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1. SIGLAS E CONCEITOS

A acromegalia é uma doenca causada pela secrecdo cronica de Horménio de Crescimento
(GH). A causa mais comum é um adenoma hipofisario. Os pacientes portadores de acromegalia
tem morbidade elevada com aumento de mortalidade, principalmente por doenca cardiovascular.
O tratamento inclui medicamentos, cirurgia e radioterapia, e a normalizacdo hormonal estd
associada com reducdo de mortalidade. A acromegalia esta associada a varias comorbidades, que
precisam ser rastreadas e tratadas de acordo.

O gigantismo ocorre quando a doenca se inicia em criancas e adolescentes, o que acontece
em cerca de 1% dos casos. Pela raridade do gigantismo, o termo “Acromegalia” serd usado aqui
para incluir também os casos de gigantismo.

Na nossa pratica, temos visto grande dificuldade dos pacientes para chegarem ao nosso
servico, e essa demora leva a aumento da mortalidade, amaurose, entre outras complica¢des
graves. Portanto, recomendamos mudanca nos fluxos de encaminhamento para esses pacientes
terem o acesso facilitado ao HUWC. Além disso, ha grande dificuldade de realizacdo dos exames
de avaliagdo no HUWC, principalmente a Ressonancia Magnética de Sela Turca. Durante o
tratamento desses pacientes, uma dificuldade importante no HUWC é o acesso a cirurgia devido a
falta de vagas.

GH = Hormonio de Crescimento

IGF-1 = Fator de crescimento semelhante a insulina

AS = Analogos de Somatostina

AD = Agonistas Dopaminérgicos

ARGH = Antagonistas do Receptor de GH

RT = Radioterapia

CTE = Cirurgia transesfenoidal

OCT = Octreotida

LAN = Lanreotida

PAS = Pasireotida

CAB = Cabergolina
2. OBJETIVOS

Promover o diagndstico precoce da doenca e das suas comorbidades para reducdo da
mortalidade.

3. JUSTIFICATIVAS

O manejo desses pacientes é exclusivo de centros de referéncia em neuroendocrinologia.
No Ceara sdo reconhecidos como referéncia apenas o HUWC e o HGF.

4. CRITERIOS DE INCLUSAO E EXCLUSAO

Todos os pacientes portadores de Acromegalia, ou seja, com quadro clinico compativel e
elevacdo de GH e IGF-1.
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5. ATRIBUICOES, COMPETENCIAS, RESPONSABILIDADES

O manejo desses pacientes é feito por uma equipe multidisciplinar. O endocrinologista com
subespecialidade em neuroendocrinologia geralmente coordena o manejo desses pacientes, em
contato e discussdo com as equipes de neurocirurgia, otorrinolaringologia e radioterapia.

6. HISTORIA CLINICO E EXAME FiSICO

A acromegalia é uma doenca crénica, com deteccdo geralmente tardia, apds mais de dez
anos do inicio dos sintomas. Entre os principais sinais e sintomas estao (vide Abucham, Martins):

— Neuroldgicos: cefaleia, redu¢do do campo visual;

— Musculo-esquelético: aumento de estremidades, artralgia, osteoporose, prognatismo;

— Pele: sudorese excessiva, oleosidade;

— Cardiovascular: insuficiéncia cardiaca, arritmias, Hipertensao Arterial Sistémica;

— Pulmonar: Apneia do Sono;

— Visceromegalias diversas;

— Endocrinometabdlico: Diabetes Mellitus, dislipidemia, alteracdo menstrual.

7. EXAMES DIAGNOSTICOS INDICADOS

O primeiro passo obrigatério é a presenca de sinais e sintomas, ndo estando indicando
rastrear individuos assintomaticos e/ou sem patologia hipofisaria conhecida. Os exames iniciais
indicados sao:

— Para diagndstico da patologia: Inicialmente, GH e IGF-1 séricos. Se houver duvida apds
essas dosagens, com exames apenas discretamente alterados, esta indicado o teste de supressao
de GH com glicose (GTT). Apds confirmacdo hormonal, é necessdria a realizacdo de RM tanto para
diagnéstico etioldgico como para programacao cirurgica.

— Para diagnostico das co-morbidades (vide Guistina et al.)

e Avaliacdo cardiovascular: ECG e Ecocardiograma no diagndstico e anualmente;

e Avaliacdo metabdlica: reserva hipofisaria e co-secrecao, perfil glicémico, anualmente
ou mais frequente se alteracoes;

e Polissonografia: se clinica compativel;

e Musculo-esquelético: densitometria dssea e radiografia simples de coluna, ao
diagnéstico e conforme a presenca de anormalidades no diagnéstico;

e Colonoscopia: conforme a populacdo normal;

e Ultrassonografia de tireoide: conforme a populagdo normal;

e Campimetria visual: se o tumor comprimir o quiasma éptico na RM.

8. TRATAMENTO INDICADO E PLANO TERAPEUTICO

O tratamento de escolha é cirurgico, uma vez que pode ser curativo, e mesmo quando nao
curativo pode reduzir os sinais e sintomas, principalmente os neurolégicos como cefaleia e perda
visual, de forma rdpida (horas ou dias). No entanto, ha varias situacdes que indicam o tratamento
medicamentoso primario: demora da realizacdo da cirurgia ( fila cirdrgica com nimero elevado de
pacientes, uma vez que as vagas para cirurgia sao muito menores que a demanda pelo
procedimento cirdrgico), recusa do paciente para cirurgia, risco cirurgico elevado, necessidade de
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melhora clinica e/ou redugdo tumoral antes da cirurgia.

O tratamento medicamentoso de escolha é o uso de analogos de somatostatina (AS). No
momento o SUS fornece, via PDCT de Acromegalia, os AS de primeira geracdo, Octreotida (OCT) e
Lanreotida (LAN). A dose maxima prevista pelo PDCT dessas medicacGes é de 30 mg a cada 28 dias
(OCT) e 120 mg por més (LAN). Hoje ja estd aprovado pela ANVISA a Pasireotida (PAS), AS de
segunda geracao, porém ainda ndo incorporado pelo PDCT.

A chance de controle hormonal com o uso de AS de primeira geracdo é em torno de 50 a
60%. A redugao tumoral também ocorre na maioria dos pacientes. A eficacia e perfil de seguranca
de ambos é muito semelhante. Os efeitos colaterais mais comuns sao diarreia, geralmente
transitoria, e dor no local da aplicagao.

O tratamento medicamentoso de segunda linha é o uso de Cabergolina, que é um agonista
dopaminérgico. Ele estd indicado como monoterapia em pacientes com GH e IGF-1 pouco
aumentados, geralmente IGF-1 até duas vezes aumentado, ou como terapia adjuvante em
pacientes parcialmente controlados com AS. Na maioria das vezes a dose maxima usada é de 3,5
mg/semana. A Cabergolina estd incluida no PDCT de Acromegalia. A droga geralmente é bem
tolerada. Mais recentemente tem sido descritos, em uma parte dos pacientes, transtornos do
controle do impulso, como hipersexualidade. Também estd indicada a monitorizacdo do
desenvolvimento de valvopatias cardiacas com Ecocardiograma anual, principalmente em
pacientes usuarios de doses maiores que 2 mg/semana cronicamente.

A terceira linha de tratamento medicamentoso consiste no uso de antagonista do receptor
de GH, o Pegvisomanto. Apresenta alta eficacia, com controle de IGF-1 em até 97% nos estudos
clinicos, apesar de na pratica diaria o controle ocorre em torno de 60% a 70% dos pacientes. Essa
medicacdo ndo esta contemplada no PDCT de Acromegalia.

Na pratica clinica, em pacientes com hipoestrogenismo, o uso de estrégeno oral na forma
de anticoncepcionais pode ser Util como adjuvante no controle de IGF-1 devido ao seu efeito de
reducdo da acdo do GH no figado.

Em alguns pacientes estd indicada a radioterapia, em uma da suas versodes (radioterapia
convencional estereotdxica ou radiocirurgia). A RT induz um controle do tamanho tumoral na
maioria dos pacientes, porém seu beneficio deve ser avaliado frente as complicacGes,
especialmente o desenvolvimento de hipopituitarismo, aumento de eventos cérebro-vasculares e
em casos raros o desenvolvimento de neoplasias malignas secundarias.

9. CRITERIOS DE INTERNACAO

— Paraintervencdo cirlrgica;

— Para o tratamento de complicagdes agudas, incluindo apoplexia tumoral, fistula
liqudrica, insuficéncia adrenal, descompensacao glicémica.
10. CRITERIOS DE MUDANGA TERAPEUTICA

— Piora clinica de sinais e sintomas;
— Aumento de GH e/ou IGF-1;
— Crescimento tumoral revelado pela RM.
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11. CRITERIOS DE ALTA OU TRANSFERENCIA

Os pacientes portadores de acromegalia em geral ndo podem receber alta de servicos

terciarios, tanto pela necessidade continua de monitorizagao de recidivas quanto pelo tratamento
de comorbidades, incluindo o hipopituitarismo.

12. MONITORAMENTO

Avaliagdo clinica de sinais e sintomas;

GH e IGF-1 séricos;

RM anual ou conforme avaliacdo clinica;

Avaliacdo clinica e com exames subsidarios das co-morbidades (vide item 7 e Giustina et
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