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Resumo

A Sindrome de Sheehan, também conhecida como necrose pituitaria pds-parto,
refere-se ao desenvolvimento de hipopituitarismo em consequéncia da necrose da
hipofise. Este evento é, habitualmente, precipitado por hemorragia uterina maciga durante
0 parto e/ou no periodo pos-parto mas acredita-se que outras condi¢cdes também possam
estar na origem da sindrome como a aumento fisioldgico da glandula que ndo €
acompanhado pelo aumento da irrigacdo sanguinea, alteracdes na coagulacdo que podem
predispor a trombose e, possivelmente, uma sela turca de dimensdes inferiores ao normal.
A perpetuagdo e agravamento da disfuncdo podem estar associadas a alteragOes
autoimunitarias. Devido a relagcdes anatomicas, a hipofise anterior € mais frequentemente
lesada resultando em défice de hormona do crescimento, hipoadrenalismo,
hipotiroidismo, hipoprolactinémia, e hipogonadismo secundario. A Diabetes Insipida é a
forma clinica associada a disfuncéo da hipdfise posterior. A sua instalagdo pode ser subita
ou crénica e, com maior frequéncia, desenvolve-se hipopituitarismo parcial com sintomas
muito pouco especificos e insidiosos. A clinica mais sugestiva consiste na histdria de
hemorragia pés-parto e subsequente agalactia e amenorreia. Ainda assim, muitas
mulheres permanecem anos sem diagndéstico. Achados laboratoriais, imagioldgicos e
testes dinamicos auxiliam e permitem estabelecer o diagnostico definitivo. O tratamento
consiste na substituicdo dos défices hormonais em falta. A Sindrome de Sheehan é uma
condigao com elevada morbilidade e mortalidade e, como tal, a comunidade médica deve
estar mais sensibilizada para que o diagndstico e tratamento possa ser feito 0 mais

precocemente possivel.
Palavras-chave: Sindrome de Sheehan; Gravidez; Hemorragia pos-parto; Necrose
Pituitaria; Hipopituitarismo
Abstract
Sheehan's syndrome, also known as postpartum pituitary necrosis, refers to

hypopituitarism as a consequence of necrosis of the pituitary gland. This event is

precipitated by massive uterine hemorrhage during or after labor. Other factors may also



predispose for the ischemia such as pregnancy physiological hypertrophy of the
hypophysis and impaired blood supply, coagulation dysfunction system leading to
thrombosis and, possibly, a smaller sella turca. Autoimmune changes may contribute to
the perpetuation and Worsening\ of the hypopituitarism. Due to anatomical relationships,
the anterior pituitary is more frequently injured resulting in possible deficit of growth
hormone, hypoadrenalism, hypothyroidism, hypoprolactinemia, and secondary
hypogonadism. Insipid Diabetes is the clinical manifestation of the posterior pituitary
dysfunction. Symptoms may be present acutely or chronically and usually only partial
hypopituitarism develops with unspecific symptoms. History of postpartum hemorrhage
and subsequent agalactia and amenorrhea are very suggestive of Sheehan’s Syndrome.
Still, many women remain years without diagnosis. Laboratory, imaging and dynamic
tests help to establish a definitive diagnosis. Treatment consists of hormone replacement
therapy. Sheehan’s syndrome is a condition with high\ morbidity and mortality, that’s why
medical community should be more aware of it so that the diagnosis and treatment can
be made as early as possible.

Keywords: Sheehan’s Syndrome; Pregnancy; Postpartum hemorrhage; Pituitary

necrosis; Hypopituitarism

O trabalho final exprime a opinido do autor e ndo da FML.
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Diabetes Insipida

Hormona Foliculo-estimulante

Péptido associado a Hormona do Crescimento
Hormona Libertadora da Hormona do Crescimento
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Sindrome de Sheehan

Tomografia Axial Computorizada
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TSH
TP
TTI
T3
T4

Hormona Estimuladora da Tirdide
Tempo de Protrombina

Teste de Tolerancia a Insulina
Hormona Triiodotironina

Hormona tetraiodotironina



Introducao

A Sindrome de Sheehan, primeiramente descrita, em 1937, por Harold Leeming
Sheehan!, é uma condicdo médica caracterizada pelo desenvolvimento de
hipopituitarismo secundario a necrose isquémica da hipofise. Esta Ultima surge como
consequéncia de hipotensdo ou choque devido a hemorragia uterina macica durante ou
imediatamente no apos o parto\z. Classicamente, € uma situacéo que evolui de forma lenta,
sendo o seu diagnostico, muitas vezes, tardio. Pode, por vezes, apresentar-se de forma
aguda, geralmente, com quadros graves. As manifestacfes sdo variadas, desde queixas
inespecificas como fraqueza e cansaco até insuficiéncia pituitaria grave\ que pode causar
coma, ou mesmo morte. Esta diversidade de apresentacdes reflete, em parte, uma
disfungéo de diferentes regides da glandula, e portanto, diferentes tipos celulares com
diferentes fungdes bioldgicas. Geralmente, a regido anterior é a mais lesada, sendo a
secrecdo de hormona do crescimento e a prolactina as mais afectadas.

A verdadeira prevaléncia da doenca é desconhecida. Como resultado de uma
melhoria do conhecimento médico e do respectivo tratamento, estima-se que a sua
incidéncia tenha vindo a diminuir nas Ultimas décadas, sobretudo nos paises
desenvolvidos. Contudo, e tendo em conta o numero elevado de casos que permanecem
por diagnosticar durante anos, esta é uma condicdo de elevada morbilidade e que carece
de um maior conhecimento por parte dos profissionais médicos de forma a se conseguir
obteﬂ um diagndéstico mais precoce e 0 seu tratamento adequado.

Esta revisdo tem por objectivo descrever, a luz dos novos conhecimentos e
avancos, a fisiopatologia, os aspectos clinicos, laboratoriais e terapéuticos desta sindrome
e sobretudo despertar a comunidade médica para esta entidade que tdo frequentemente é
subdiagnosticada. Pretende-se, também, reconhecer o que pode e deve ser melhor

estudado e quais as novas perspectivas futuras no que respeita, sobretudo, a terapéutica.



Epidemiologia

Até a data, ndo existem dados concretos e precisos no que respeita a prevaléncia
da SS. Tal deve-se, por um lado, ao facto de ser uma patologia cada vez mais rara nos
paises desenvolvidos e, por outro, de muitos dos casos ndo serem diagnosticados®. Nos
seus primeiros trabalhos, em 1938, Sheehan estimou que 41% das mulheres que
sobreviviam a hemorragia severa pds-parto ou choque desenvolviam hipopituitarismo
moderado a severo quando comparado com 15% das mulheres que sofreram hemorragia
apenas moderada®. Mais tarde, em 1965, Sheehan referiu uma incidéncia estimada da
prevaléncia mundial de 100-200 a cada 100 000 mulheres®. A Organiza¢do Mundial de
Salde apontou uma prevaléncia estimada de 3 milhdes de mulheres no mundo, ocorrendo
cerca de 100 000 6bitos maternos anualmente devido a SS°.

Sabe-se que existe uma maior incidéncia da SS em paises em desenvolvimento
quando comparados com o0s paises desenvolvidos Por exemplo, um estudo populacional
na India mostrou uma prevaléncia de 3.1% de mulheres com SS, sendo que dois tercos
destas tinha tido o parto no domicilio’. Num estudo realizado no mesmo pais foi
documentado 1 caso em cada més®. Na Turquia, verificou-se que a SS era a causa mais
prevalente de hipopituitarismo nas mulheres® e num estudo retrospectivo nas Filipinas
conclui-se que a SS era responsavel de 8% dos casos de hipopituitarismo, sendo a 3° causa
mais frequente desta condi¢do'®. Por outro lado, os dados obtidos nos paises
desenvolvidos evidenciam que a SS € bastante mais rara. No Japdo nao foi detectado
nenhum caso num grupo de 392 mulheres com histéria de hemorragia pds parto seguidas
durante 10 anos!!. No Reino Unido, apenas foi detectado um caso num grupo de 404
pacientes com disfuncéo da hipofise!? e na Islandia 5.1 casos numa populagio de 100.000
casos'®. Ainda assim, alguns paises do mundo ocidental apresentam uma prevaléncia
superior a esperada. Em Espanha, um estudo populacional com 146 000 individuos, 6%
dos casos de hipopituitarismo tinha como causa subjacente a SS**. Cré-se que tal possa
ocorrer devido a uma elevada populacdo migrante cujo parto se realizou no domicilio.

As razdes apontadas para esta diferenca entre paises prende-se, sobretudo, com
um melhor nivel de conhecimento e cuidados medicos prestados nos paises

desenvolvidos, comparativamente aos paises do terceiro mundo. ]



Anatomia e Fisiologia

Anatomia da Hipofise

A glandula pituitaria, ou hipofise, € uma glandula enddcrina que se situa na sela
turca do esfendide. Apresenta um diametro transversal de 1.5 cm, um didmetro antero-
posterior de 0.8 cm e um diametro vertical de 0.5 cm. O seu peso médio no adulto é de
0.5 gramas.

A hipofise é constituida por duas porcdes: o lobo posterior, a neuro-hipofise, e o
lobo anterior, a adeno-hipofise. A neuro-hipéfise esta ligada ao hipotalamo ao nivel do
infundibulo, por intermédio da haste hipofisaria. A adeno-hipofise envolve a neuro-
hipofise, sendo constituida por uma porcéo principal, pars distalis, € por uma porcgéo
situada superiormente em volta da haste hipofisaria e do infundibulo, a pars tuberalis.
Entre ambas encontra-se a por¢do intermeédia. A pars distalis contém células epiteliais
cromoéfagas e cromdfilas, assim chamadas por possuirem granulos citoplasméticos que
coram com corantes especificos. Estas ultimas segregam diversos tipos de hormonas
(tabelal). A sua libertacdo e producéo é regulada por mecanismos de feedback. A funcéo
da pars tuberalis é desconhecida. A parte intermédia € constituida por células
estimulantes dos melandcitos, que produzem a hormona melanotréfica (tabela 1). A
neuro-hipofise € constituida por axoénios de neurdnios cujos corpos celulares se
encontram a nivel do hipotdlamo, nomeadamente nos nucleos supradptico e
paraventricular. Esta relacdo permite que as hormonas produzidas a este nivel,
nomeadamente hormona anti-diurética e a ocitocina (tabela 2) sejam transportadas para a

neuro-hipofise, onde sdo, posteriormente, libertadas na corrente sanguinea.

Principais reguladores

hipotalamicos

Células . Consequéncias
Hormona Funcéo .
Produtoras Estimulacdo | Inibicéo do seu défice
) ¢
Crescimento humano
Hormona do . o
) ) Actua sobre multiplos 6rgéos
Crescimento Células ) o o Somatost
. e tecido, na maioria dos Somatocrinina . Ganho de peso

(GH) ou Somatotrdficas atina

. casos, aumentando as suas
Somatotrofica . .
capacidades funcional
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Prolactina
(PRL)

Hormona
Corticotréfica
(ACTH)

Hormona
Tireotroficas
(TSH)

Hormona
Foliculo-
estimulante
(FSH)

Hormona
Luteinizante
(LH)

Hormona
melanotréfica
(MSH)

Células

Lactotréficas

Células

Corticotréficas

Células
Tireotroficas

Células

Gonadotrdficas

Células
estimulantes dos

melandcitos

Estimula directamente a
actividade secretoria de leite

pela glandula mamaria

Estimula a secre¢do de
corticoesterdides (sobretudo
cortisol, mas  também
androgénios) pela glandula

supra-renal

Produgdo de  hormonas
T3 e T4,
aumentando o metabolismo

tiroideias

basal do organismo

Gametogénese e producéo de
hormonas sexuais femininas

e masculinas

Producdo de melanina pelos
melandcitos, responsavel

pela pigmentacéo da pele

Tabela 1- Hormonas Hipofisérias.

Hormona

Anti-
diurética
(HAD)

Local de

Origem

Hipotalamo

(ndcleo

Funcéo

Reabsorcéo de dgua no
rim, concentracéo da

urina

Dopa-
TRH mina
GAP
CRH
HAD
TRH -
GnRH GAP
MSHRF MSHIF
Principais

Hipogalactia ou

agalactia

Hipocortisoliné
mia  secundaria
(fraqueza,
cansaco,
hipotenséo,
hipoglicémia,

entre outros)

Hipotiroidismo
secundario

(fadiga, cansaco,
perda de peso,
intolerdncia ao

frio, entre outros

Hipogonadismo
secundario
(Amenorreia,
infertilidade,

entre outros)

Sem significado

clinico

Consequéncias do seu

reguladores

Hipotalamicos

défice

Polidria, polidipsia,

- desidratacdo, Diabetes

Insipida, entre outros
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paraventrivular e Contracéo uterina

o supra-6tico) durante o0 marto e \Diminuigéo da contraccdo
Ocitocina L . ]
ejecdo de leite pela uterina durante o parto

glandula mamaria

Tabela 2- Hormonas hipotalamicas.

A vascularizagdo do sistema hipotalamo-hipofise € complexa. A hipofise recebe
sangue proveniente de duas artérias principais: a artéria hipofisaria superior e a inferior,
ambos ramos da carétida interna e por um complexo vascular especializado chamado
sistema porta hipotalamo-hipofise. A artéria hipofisaria superior suprime o infundibulo,
eminéncia mediana, local do hipotadlamo a partir do qual séo libertadas as hormonas
hipotalamicas, e pars tuberalis, enquanto o ramo inferior é responsavel pela irrigacéo do
lobo posterior da hipofise.

A irrigacdo da pars distalis é feita através de uma rede de capilares venosos que
formam dois sistemas- porta: o longo e o curto. O sistema longo é formado por capilares
que vém desde a eminéncia mediana, atravessam o infundibulo e formam um leito na
pars distalis. Este permite que as substancias produzidas no hipotdlamo sejam
transportadas até a hipofise. O sistema curto estabelece a ligagdo entre o lobo posterior e
0 anterior e, portanto, de substancias, e é responsavel pelo suprimento de um terco da
irrigacdo total da glandula. Este sistema venoso de anastomoses torna a hipéfise mais

susceptivel a isquémia, particularmente a regido anterior.

Alteracdes fisiologicas da Hipdfise na gravidez

A anatomia e fisiologia da hipofise estdo alteradas durante a gravidez. Esta bem
documentado que ocorre um aumento das dimensfes da glandula. Durante o primeiro
trimestre é possivel observar-se um aumento de 45%, sendo que este pode mesmo chegar
a atingir 136% do volume inicial perto do termo®. Em estudos post-mortem, verificou-se
que o peso da glandula aumenta entre 30-100% durante a gravidez devido a hipertrofia
fisioldgica das células lactotroficas em resposta aos altos niveis de estrogénio®®, o que
permite preparar o tecido mamario para lactagdo. Por outro lado, as células gonadotroficas
e somatotrdficas estdo diminuidas e as células tiroitroficas e corticotroficas ndo sofrem

alterac@es significativas®’.
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Fisiopatologia

O mecanismo fisiopatologico da SS ndo esta, ainda, completamente elucidado e
carece de uma explicacéo clara e bem definida®®. Sabe-se que a SS resulta da isquémia da
hipofise, levando a sua involucdo e hipopituitarismo de diferentes graus. No entanto,
desconhece-se com clareza quais 0s mecanismos que predispdem, inciam e perpetuam
esta alteracdo. De facto, apesar de se admitir que a hemorragia macica seja o principal
mecanismo, no entanto, nem todas as mulheres com hemorragia macica desenvolvem SS,
que leva a supor que existem outras razdes para que tal ocorra.

Existe um conjunto de circunstancias ou caracteristicas que aumentam a
suscetibilidade para a ocorréncia de SS.

Como anteriormente referido, o factor que mais contribui é a hemorragia macica
que se desenvolve devido a atonia uterina, imediatamente ap6s este. A hemorragia pos-
parto é definida como perda igual ou superior a 500 mL durante as 24h ap6s o parto
vaginal ou 750-1.000 mL ap06s parto por cesariana. A perda superior a 2000mL ¢é
considerada macica®. Quando ultrapassados estes valores, e sobretudo se a hemorragia
ndo for tratada, a pressao arterial comeca a descer. O comprometimento do débito para a
hipofise e consequente vasoespasmo arterial leva a hipoperfusao e isquémia da hipofise.
De notar que ndo é necessario que a hemorragia seja macica para que ocorra a isquémia.

A maior susceptibilidade para a isquémia é explicada pelo, ja descrito, aumento
fisiologico da glandula durante da gravidez uma vez que as exigéncias de oxigénio sdo
superiores ao habitual. Deve, também, atender-se ao facto de que o aumento das
dimens@es da hipofise se dd numa estrutura inexpansivel, a sela turca, o que podera
condicionar a compressdo dos vasos que a suprimem, aumentando ainda mais o potencial
de isquémia. Bakiri et al. refere que a maioria das mulheres tem sela turca de tamanho
normal®®. Contudo, outros autores apresentam achados contrarios. Abs et al. sugere que
amédia do tamanho da sela turca em pacientes com SS é 340.5+214mm? comparado com
602.5+192mm3 que é considerado o normal®®. Apesar de ser um achado a merecer
melhores estudos, ainda assim, pode inferir-se que mulheres com sela turca menor
poderdo ter maior susceptibilidade para a isquémia hipofisaria.

O suprimento de sangue para a hipofise durante a gravidez ndo foi extensamente
estudado, mas acredita-se que ele se mantenha inalterado em relacdo ao estado pré-
gestacional®, ndo acompanhando, assim, as maiores necessidades de oxigénio e

nutrientes da glandula.
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Alguns autores especulam que as tentativas de manobras de Vasalva podem
impedir o fluxo venoso no sistema porta e, assim, contribuir para o enfarte da hipdfise?.

Alteragdes procoagulantes, tém vindo a ser associados a SS ainda que sem um
mecanismo claro. Estas alteracdes conferem um maior estado de hipercoagulabilidade
que pode levar a trombose e enfarte da hipofise. \

O evento desencadeante da SS é a necrose da hipdfise que pode ser secundaria a
vasoespasmo devido a instabilidade hemodindmica ou, menos comummente, trombose
ou compressdo vascular?®, De acordo com a zona de enfarte e a extensdo da necrose,
diferentes tipos de células, produtoras de diferentes tipos de hormonas, podem estar
afectadas e, portanto, diferentes fungdes hipofisarias. De ressalvar que, na maioria dos
casos, ocorre a coexisténcia de défices na producdo de varias hormonas e ndo apenas de
uma, podendo desenvolver-se hipopituitarismo de varios graus. Com maior frequéncia, a
hipdfise anterior € mais afectada que o lobo posterior, 0 que € justificado, em parte pela
vascularizagdo. No entanto, também pode haver envolvimento do lobo posterior,
resultando no desenvolvimento de Diabetes Insipida Central. Quando o lobo anterior é
afectado, normalmente, as células mais lesadas sdo as produtoras de hormona do
crescimento e prolactina, em virtude da sua localizagdo mais externa, o que as torna mais
mais susceptiveis a isquémia. As células tireotrdficas e corticotréficas encontram-se na
regido mediana e as gonadotroficas encontram-se espalhadas difusamente pelo lobo.
Assim, pode desenvolver-se hipopituitarismo, se a disfuncdo da glandula for apenas
parcial ou panhipopituitarismo, se todas as funcées estiverem afectadas\.

Esté ainda pouco estudado se o grau hipopituitarismo desenvolvido se mantém,
piora ou melhora ao longo do tempo. Apesar de terem sido reportados casos nos quais
houve melhoria do quadro, sugerindo uma possivel regeneracdo do tecido hipofisario, o
gue ocorre na maioria das vezes é uma progressao lenta e gradual ao longo do tempo,
com agravamento do hipopituitarismo®. A razdo pela qual tal ocorre é pouco clara,
hipotetizando-se possivel atrofia do tecido remanescente ou processos de auto-imunidade
subjacente. Parece haver uma relagdo, entre a possivel reversibilidade do
hipopirtuitarismo e o tempo de instalacdo deste, sendo que, ao contrario do SS agudo,
guanto mais crénico for o SS, maior a irreversibilidade do processo. Diri et al. afirma que
a melhoria esponténea do défice de uma hormona apdés 1 ano de instalacdo € muito
improvavel®.

Cerca de 30-60% dos pacientes apresentam autoimunidade®?2®, Alguns anos
apos a SS se ter estabelecido, é possivel detetar no soro dos pacientes anticorpos contra a
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hipdfise e hipotalamo. Este achado levanta a questdo sobre a origem destes anticorpos e
qual o seu significado clinico, hipotetizando-se se a autoimunidade sera consequéncia da
SS ou um possivel factor contributivo para a etiopatogénese da Sindrome. Foi sugerida a
possibilidade destes anticorpos serem produzidos em resposta a antigénios libertados no
tecido necrético libertado pela hip6fise?®. Por outro lado, autores sugerem que, em
alternativa, a auto-imunidade pode destruir o tecido pituitario remanescente? e, assim,
terem um papel sobretudo na progressdo da doenca ao longo dos anos. A semelhanca
deste achado, também foram encontradas alteracbes a nivel de determinadas
subpopulaces linfocitarias a nivel periférico, com particular interesse para a maior
percentagem de células CD3"DR1", que parece correlacionar-se com a duracéo da doenca
e sugere que um processo inflamatorio possa acompanhar a progressdo da doenca. No
entanto, mais uma vez, ndo é claro se esta alteracdo é causa ou consequéncia da SS?’.
Por Gltimo, € de ressalvar que a isquémia pituitaria na gravidez pode ser observada
em situacBes sem causa obstétrica subjacente como traumatismo craniano, AVC
hemorragico macico, febre hemorragica. No entanto, essas causas ndo estdo incluidas,
por definicdo, na Sindrome de Sheehan, que atribui a isquémia sobretudo a hemorragia

macicaZ.

Hemorragia
uterina massiva

|

Agmer_no fisiol(')gi-co da Isquémia dos vasos | __,, Ne(_:rosg da _» | Hipopituitarismo
hipéfise na gravidez hipofisérios Hipofise

f Y /

Factores contribuintes: Anticorpos
-Sela Turca inexpansivel anti-hipofise
-Hipercoaguabilidade e factores genéticos
-Autoimunidade e inflamagéo

-Manobra de Valsalva

- Vasoespasmo

Figura 1- Etiopatogénese da Sindrome de Sheehan
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Manifestacdes Clinicas

A Sindrome de Sheehan pode apresentar-se com um espectro muito alargado de
sinais e sintomas, que podem ir desde sintomas muito inespecificos como fadiga até
quadros graves de insuficiéncia supra—renal\. E necessario que pelo menos 75% do tecido
pituitario seja destruido de forma a que as manifestacdes clinicas se tornem evidentes?®.

A forma de instalacdo dos sintomas pode fazer-se de forma aguda, em dias ou
semanas apos o parto, ou de forma lenta, em meses ou anos. A doenca cronica, a forma
mais frequente, ocorrendo em mais de 50% das pacientes?*, caracteriza-se, geralmente,
por um quadro clinico altamente inespecifico, com sintomas como cansaco e fadiga, o
que leva a que o diagndstico seja atrasado muitos anos. O periodo de tempo que decorre
entre 0 evento obstétrico e o diagndstico, bem como a idade média em que este €
estabelecido é pouco consensual. A tabela 3 mostra algumas estimativas apontadas por
diferentes autores, segundo estudos em diferentes regides do mundo. Ainda assim,

estima-se que 10% dos casos sejam\ assintomaticos a longo prazo®.

Estudo Reqido/Pais Idade média de Atraso no
g diagnostico (anos) diagnostico (anos)
Furnica et al.*° Franca - 14 +6
(2015)
Taniverdi et al.’ Turquia 52.8+12.3 -
(2014)
Ramiandrasoa et al.® Franca 38 £7.7 9.1+97
(2013)
Gei-Guardiaetal.® = Costa Rica 45.8+10.6 13
(2011)
Dokmetas et al.® Turquia 60 +3.41 27+2.6
(2006)
Zargar et al.” india 50.4 + 14.6 20 + 8.34
(2005)

Tabela 3- Estimativa da idade média de diagnostico e de atraso de diagndstico segundo

diferentes autores.
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A apresentacao classica consiste numa historia de hemorragia massiva pds-parto,
dificuldade na amamentacdo e amenorreia pds-parto e a sua ocorréncia deve levar a
suspeita de SS. No entanto, podem ocorrer, de forma muito mais rara, formas agudas de
apresentacdo, por vezes fatais, caracterizadas por, por exemplo, hipovolémia e colapso
hemodinamico, hipoglicémia e DI. Qutras formas de apresentacdo ainda mais raras
incluem psicose343°, cefaleia®®’, hiponatrémia®“° e insuficiéncia cardiaca congestiva®.

Pacientes com um curso clinico cronico podem ser diagnosticadas durante um
periodo latente no entanto, a maioria das vezes o diagnostico é feito quando ocorre
deterioracdo total ou quando é introduzido um factor de stress que acaba por precipitar
hipotiroidismo ou uma crise de insuficiéncia supra-renal como cirurgia, trauma ou

infeccdo grave®.

Disfuncéo Anterior

Na maioria dos casos de SS, ocorre lesdo da hipofise anterior. De acordo com a
extensdo da lesdo e das células afectadas, pode haver comprometimento de diferentes
hormonas e, como tal, diferentes apresentacées clinicas. Na tabela 4 é possivel encontrar
a sintomatologia decorrente da disfuncdo da hipéfise anterior de acordo com o tipo celular
afectado e o tempo de instalagdo. Ha4 um maior envolvimento, entre 90-100%, das células
somatotroficas e lactrotroficas, consequentemente umas das formas mais comuns de
apresentacdo ¢ a deficiéncia na lactacdo. A deficiéncia na secrecao de cortisol, hormonas
tiroideias e gonadotrofinas, no seu conjunto, ocorre entre 50 a 100% “2. Note-se que
auséncia de agalactia ndo exclui a SS.

Apesar da insuficiéncia supra-renal ser rara, este é um dos desfechos mais graves
e que merece mais atencdo. O clinico deve estar atento aos sinais de crise supra-renal,
que pode ser fatal se ndo for imediatamente tratado. A ocorréncia desta sindrome deve
ser investigada nos pacientes que apresentam hipotenséo e hiponatrémia pos-parto.
A Sindrome de Sheehan aumenta o risco de osteoporose e osteopenia. Num estudo
realizado, cerca de 40% das pacientes apresentava um Z score <2*3. A etiologia ndo esta
completamente esclarecida mas pode atribuir-se, em parte, a maltipla deficiéncia de

hormonas, sobretudo ao hipogonadismo secundario e ao diagndstico tardio**.

Disfuncgéo Posterior
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O surgimento de Diabetes Insipida nas mulheres ocorre em 3-5% *14° dos casos.
Contudo, constata-se que as fungBes da neuro-hipdfise estdo mais frequentemente
afectadas do que anteriormente se pensava, mesmo que ndo manifestem DI. Estudos
realizados em pacientes sem clinica aparente de DI, mostram que, apds teste de
sobrecarga hipertonica, houve secrecdo de HAD inferior a esperada e maior osmolaridade
sérica. Quando submetidas a teste de privacdo de agua havia uma diminuicdo da
osmolalidade da urina®. Estas respostas anormais aos testes anteriores em pacientes sem
polidria e polidipsia é definido como Diabetes Insipida parcial®. Além disso, em estudos
post-mortem verificou-se atrofia e cicatrizes no lobo posterior em mais de 90% das

mulheres com SS*'.

1.Histdria de hemorragia po6s-parto

2.1 Hipofise anterior

Défice de ACTH

Agudo: Fadiga extrema, fraqueza, tontura, nausea, vémitos, hipotensdo, hipoglicémia,
hiponatrémia

Crénico: Cansaco, palidez, anorexia, perda ponderal, hipoglicémia, pele seca,
enrugada e hipopigmentada

Défice de TSH
Cansaco, intolerancia ao frio, obstipacdo, ganho ponderal, rarefacdo pilosa, pele seca,

bradicardia, diminuig&o dos reflexos osteo-tendinosos, disfuncéo cognitiva

Défice de FSH e LH
Amenorreia, oligomenorreia, infertilidade, diminuicdo da libido, dispareunia, atrofia

mamaria, rarefacéo pilosa, osteoporose e aterosclerose prematura (longo prazo)

Défice de HC

Diminuicao da massa muscular, aumento da gordura visceral, aterosclerose prematura

Défice de Prolactina

Hipolactia/agalactia
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2.2 Hipdfise Posterior

Défice de HAD

Diabetes insipida, poliuria, polidipsia, noctaria

Tabela 4- ManifestacGes clinicas da Sindrome de Sheehan. Disfuncdo anterior versus
Posterior. Adaptado de 2148,
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Achados Laboratoriais

AlteracGes Enddcrinas

Diferentes altera¢es endocrinoldgicas podem ocorrer dependendo da extensao da
lesdo e 0 tempo que ocorreu desde o evento e o diagndstico, uma vez que estas alteragdes
ndo sdo estaticas.

Os niveis de cortisol encontram-se, geralmente, diminuidos devido a valores
diminuidos de ACTH. Os testes disponiveis para avaliar esta funcdo sdo o teste de
estimulacdo de ACTH, teste de estimulacdo com glucagina (GST) ou teste de tolerancia
a insulina (TTI) *°. Nos primeiros 6 meses pos-parto é possivel que estes testes se
encontrem normais uma vez que o cortex da supra-renal ainda nio esta atrofiado®.

Os niveis de hormona do crescimento podem ser aferidos pelos testes GST ou
teste de intolerancia a insulina. A sua deficiéncia na SS é muito frequente e esta associada
a valores de IGF-1 baixos?,

Os pacientes apresentam um hipotiroidismo central com valores da fracgéo livre
de T3 e T4 diminuidos bem como niveis de TSH normais ou diminuidos. Mais raramente
os niveis de TSH podem encontrar-se elevados devido ao feedback negativo gerado pelo
défice de T4, que faz com que o TSH seja secretado pelas células tireotroficas
remanescentes. No entanto, as moléculas de TSH tem um grau de sialilacdo elevado e
portanto, bioactividade reduzida e taxa metabolica reduzida®. O teste de estimulagéo de
TRH tem sido sugerido como um bom teste de diagnostico em pacientes com TSH normal
ou ligeiramente elevados ou T4 normal. Perante o estimulo de TRH, ha uma auséncia de
resposta adequada, com niveis sérios de TSH normais ou levemente elevados. A resposta
da prolactina a este teste também é insuficiente.

Pode ser detectado hipogonadismo central na SS pelos baixos niveis de estradiol
(E2) com niveis de FSH e LH baixos ou inapropriadamente normais. Aquando da
menopausa, 0s niveis hormonais estdo abaixo dos que seria expectavel e quando realizado
o teste de estimulagdo com GnRH, ndo ha subida dos valores das gonadotrofinas.

A Hipoglicémia pode ser encontrada em pacientes com SS, sobretudo naqueles
que estdo em coma. Esta alteragdo é atribuida a insuficiéncia supra-renal, na qual a
diminuicdo nos niveis de cortisol leva a um defeito na gliconeogénese e a deplecdo das

reservas de glicogénio que, em determinadas circunstancias, como o jejum, leva a baixos
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niveis de glicémia. A SS foi apontada como a segunda causa mais frequente de coma

hipoglicémico depois da diabetes mellitus®®.

Alteraces Electroliticas

A hiponatrémia é o achado mais comum (21-59%), embora possa, também,
observar-se hipocaliémia, hipomagnesémia, hipocalcémia e hipofosfatémia®2. A etiologia
da hiponatrémia ndo esta completamente esclarecida, sendo apontados Varios
mecanismos para a sua origem. A deficiéncia de glicocorticoides pode levar a um
aumento da secre¢do de HAD, logo hiponatrémia por dilui¢do, através da (1) diminuicdo
da pressao arterial e do débito cardiaco, conduzindo a aumento da estimulacéo producgéo
de HAD, (2) estimulacdo de TRH (glicocorticdides parecem inibir a TRH), que por sua
vez leva & estimulagdo da secrecio de HAD®3. Por outro lado, o hipotiroidismo e a
deficiéncia de cortisol causam diminuicdo da clearence da agua independente da HAD?.
Além disso, a deficiéncia de GH e de PRL também ter associagdo com a hiponatrémia®.
A hiponatrémia aguda p6s-parto como resultado directo de hipopituirismo € rara, esta é,
mais provavelmente, precipitada por cirurgias, infeccdes, farmacos ou sobrecarga

hidrica®*.

Alteracdes Hematoldgicas

A alteracdo hematoldgica mais comum é a anemia (45-87%), podendo ocorrer
também trombocitopenia (63-105%), pancitopenia (15%) e alteracdes na coagulagdo®®’.
A anemia é, geralmente, normocrémica normocitica, embora também possa existir na
forma hipocromica microcitica e, mais raramente, macrocitica®’. Cré-se que a origem
desta anemia se deva ao défice de hormonas tiroideias e cortisol, deixando de haver,
assim, parte do estimulo para a produgdo de eritropoietina e/ou diminuicdo dos seus
efeitos biologicos. A pancitopenia esta associada a hipoplasia da medula 6ssea e mostrou-
se que esta e reversivel com a reposicdo de hormonas tiroideias e, sobretudo, de
glicocorticdides®®. No que respeita a coagulagdo, tem sido reportados achados
contraditorios: Com frequéncia ocorre diminuicdo do TP e APTT embora estudos
tivessem sido reportado aumento do TP e INR®. Encontram-se, também, outras
alterac6es como valores elevados de fibrinogénio e D-dimeros, deficiéncia adquirida do
factor VII e de Von Willebrand. Além disso, Gokalp et al. estudou a prevaléncia de
mutacdes em genes de coagulacdo em 40 mulheres e detectou, em 38 destas um aumento

significativo dos polimorfismos da MTHFR, factor Il, factor V e PAI-1, alem de um valor
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mais elevado de homocisteina®®. Por oposi¢do, num outro estudo, em 50 mulheres, 0s
mesmos resultados ndo foram observados, permanecendo dentro dos parametros

normais®,

Achados Imagioldgicos

O exame mais indicado para avaliacdo da glandula pituitaria na SS € a RMN, pois
permite fazer o diagndstico diferencial com outras doengas, embora a TAC também passa
auxiliar no diagnostico. Na SS, os achados imagioldgicos variam de acordo com o estadio
da doenca. No inicio, é descrita uma imagem da glandula de dimensdes aumentadas com
aumento da intensidade periférica em forma de anel, e regido central irregular e
hipointensa em T1 e hiperintensa em T2 e, 0 que é consistente com enfarte central ndo
hemorragico. Semanas depois, a hipdfise volta a diminuir de volume. Nos meses e anos
seguintes, devido a atrofia progressiva das células glandulares, o achado imagiol6gico
final da sindrome ¢ a sela turca vazia (70% dos pacientes) ou parcialmente vazia (30%)
dos pacientes. Este achado é tdo comum que pode ser considerado como caracteristica
diagndstica®. Porém, tém sido, raramente, reportados alguns pacientes como tendo estudo
imagiol6gicos normais®*®*. Ao contrério de que alguns autores sugeriram, tem-se vindo
a constatar que o remanescente hipofisario ndo reflecte de forma linear o grau de
hipopituitarismo, uma vez que ests pode estar necrético e, portanto, ndo funcionante, ou
intacto e funcionante. Muitas pacientes com sela turca parcialmente vazia tinham
panhipopituitarismo, enquanto que pacientes com a sela turca totalmente vazia
apresentavam apenas hipopituitarismo parcial. Assim, ndo ha correlagéo entre o grau de

necrose e “vazio” da sela turca e a severidade do hipopituitarismo?*®2,
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Diagnostico

O diagnostico de SS baseia-se na historia clinica, achados fisicos, avaliacdo dos
niveis hormonais e dados imagioldgicos. E muito importante uma historia obstétrica
detalhada. A historia tipica que deve levar a suspei¢do é a ocorréncia de hemorragia
macica durante ou logo ap0s o parto associada a historia de hipogalactia ou agalactia e
amenorreia. Outros eventos obstétricos passados sao mais frequentes nas mulheres com
SS e devem, por isso, ser activamente procurados, como historia de morte fetal, abortos,
ruptura uterina, histerectomia, curetagem, placenta retida, descolamento da placenta,
trauma abdominal e gestacdes multiplas®*3L.

Nas mulheres com histdria compativel de SS, uma avalia¢do dos valores basais
incluindo prolactina, T4 livre, TSH, cortisol, ACTH, FSH, LH, Estradiol e IGF-1 séo
normalmente suficientes. No entanto, a maioria dos pacientes necessita de uma avaliacéo

mais detalhada com testes dindmicos?® (tabela 5).

Hormona Teste

Teste de estimulagédo com TRH (pouco

TSH utilizado actualmente)

Teste de estimulagdo com TRH (o valor
Prolactina isolado baixo é suficiente para estabelecer
como a causa para agalactia)

ACTH TTI ou GST ou baixas doses de ACTH
GH TTlou GST ou estimulacdo com GHRH
+ arginina ou GHRH+GHRP-6
FSHe LH Teste de estimulagdo com GnRH
HAD Teste de privacdo de agua

Tabela 5 — Testes dindmicos para avaliagdo de défice hormonal.

Quando se suspeita de Diabetes Insipida deve medir-se a osmolalidade sérica e
urinaria. A terapéutica com desmopressina produz uma resposta clinica com diminuicao
do volume urinario, e confirma o diagnéstico através da diminuigio da osmolalidade

sérica e aumento da osmolalidade urinéria.
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Diri et al. prop6s critérios para o diagnostico da Sindrome de Sheehan e
diferenciou-0s em essenciais e ndo essenciais mas que, se presentes, sdo sugestivos de

diagnostico (tabela 6).

Critérios Essenciais

1) Histdria obstétrica de Hemorragia pos-parto grave
2) Insuficiéncia pituitaria anterior em grau variavel (défice de pelo menos um
tipo de hormona pituitaria)

3) Sela turca vazia ou parcialmente vazia na TC ou RM
Critérios ndo essenciais

4) Hipotensao grave ou choque que requer transfusdo sanguinea ou fluidoterapia
5) Hipoagalactia ou agalactia pds-parto

6) Amenorreia pos-parto

Tabela 6- Critérios diagndsticos propostos por Diri et al.®

Diagnostico Diferencial

A principal causa de hipopituitarismo sdo os tumores hipofisarios e o seu
tratamento (60%). A Apoplexia, hemorragia aguda no interior do tumor pituitario, de um
Adenoma pituitario pré-existente na altura do pds-parto pode mimetizar a apresentacéo
aguda da SS®3. O quadro clinico caracterizar-se por cefaleias severas de instalaco subita,
perda da visdo e consciéncia e sinais de hipopituitarismo e os achados na RM séo
semelhantes aos da SS. Contudo, normalmente, ndo ha histéria de HPP e os estudos
imagiologicos ndo revelam a diminuig&o da hipdfise nos primeiros meses. Por outro lado,
0 aumento da sela turca, a erosdo do pavimento selar, 0 aumento do contraste periférico
e a invaséo das regides teciduais em redor da sela turca, presentes mesmo meses depois,
e desvio lateral da haste hipofisaria sdo achados mais sugestivas de apoplexia®®. A
distincdo entre estas duas entidades é muito importante uma vez que o adenoma
hipofisario pode requerer descompresséo cirirgica, enquanto esta esta contra-indicada na
SS.

A Hipofisite Linfocitica é, por vezes, observada no periodo peri-parto, até dois
meses pds-parto e, como consequéncia da infiltracdo linfocitica e destrui¢do do tecido
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linfocitario saudavel, pode desenvolver-se atrofia glandular e observar-se a sela turca
vazia. Pode, igualmente, apresentar-se com aumento agudo da glandula e
hipopituitarismo. Mais uma vez, a histdria prévia obstétrica € importante, sendo que
historia de hemorragia HPP aponta para a SS e a presenca de outras doencas auto-imunes
pode sugerir hipofisite linfocitica®. A apresentacdo mais caracteristica da hipofisite
Linfocitica consiste no inicio agudo de cefaleias com sintomas compressivos, como
oftalmoplegia, nauseas, vomitos. Costumam ser observadas deficiéncias hormonais
isoladas, normalmente a ACTH é a mais afectada e pode ou ndo associar-se a défice de
TSH. Cerca de um terco dos doentes pode apresentar hiperprolactinémia, no entanto, a
dificuldade na lactagdo também pode ocorrer e ndo exclui esta patologia #%. A deteccio
de anticorpos anti-pituitarios também pode auxiliar no diagnéstico. Embora possam estar
presentes nos adenomas pituitarios e nas fases mais avancadas da SS, valores elevados
sd0 mais sugestivos de Hipofisite Linfocitica®’. Por vezes, o envolvimento da haste e do
infundibulo pode causar Diabetes Insipida, que pode ser uma forma de apresentacdo mais
comum comparativamente a SS. Por d(ltimo, a alteragdo da funcdo hipofisaria
normalmente é desproporcional a imagem, na qual se detecta um aumento difuso
simétrico da hipofise, que por vezes pode ser incorrectamente confundido com
hemorragia ou adenoma, com sinal de contraste homogéneo, perda do ponto brilhante do
lobo posterior ou espessamento da haste hipofisaria, o sinal mais caracteristico®®®, Ainda
assim, por vezes ¢ muito dificil distingui-la das outras doencas, o que podera requerer
bidpsia pituitaria transfenoidal®.

O achado imagioldgico caracteristico de sela turca vazia deve ser diferenciado da
Sindrome Priméria de Sela Turca Vazia. Esta Gltima ndo apresenta, normalmente,
hipopituitarismo e a sela turca tem muitas vezes dimensdes superiores as consideradas

normais®°.
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Tratamento

As doentes com Sindrome de Sheehan devem ser tratados de acordo com 0s
mesmos principios de tratamento aplicado em situacdo de Hipopituitarismo e baseia-se
na substituicdo hormonal. Além de corrigir os defices hormonais também reduz a
mortalidade, no entanto ndo melhora a funcéo pituitaria e ndo previne a progressdo da
necrose. Assim, devem ser realizadas avaliagcdes regulares da funcdo hipofisaria, devido

a possivel progressdo do hipopituitarismo?®2°,

Reposicéo de glicocorticéides®

Uma vez estabelecido o diagndstico de insuficiéncia supra-renal deve ser iniciado
de imediato reposi¢do de glicocordicoides. Recomenda-se uma dose diaria de 15-20mg
de hidrocortisona, devendo este valor ser posteriormente ajustado de acordo com o estado
clinico, comorbilidades e preferéncia do paciente, e ndo de acordo com os dados
laboratoriais.

Todos os pacientes devem ser educados a reconhecer uma crise supra-renal, quais
0s possiveis desencadeantes como cirurgia, trauma e infeccdo e devem ser instruidos a
aumentar as doses nessas ocasifes. Adicionalmente, necessitam de um cartdo de

emergéncia e de um Kit de emergéncia com altas doses de glicocorticdides injectaveis.

Reposicdo de hormonas tiroideias®®

A reposicdo é feita com Levotiroxina e os seus valores devem ser ajustados de
acordo com situacdo clinica, idade e valores séricos de T4 livre. Recomenda-se uma dose
inicial de 1.6pg/Kg/dia com posteriores titulages de forma a atingir valores de T4 livres
proximos do limite superior de referéncia. O valor de TSH ndo deve ser usado como
critério de ajuste da terapéutica. Frequentemente o seu valor é indetectavel e este é um

achado normal e ndo um sinal de tratamento em excesso.

Reposicéo de estrogénios e progesterona®

O tratamento com estrogénios néo € vital, no entanto pode ter beneficios e, como
tal, deve ser considerado.

E recomendado o tratamento de substituicio hormonal em mulheres em pré-
menopausa desde que ndo haja contra-indicacdes. Deve ser administrada uma

combinacdo de estrogénio e progesterona ou apenas estrogénio se histerectomizadas.
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Além do alivio dos sintomas, a sua utilizacdo até aos 45 anos ou mais reduz o
risco cardiovascular e mortalidade. Ainda assim, recomenda-se alguma precaucao pois
o0s niveis de evidéncia existentes baseiam-se em estudo realizados em mulheres com
hipogonadismo priméario e ndo central, ndo se sabendo, ao certo, que implicacBes isso
podera ter.

A monitorizacdo da terapéutica deve ser feita de acordo com a melhoria dos
sintomas e aparecimento de efeitos adversos e ndo com a medicdo dos niveis de
estrogenios, pois estes sao frequentemente indetectaveis. A sua continuacdo deve ser feita
até a idade média da menopausa. N&o deve ser continuada ap6s os 50 anos’®. Pacientes
jovens terdo maior beneficio nesta terapia pois o hipogonadismo a longo prazo provoca

osteoporose e maior risco de eventos cardiovasculares.

Reposicdo de Hormona do Crescimento®®

Aconselha-se fazer terapéutica de reposicdo de GH a ser iniciada com doses
pequenas com progressdo consoante os valores de IGF-1 que devem ficar abaixo do limite
superior normal e reduzidos se causar efeitos adversos. A dose inicial recomendada é 0.2-
0.4mg/d se <60 anos ou 0.1-0.2mg/d se >60 anos, escalando-se 0.1-0.2 mg/d a cada 6
semanas de intervalo até a dose adequada. Saliente-se que os pacientes com SS tem um
défice de hormona do crescimento mais grave dos que 0s outros pacientes de
hipopituitarismo por outras etiologias, assim as doses preconizadas nestes doentes devem
ser superiores’?.

A terapéutica com GH ¢é ainda controversa devido ao risco-beneficio e aos
elevados custos. Os beneficios ja documentados sdo alteracdo benéfica do perfil lipidico
com diminuicdo de LDL e do colesterol total e aumento de HDL, apolipoproteina B100
e triglicéridos. Ocorre melhoria na composicdo corporal com reducdo massa adiposa,
aumento da massa magra, da forca muscular, reducdo do perimetro abdominal e racio
cintura anca’?. Verifica-se aumento densidade mineral 6ssea, das funcBes cognitivas e
melhoria no tonus simpatico sem potencial arritmogénico’®. Contudo, 20% dos doentes
experimentam efeitos secundarios, normalmente reversiveis com a diminuigdo da dose
terapéutica, como retencdo de fluidos, artralgias, mialgias, parestesias, sindrome do tanel
carpico, apneia do sono, perturbagdes do sono e dispneia. Além destes, outros efeitos séo
mais preocupantes, nomeadamente o aumento da resisténcia a insulina e DM e a suspeita

de que 0 seu uso possa estar associado ao surgimento de novos cancros ou recorréncia de
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tumores pré-existentes, devido ao seu efeito mitogénico. Apesar disso, 0 seu tratamento

parece ser favoravel a longo prazo.

Reposicéo de Prolactina®
A prolactina, estando em défice, ndo tem implicacdes clinicas e, como tal, ndo
necessita de ser resposta. No que respeita a mulheres que pretendam voltar a engravidar,

geralmente opta-se por aleitamento artificial.

Reposicdo de HAD®®
A Desmopressina, um andlogo de HAD de longa accdo, é usada para tratamento
da DI. Deve ter-se especial atencdo para o possivel efeito colateral de hiponatrémia,

especialmente em doentes idosos, cuja funcdo renal podera esta comprometida.

Actualmente, estdo a ser investigadas novas opg¢des para o tratamento da SS que
passam pela utilizacdo de células estaminais e terapia com transplante de células como

lactotroficas e gonadotroficas®,

Gestacbes Subsequentes

N&o foram relatados gravidezes de sucesso apds casos com apresentaco aguda®®.
Nos restantes casos, € raro que as pacientes com SS consigam engravidar
espontaneamente, mas € possivel com mulheres com secrecdo preservada de
gonadotropinas e ciclos menstruais mantidos’, tendo ja sido relatados alguns casos >~'’.
Ainda assim, a maioria das vezes € necessaria inducdo da ovulagdo nas mulheres com
deficiéncia de gonadotrofinas para que seja possivel a fertilidade. As alteragdes do estado
fisiologico induzidas pela gravidez exigem, também, um controlo mais apertado das
outras hormonas em falta, nomeadamente cortisol, hormonas tiroideias e hormona do
crescimento, de forma a preparar a gestante ndo s6 para todo o curso da gravidez com
também para 0 momento de parto’®,

O ajuste da dose de glicocorticéides na gravidez deve ser feito de forma regular e
apertada uma vez que numa gravidez normal o eixo hipotdlamo-hipofise-supra-senal esta
supra-regulado e os niveis de cortisol sérios aumentados, sobretudo no terceiro

trimestre’. No que respeita as hormonas tiroideias, também estas se encontram elevadas
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durante a gravidez devido a semelhanca bioquimica entre a TSH e gonadotrofina
coriénica humana (hCG). Por outro lado, as necessidades estdo aumentadas pois a
placenta degrada maiores quantidades de T4, ha maior transferéncia para o feto e maior
clearence materna da homona. A dose de Levotiroxina deve ser ajustada para 30% acima
dos valores de referéncia®. Relativamente & HC, estid recomendada a sua suspensdo
durante a gravidez por falta de evidéncia sobre o sua eficacia ou seguranca. Além de que
na gravidez normal, a produgdo materna de HC diminui e a placenta também produz esta
hormona?. Em mulheres sob tratamento com desmopressina devido & DI devem continuar

e ser feito ajuste de terapéutica se necessario.
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Prognostico

A glandula ndo se consegue regenerar e, portanto, trata-se de uma disfungéo
secretoria permanente®. O desenvolvimento de sintomas pouco especificos como
fraqueza, anemia e o diagndstico tardio e, por vezes, tratamento desadequando, fazem
com que a qualidade de vida seja menor, e a morbidade e mortalidade seja maior?. A taxa
de mortalidade estd aumentada em 1.2-2.7 vezes mais nos pacientes com SS em
comparagdo com a populacéo geral®. Ndo ha dados referentes a esperanca média de vida

destas pacientes.
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Prevencao

A diminuicdo da incidéncia da SS passa sobretudo na pratica de uma medicina
preventiva que pode actuar em varios aspectos: (1) Uma das razes apontadas para a
elevada incidéncia da SS em paises em vias de desenvolvimento é o elevado nimero de
partos em casa. Em estudos epidemioldgicos realizados na india, verificou-se que quase
dois tercos dos casos de SS ocorreram em mulheres que haviam tido partos domiciliarios’.

E importante consciencializar para o facto de nio ser possivel dar toda a
assisténcia técnica em partos no domicilio e que esta opgao acarreta riscos; (2) Sendo a
hemorragia macica o evento major envolvido na patogénese da SS, devem ser tomadas
medidas que a previnam, como a massagem uterina e ocitocina, e a tratem eficazmente.
Algumas medidas terapéuticas devem ser consideradas: prostaglandinas, &cido
tranexamico, tamponamento com bal&o intra-uterino, suturas uterinas hemostaticas e

histerectomia.
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Conclusao

A Sindrome de Sheehan é ainda uma causa importante de hipopituitarismo. O grau
de suspeita deve aumentar em mulheres com histéria de hemorragia pos-parto e,
sobretudo se histéria de dificuldade na amamentacdo e amenorreia. A importancia da
colheita de uma historia clinica detalhada é crucial. O facto de o diagndstico ser
geralmente tardio pode condicionar aumento da morbilidade associada a esta sindrome.
Assim, torna-se essencial alertar a comunidade médica para esta doenca para permitir
adoptar medidas terapéuticas o mais precocemente possivel.

S0 necessarios estudos mais aprofundados no que respeita ndo sé a dados
epidemioldgicos mas também da patogénese da doenca, o que podera revelar novas pistas

para o tratamento da mesma.
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