 

definidos, todas com discreta impregnação pelo produto de contraste endovenoso mesma 

intensidade de sinal em todas as fases do pós-contraste, destacam-se duas: primeira no 

segmento III medindo aproximadamente 34 mm e outra no segmento IV A medindo 46 mm. 

 Realizado tomografia (TC) de tórax em 2021 que também evidenciou múltiplas 

formações císticas de paredes finas no parênquima pulmonar direito e na base do pulmão 

esquerdo o que sugeriu a possibilidade de  linfoleioangiomiomatose. 

Polissonografia realizada em 2021 síndrome da apneia obstrutiva do sono de 

intensidade grave. 



 

 

 Atualmente, paciente com diagnóstico de panhipopituitarismo devido a lesão 

expansiva em hipotálamo de etiologia a esclarecer, em acompanhamento com endocrinologia 

por hipotireoidismo, hipogonadismo hipogonadotrofico, insuficiência adrenal, obesidade, 

dislipidemia e diabetes melitus. 

 Faz uso das seguintes medicações: levotiroxina 275 mcg por dia, prednisona 6 mg por 

dia, cabergolina 0,5 mg por semana, desmopressina intranasal 2 jatos por dia, fluoxetina 60 

mg por dia, Qlaira 1 vez ao dia e glifage XR 1000 mg por dia, apresentando controle parcial 

dos sintomas, ainda com presença de unhas quebradiças, queda de cabelo, amenorreia e 

segue com ganho de peso. 

  



 

 

DISCUSSSÃO 

Dentre os principais diagnósticos de tumores hipotalâmicos, encontramos: 

craniofaringioma, meningioma, glioma, hamartoma e teratoma cerebral. São massas 

expansivas com manifestações clínicas que podem se sobrepor, mas com diferenciação a 

partir do exame de imagem e do histopatológico após realização da biópsia. 

Além dos tumores de origem do sistema nervoso central, devido aos nódulos hepáticos 

e pulmonares é necessário também levantar a hipótese de Tuberose esclerosa, 

linfoleioangiomiomatosa, sarcoidose  e Doença granulomatosa. 

Craniofaringioma 

 São tumores extra-axiais e não gliais do sistema nervoso central, raros, mas maioria 

benignos(6). Sua localização principal é supraselar com invasão do terceiro ventrículo, cerca 

de 75%. 21% acometem intra e supraselar e 4% são exclusivos da região intraselar (7). 

Não há diferença de acometimento entre os sexos, constitui cerca de 1 a 3% dos 

tumores cerebrais em adultos e cerca de 6 a 13% dos tumores cerebrais em crianças, havendo 

uma distribuição de idade bimodal, diagnóstico entre 5 a 14 anos e entre 50 a 75 anos(7,8).  

 O crescimento do tumor é lento, sendo seu diagnóstico possível como um 

incidentaloma ou com a presença de sintomas referente a compressão do tumor das 

estruturas adjacentes(4). 

 Dentre as manifestações clínicas associadas ao efeito de massa, estão: cefaleia, 

náuseas e vômitos, alteração do campo visual a depender do local de compressão do quiasma 

óptico, alterações do eixo endocrinológico por acometimento da glândula pituitária, 

hipotálamo e hipófise, acarretando em secreção inapropriada de GH, FSH, LH, TSH e ACTH(6). 

 Referente as manifestações endocrinológicas as que ocorrem com maior frequência 

são: secreção inapropriada de GH (75%), secreção inapropriada de FSH e LH (40%), secreção 

inapropriada de TSH (25%) e secreção inapropriada de ACTH (25%). Além disso, outra 

manifestação comum é a ocorrência de diabetes insipidus (5). 



 

 

 Quanto a realização de exames de imagem, o padrão ouro é a realização de RM, pois 

possui melhor visualização dos componentes anatômicos(9). No entanto a TC também possui 

alta sensibilidade, principalmente em componentes sólidos que fazem parte da maioria dos 

craniofaringiomas, presente em 90% dos casos em crianças e 70% nos adultos (10). 

 As principais características da neuroimagem do craniofaringioma é a presença de 

componente selar ou quiasmático com calcificação distrófica, um componente cístico e/ou 

sólido com captação de contraste(7). Na captação de em T2 Flair pela RM há sinais 

heterogêneos, no componente sólido com baixo sinal devido as calcificações e 

hiperintensidade devido aos cistos (6). 

 No entanto o diagnóstico somente é firmado após realização de biopsia da lesão para 

avaliação histopatológica. O Craniofaringioma possui duas classificações histológicas, sendo: 

adamantinomatosa e o papilar. O adamantinomatosa possui epitélio escamoso tendo 

presente calcificações e conteúdo cístico rico em colesterol. Já o papilar apresenta cistos ricos 

em vegetações e composto de epitélio pavimentar simples (11). 

 O tratamento do carionafingioma é controverso, possui duas abordagens gerais: 

cirurgia agressiva com ressecção completa ou abordagem cirúrgica mais conservadora com 

uso de radioterapia (RT) na doença residual (12). 

 A escolha da terapêutica leva em conta idade, comorbidades, tamanho do tumor, 

regiões acometidas e sobretudo o risco das complicações. Especialmente a cirurgia radical, 

mesmo apresentando melhor controle tumoral, possui alto risco de sequelas das funções 

visuas, endócrinas e cognitivas. Sendo assim, geralmente opta-se por realizar cirurgia mais 

conservadora com menos prejuízos funcionais, associada a radioterapia. Por vezes, em casos 

de poucas manifestações clínicas a conduta expectante também é uma opção (11). 

Meningioma 

Meningioma é o tumor primário do sistema nervoso central mais comum, sendo 

responsável por 35 a 40% de todos os tumores cerebrais primários (13). Sua incidência 

aumenta conforme a idade, com média de diagnóstico aos 65 anos, sendo raro o 



 

 

acometimento em crianças, exceto as portadores de síndromes hereditárias como 

neurofibromatose tipo 2 ou antessentes de exposição a RT (14). 

O acometimento do sexo feminino em relação ao masculino na população adulta é de 

3 para 1, sendo explicado pela maior expressão de receptores de progesterona na superfície 

das células do meningioma, estando associado também a pacientes obesos por maior 

exposição hormonal. Outros fatores de risco conhecidos são: presença de neurofibromatose 

tipo 2 e exposição prévia a radiação (14).  

Quanto a localização o meningioma pode crescer em qualquer local da dura-mater, 

mas ocorre principalmente próximo ao crânio e em locais com dobras da dura-mater. De 

forma mais rara pode ocorrer no nervo óptico sendo diagnóstico diferencial de demais 

tumores hipotalâmico, e no plexo coroide (15). 

A apresentação clínica é determinada a partir do local de crescimento, por compressão 

das estruturas adjacentes. Por possuir o crescimento extremamente lento, geralmente são 

assintomáticos ou geram mínimos sintomas (16). 

Dentre as manifestações clínicas, estão: convulsões e sintomas focais a depender do 

local de crescimento, como alterações visuais se compressão do nervo óptico, perda 

progressiva da audição e do olfato se compressão do cerebelo e ponte ou compressão do trato 

olfatório, alterações do estado mental se compressão do lobo frontal e fraqueza se 

compressão de área motora (14). 

O meningioma pode ser visualizado tanto pela TC quanto pela RM. Quando utilizado a 

RM é visto imagem extra-axial de base dural iso ou hipointensa em relação a substância 

cinzenta em T1 e iso ou hipertintensa em T2. Geralmente com realce homogêneo pelo 

contraste, mostrando espessamento dural marginal que diminui perifericamente, conhecido 

como sinal da cauda (17). 

Já na tomografia é visto massa extra-axial bem definida, de contornos lisos podendeo 

apresentar calcificações ou multilobulados. Com a aplicação de contraste visualiza-se 

hiperdensidade homogênea (18). 



 

 

O diagnóstico final de meningioma é dado a partir do histopatológico, no entanto a 

história clínica e uma imagem sugestiva é suficiente para seguir com o tratamento empírico, 

tendo em vista o risco da biopsia em causar déficits neurológicos (18). 

O tratamento por sua vez tem como opções: retirada cirúrgica, sendo o preferível pois 

possui maior chance de cura e menor risco de recidiva, mas o local de acometimento do tumor 

e as estruturas adjacentes são determinantes para essa escolha tendo em vista as sequelas 

neurológicas que podem ser geradas (19). Outra opção é realização de radioterapia. Já em 

casos de recorrência a terapia hormonal com o uso de antagonista da progesterona é eficaz 

(14). 

Hamartoma 

 Hamartomas hypotalamicos são tumores raros com incidência de 1 caso a cada 100 

mil, com predominância moderada no sexo masculino e em crianças. Seu tecido é derivado do 

tecido normal do hipotálamo, no entanto apresenta distribuição anormal de neurônios e das 

células da glia e geralmente não apresenta comportamento neoplásico (20). 

 A principal manifestação clínica do Hamartoma é a apresentação de crises convulsivas, 

que ocorrem geralmente na infância, mas pode se apresentar no período neonatal e mais 

tardiamente na adolescência (21). As crises convulsivas são explicadas pela distribuição 

anormal dos neurônios e das células da glia dentro do hamartoma, servindo de foco 

epileptogênico (22). 

 Além dos quadros convulsivos, os hamartomas também são associados a puberdade 

precoce, distúrbios do comportamento e declínio cognitivo progressivo. Mas vale ressaltar 

que a sintomatologia é totalmente ligada ao tamanho do tumor e a compressão das estruturas 

adjacentes (23). 

 O diagnóstico é realizado somando a história clínica, exames de imagem e confirmado 

a partir do histopatológico através da biopsia (21).  O eletroencefalograma (EEG) é muito 

limitado nesses casos, pois a detecção do foco epileptogênico é dificultada pela localização do 

hipotálamo, estando normal na maior parte das vezes, quando alterado apresenta depressão 

da linha de atividade cerebral basal (20). 



 

 

 A TC revela massa sem realce, isodensa ao parênquima cérebro normal. Por sua vez, a 

RM é considerada o padrão ouro, em T1 apresenta massa com sinal hipointenso em relação a 

massa cinzenta e em T2/flair hiperintenso. O grau de hiperintensidade em T2 é diretamente 

relacionado a proporção de tecido glial versus tecido neuronal na lesão. Além disso, outra 

característica importante é que após a administração de contraste, não há aumento , pois o 

hamartoma não rompe a barreira hematoencefálica(20,21). 

 O histopatológico do hamartoma é composto de neurônios e células da glia normais. 

No entanto há alteração na citologia e na distribuição celular (24). 

 O tratamento cirúrgico nos casos de harmatoma apresentam bons resultados com 

pouco acometimento do tecido hipotalâmico 

saudável(22)(22)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)(21)

(21)(21)(21). Outra opção terapêutica é a realização de radioterapia. A escolha do tratamento 

deve ser levado em consideração o tamanho do tumor, sua localização e o desejo do paciente 

(22). 

Glioma 

Os gliomas são responsáveis por 30% dos tumores no parênquima cerebral. O termo 

glioma é referente a tumores que possuem características histológicas semelhantes às células 

gliais normais.(25,26) 

A distribuição por sexo é semelhante, sendo estimado 5 casos a cada 100 mil homens 

e 4 casos a cada 100 mil mulheres, com diagnóstico sendo realizado na idade adulto, entre a 

terceira e quinta década, com média aos 36 anos (26).  

A classificação atual dos gliomas leva em consideração o tempo de evolução e as 

características histopatológicas, além de parâmetros moleculares. São divididos em baixo grau 

(grau I e II) aqueles com crescimento lento, correspondendo a minoria – cerca de 20% - e de 

alto grau (Grau III e IV) com crescimento rápido sendo responsáveis por 80% de todos os 

gliomas (27) . Quanto as características histológicas são divididos em glioblastoma, 

astrocitoma, oligodendroglioma e ependimomas (28). 



 

 

Os gliomas de baixo grau, possuem crescimento lento e indolente, progredindo de 

meses a anos. Já os gliomas de alto grau geralmente progridem ao longo de dias a semanas 

com maior sintomatologia (29). 

Dentre as manifestações clínicas relacionadas aos gliomas, estão: cefaleia, convulsões, 

déficits focais a depender das estruturas em que o tumor está comprimido (fraqueza, perda 

sensorial, afasia e disfunção visual), déficit cognitivo e aumento da pressão intracraniana (28). 

A RM com contraste é o padrão ouro para a avaliação dos gliomas. A imagem da RM 

dos gliomas de alto grau evidenciam massa hipointensa em T1, podendo estar associado a 

edema vasogênico com imagem hiperintensa na substância branca em T2/FLAIR. Além disso, 

a borda costuma possuir realce espesso com falta de realce no centro, indicando necrose 

central. Já nos gliomas de baixo grau, geralmente aparecem como T2 hiperintenso e o edema 

vasogênico costuma estar ausente (30). 

O diagnóstico é firmado após análise do histopatológico, sendo fundamental para 

realização da biopsia o bom planejamento da localização a partir da RM, para evitar sequelas 

do procedimento (31).  

O tratamento depende da classificação do glioma, estando como opções a cirurgia, 

radioterapia, quimioterapia e observação em alguns casos de glioma de baixo grau (32). 

Teratoma 

Os teratomas são tumores geralmente sólidos que se originam de células 

embrionárias, em sua maior parte encontram-se nas regiões anexiais (ovários ou testículos), 

no entanto há apresentações raras ocorrendo na região cerebral (33). 

Os teratomas cerebrais também são conhecidos como tumores de células germinativas 

extragonadais, que possuem como principal localização a glândula pineal, região hipotalâmica 

e terceiro ventrículo, acometendo principalmente crianças e raramente adultos. Quanto a 

distribuição de sexo, os teratomas cerebrais acometem predominantemente o sexo masculino 

em uma relação de 3:1  (34,35). 



 

 

Podem ser classificados em teratoma imaturo e maduro, teratoma com transformação 

maligna a partir das características histológicas (35). 

As manifestações clínicas dependem da localização do tumor, podendo gerar os 

mesmos sintomas do craniofaringioma. Quando acomete glândula pineal e região 

hipotalâmica os sintomas com maior incidência são retardo do crescimento , diabetes 

insípidus e hidrocefalia, a qual pode cursar com cefaleia, náuseas, vômitos e sonolência (36).   

A RM é o padrão ouro de exame de imagem, com elevada sensibilidade. Na RM os 

teratomas intracranianos aparecem isointensos ou hipointensos nas sequências T1 e 

hiperintensos nas sequências T2. Esses tumores geralmente mostram realce homogêneo com 

gadolínio ou realce heterogêneo se cistos estiverem presentes (37).  

O diagnóstico definitivo só é realizado a partir da análise histopatológica, sendo 

essencial para definição terapêutica. A depender do tipo histológico possui ótima reposta a 

radioterapia, podendo associar quimioterapia adjuvante. Já em outros subtipos, a cirurgia 

torna-se melhor opção (38). 

Esclerose Tuberosa 

Conhecida também como Síndrome de Bounerville-Pringle, é uma doença 

neurocutânea hereditária autossômica dominante, rara, acometendo cerca de 1 a cada 5 a 10 

mil nascidos vivos. Diagnóstico geralmente realizado após os 15 anos, com predomínio pelo 

sexo feminino. Caracteriza-se por múltiplos hamartomas benignos do cérebro, olhos, coração, 

pulmão, fígado, rim e pele (39). 

Os genes comumente alterados são o TSC1 e TSC2, a teoria atual apoia que os genes 

TSC são supressores de tumor, com a sua inativação ou alteração, há formação dos 

hamartomas (40). 

A maioria dos pacientes com Esclerose tuberosa apresentam epilepsia, também 

possuem como característica clinica comum: déficit cognitivo, dificuldade de aprendizagem, 

autismo, problemas comportamentais e dificuldades psicossociais. Além das manifestações 

neurológicas que são ocasionadas pelos tumores cerebrais, também, ocorre manifestações 



 

 

dermatológicas e acometimentos de rins, coração, olhos, pulmão e fígado caso ocorra 

formação tumoral local (41). 

As manifestações dermatológicas ocorrem em 80 a 95% dos pacientes. Sendo as 

principais: máculas hipopigmentadas, angiofibromas, manchas de Shagreen e placa fibrosa 

marrom distinta na testa. As lesões dermatológicas possuem baixo risco de malignizar, 

apresentando crescimento durante a puberdade e após tendem a se estabilizar (42). 

Dentre as manifestações pulmonares, a Esclerose tuberosa é indistinguível da fibrose 

intersticial difusa conhecida como linfangioleiomiomatose (LAM). A LAM é caracterizada por 

doença pulmonar cística que pode resultar em limitação significativa da função pulmonar, 

podendo acarretar em dispneia e evolução para pneumotórax. Sendo mais comum no sexo 

feminino (43). 

Na TC de tórax, o pulmão acometido por LAM apresenta múltiplos cistos bilaterais e 

com paredes finas, além de poderem estar associados a hiperplasia de pneumócitos 

micronodular multifocal (44). 

O diagnóstico pode ser feito através de critérios clínicos ou por meios de testes 

genéticos quando disponíveis. Os critérios clínicos incluem: máculas hipomelanóticas, 

angiofibromas ou paca cefálica fibrose, fibromas ungueais, Sagreen, múltiplos hamartomas 

retinianos, displasias corticais, nódulos subependimários, astrocitoma de células gigantes, 

rabdomioma cardíaco, linfangioleiomiomatose, angiomiolipomas, fossas do esmalte dentário, 

fibromas introrais, patch acrômico de retina, múltiplos cistos renais e hamartomas não renais. 

Duas características clinicas principais, ou uma clinica principal somado a duas clinicas 

menores define o diagnóstico de Tuberose esclerose (45). 

 O tratamento é direcionado para as manifestações apresentadas por cada paciente, 

tendo em vista que a clínica é diversa pelas várias possibilidades de formação e locais de 

crescimento do hamartoma (45). 

Sarcoidose neurológica 



 

 

A sarcoidose é uma doença granulomatosa multissistemica de etiologia ainda 

desconhecida, caracterizada pela presença de granulomas não caseosos nos órgãos 

acometidos, sendo os principais: pulmão, trato gastrointestinal e cérebro (46). 

A prevalência varia a depender da região, mas estima-se cerca de 50 a 160 casos por 

100 mil habitantes. Acomete principalmente adultos jovens e possui maior prevalência no 

sexo masculino (46). 

Clinicamente quando há acometimento pulmonar se apresenta como doença 

pulmonar intersticial difusa, mas também pode ocorrer pneumotórax , espessamento pleural, 

quilotórax e hipertensão pulmonar. Os sintomas respiratórios mais comuns são: tosse, 

dispneia e dor torácica. No entanto o exame física costuma se apresentar normal, por vezes 

se acometimento brônquico pode apresentar sibilos (47). 

Como manifestação mais rara, ocorrendo de 5 a 10% dos casos, há a ocorrência de 

neurossarcoidose. A neurossarcoidose pode afetar qualquer porção do sistema nervoso 

central ou periférico, mas acomete principalmente o nervo fácil, hipotálamo ou hipófise, 

cérebro e medula e por fim nervos periféricos (48). 

O envolvimento hipotalâmico promove disfunção no eixo endocrinológico, pois a 

formação do granuloma não caseoso no hipotálamo promove inflamação e destruição dos 

axônios que formam a neurohipófise, além de desregular a produção hormonal hipotalâmica 

e consequentemente desregulação do estimulo da adenohipofise (48). 

As principais manifestações clínicas da neurosarcoidose incluem: poliúria, polidpsia, 

alteração do ciclo circadiano e da libido. Além disso pode cursar com pan-hipopituitarismo 

(49). 

A abordagem diagnóstica inclui exames laboratoriais que podem estar ou não 

alterados, não possuindo exame específico. Pode apresentar anemia, leucopenia, 

hiperuricemia, elevação de fosfatase alcalina e elevação de proteína C reativa. A dosagem de 

enzima conversora de angiotensina sérica (ECA) está aumentada em cerca de 75% dos 

pacientes com sarcoidose, no entanto possui baixa sensibilidade e especificidade, possuindo 

valor de monitoramento e diagnóstico obscuro (50). 



 

 

Além dos exames laboratoriais, a TC de tórax auxilia, demonstrando linfadenopatia 

hilar e mediastinal, espessamento broncovascular, nódulos ao longo dos brônquios, 

opacidade em vidro fosco e fibrose com distorção da arquitetura (49). Já para a avaliação da 

neurosarcoidose, a RM é a mais indicada que evidencia realce meníngeo e parenquimatoso 

sugestivo de inflamação, além de múltiplos nódulos cerebrais que podem acometer qualquer 

parte do sistema nervoso central ou periférico, assim como hipófise e hipotálamo (51).  

O tratamento é baseado no uso de glicocorticoides na tentativa de reduzir o nível de 

inflamação da doença granulomatosa. Terapias alternativas com o uso de imunomediadores 

como o micofenolato, mofetil, azatioprina e metotrexato são considerados, mas ainda não 

possuem evidências cientificas significativas (49).  

DIAGNÓSTICOS MAIS PROVÁVEIS 

Levando em consideração os dados presentes na literatura dos possíveis diagnósticos 

diferenciais e o caso clínico atual, demonstra-se na tabela 1 o comparativo referente a 

incidência, características clínicas, crescimento do tumor e características da RM. 

O caso atual trata-se de paciente feminina, jovem, com sintomas iniciados aos 19 anos, 

apresentando manifestações clínicas sugestivas de acometimento hipotalâmico, podendo ser 

por destruição da comunicação hipotálamo – hipófise devido à destruição dos neurônios que 

conectam o hipotálamo a neurohipofise, assim como possível compressão, trazendo um 

panhipoptiuitarismo, acompanhado de obesidade e diabetes. 

Referente a incidência dentre os diagnósticos principais seguindo a literatura atual 

estariam: carnioifaringioma, meningioma, glioma e esclerose tuberosa. O Hamartoma por ser 

predominante em homens e possuir diagnóstico principalmente na infância se torna menos 

suspeito, além de possui um crescimento acelerado, assim como o teratoma que possui 

crescimento acelerado e é acompanhado muitas vezes por puberdade precoce. A 

neurosarcoidose acomete principalmente o sexo masculino. 

Quanto ao quadro clínico, o caso traz manifestações clínicas associado a disfunção do 

eixo hipotalâmico-hipofisário, tanto por efeito de massa, quanto por destruição da haste 



 

 

neuronal. Não há relatos de convulsão, diminuindo a possibilidade de hamartoma, gliomas e 

esclerose tuberosa, que apresentam como principal manifestação clínica as convulsões. 

Em relação a velocidade de crescimento tumoral, de 2017 a 2021 o crescimento 

tumoral foi de 6,4x11x11mm para 9x14x14 mm, demonstrando crescimento lento, compatível 

com craniofaringioma, meningioma, glioma de baixo grau e tuberose esclerosa. 

Já em relação as características da RM , a paciente apresenta lesão expansiva 

retroquiasmática e anterior aos corpos mamilares medindo cerca de 6,4x11x11 mm, 

apresentando isossinal em T1, T2 e Flair, associado a edema e compressão do hipotálamo, 

tratos e quiasma óptico. Imagem sugestiva principalmente de meningioma e teratoma. 

Sendo assim, o diagnóstico para ser definitivo necessita de estudo histopatológico a 

partir da realização de biopsia, tendo em vista que a epidemiologia, características clínicas e 

de imagem se sobrepõe em todos os diagnósticos diferenciais demonstrados. 

No entanto, a realização de biopsia em área nobre como o cérebro pode trazer 

sequelas irreversíveis, ocorrendo em uma taxa de 1,1 a 12,1%.  As principais complicações são 

hemorragia subaracnoide, intracerebral e intraventricular, déficits neurológicos transitórios 

ou definitivos e edema no local da biopsia podendo gerar sintomas compressivos (52). Sendo 

essencial a escolha da realização em conjunto com a paciente, avaliando riscos e benefícios. 

Atualmente paciente não deseja realizar a biopsia devido aos riscos. Sendo assim, foi 

optado por tratamento das manifestações presentes do panhipotituitarismo seguimento 

observacional.



 

 

Tabela 1 – Comparação das características de incidência, quadro clínico, crescimento tumoral e RM dos diagnósticos diferenciais 

com o caso clínico. 

 

 Caso Craniofaringioma Meningioma Hamartoma Glioma Teratoma Neurosarcoidose 

Epidemiologia Mulher jovem, com 
sintomas iniciados aos 19 
anos. 

Sem diferenciação 
quanto ao sexo. 
Distribuição bimodal, 
diagnóstico entre 5 a 14 
anos e entre 50 a 75 anos 

Predominante no sexo 
feminino 3:1. 
Média de diagnóstico aos 
65 anos. 

Predominante no sexo 
masculino. Diagnóstico 
geralmente realizado na 
infância. 

Sem diferenciação 
quanto ao sexo. 
Diagnóstico entre a 
terceira e quinta década 
de vida. 

Predominantemente no 
sexo masculino. 
Diagnóstico geralmente 
na infância. 

Predominante no sexo 
masculino. Diagnóstico 
geralmente na 
adolescência. 

Quadro clínico Amenorréia, ganho de 
peso, insônia, poliúria, 
polidipsia, queda de 
cabelo, unhas 
quebradiças e cefaleia. 

Cefaleia, náuseas e 
vômitos, alteração do 
campo visual a depender 
do local de compressão 
do quiasma óptico, 
alterações do eixo 
endocrinológico.  

Convulsões e sintomas 
focais, alterações visuais 
se compressão do nervo 
óptico, perda progressiva 
da audição e do olfato se 
compressão do cerebelo 
e ponte ou compressão 
do trato olfatório, 
alterações do estado 
mental se compressão do 
lobo frontal e fraqueza se 
compressão de área 
motora 

Crises convulsivas, 
puberdade precoce, 
distúrbios do 
comportamento e 
declínio cognitivo 
progressivo. 

Cefaleia, convulsões, 
déficits focais a depender 
das estruturas em que o 
tumor está comprimido 
(fraqueza, perda 
sensorial, afasia e 
disfunção visual), déficit 
cognitivo e aumento da 
pressão intracraniana. 

Cefaleia, náuseas e 
vômitos, alteração do 
campo visual a depender 
do local de compressão 
do quiasma óptico, 
alterações do eixo 
endocrinológico, retardo 
do crescimento , diabetes 
insípidus e hidrocefalia. 

Tosse, dispneia e dor 
torácica,  alterações do 
eixo endocrinológico, 
poliúria, polidpsia, 
alteração do ciclo 
circadiano e da libido. 

Crescimento do 
tumor 

Lento Lento Lento Moderado a rápido 20% crescimento lento e 
80% crescimento rápido 

Moderado a rápido Moderado a rápido 

RM lesão expansiva 
retroquiasmática e 
anterior aos corpos 
mamilares medindo cerca 
de 6,4x11x11 mm, 
apresentando isossinal 
em T1, T2 e Flair, 
associado a edema e 
compressão do 
hipotálamo, tratos e 
quiasma óptico. 

Geralmente acomete 
região selar ou do 
quiasma optico, com 
calcificação distrófica, 
havendo componente 
solido/cístico , com sinais 
heterogêneos na 
captação em T2 falir 

Pode ocorrer em 
qualquer local da 
Duramater, demonstra 
imagem extra-axial de 
base dural iso ou 
hipointensa em relação a 
substância cinzenta em 
T1 e iso ou hipertintensa 
em T2 

Evidencia em T1 massa 
hipointensa em relação a 
massa cinzenta e em 
T2/flair hiperintenso 

Gliomas de alto grau 
evidenciam massa 
hipointensa em T1, 
podendo estar associado 
a edema vasogênico com 
imagem hiperintensa na 
substância branca em 
T2/FLAIR. Gliomas de 
baixo grau, geralmente 
aparecem como T2 
hiperintenso e o edema 
vasogênico costuma estar 
ausente. 

Isointensos ou 
hipointensos nas 
sequências T1 e 
hiperintensos nas 
sequências T2.  

realce meníngeo e 
parenquimatoso 
sugestivo de inflamação, 
além de múltiplos 
nódulos cerebrais 



 

 

CONCLUSÃO 

 Os tumores hipotalâmicos em sua maioria possuem diagnóstico atrasado devido as 

manifestações clínicas não serem específicas. Após a visualização de massa hipotalâmica por 

exame de imagem, preferencialmente RM, outro embate significativo vem à tona, que são as 

delimitações do risco e benefício da realização da biopsia da lesão para instituição da melhor 

terapêutica. 
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