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RESUMO

O trabalho retrata um caso raro de uma adolescente de 13 anos que deu entrada no nosso
servico de emergéncia reportando fraqueza, inapeténcia, mal estar e lesdo em héalux
direito com dificuldade de cicatrizacdo, em tratamento irregular de Tireoidite de
Hashimoto com aumento de dose recente, apresentando hiponatremia, hipercalemia,
hipotensao e que rapidamente evoluiu para chogue grave, sendo transferida para Unidade
de Terapia Intensiva Pediatrica, mantendo distarbios eletroliticos, necessidade de drogas
vasoativas em altas doses e inicio de corticosteroide em dose de estresse, dando sinais de
insuficiéncia adrenal podendo ser de etiologia autoimune ou infecciosa. A comprovagao
do diagnostico veio através de anticorpos positivos que reforcou a hipotese de Sindrome
poliglandular autoimune tipo 2. Tal condigdo é observada quando h& envolvimento de
doenca de duas ou mais glandulas, de caracteristica auto imune podendo se manifestar
com amplo espectro, porém a presenca de auto anticorpos dosaveis podem ajudar na
elaboracdo propedéutica. Se trata de relato de caso que ocorreu num Hospital militar no
Rio de Janeiro, retrospectivo, observacional, sendo submetido ao Comité de ética do
Instituto de Pesquisa Biomédica do Hospital Naval Marcilio Dias em novembro de 2021.

Palavras-chaves: Sindrome poliglandular auto-imune, Hipotireoidismo, Doenca de

Addison, Diabetes melitus tipo 1, pediatria

ABSTRACT

The article portrays a rare case of a 13-year-old girl admitted to our emergency
department reporting weakness, inappetence, malaise and a lesion in her right hallux with
difficulty in healing, in irregular treatment of Hashimoto's disease with recent dose
increase, presenting hyponatremia, hyperkalemia, hypotension and that quickly
progressed to severe shock, being transferred to the Pediatric Intensive Care Unit, keeping
electrolyte disturbances, need for vasoactive drugs in high doses and start of
corticosteroids in a stress dose, showing signs of adrenal insufficiency may be of
autoimmune or infectious etiology. The presence of positive antibodies reinforced the
hypothesis of autoimmune polyglandular syndrome type 2. This condition is observed
when there is involvement of disease in two or more glands, with an autoimmune
characteristic, which may manifest with large spectrum, but the presence autoantibodies
can help in the preparation of the propaedeutics. This is a case report occurred in a military
Hospital in Rio de Janeiro, retrospective, observational,and submitted to the Ethics
Committee of the Intistuto Pesquisa Biomédica of the Hospital Naval Marcilio Dias in
November 2021.



INTRODUCAO

A Sindrome poliglandular autoimune (PAS) tipo Il € definida pela presenca de doenca de
Addison e doengas autoimunes da tireoide e/ou diabetes mellitus tipo 1. A prevaléncia
varia de 1:20 000 - 1,4 a 2:100.000, é mais frequente em mulheres, na fase adulta, entre
a terceira e quarta década de vida, sendo a manifestacdo em fase juvenil extremamente
raro.z3

Na patogénese da doenca ha presenca de infiltracdo de linfdcitos, autoanticorpos nos
orgdos afetados e os defeitos das respostas imunes humorais e celulares 1. Ha ainda uma
complexa base genética em associacdo com alguns genes, envolvendo principalmente
sistema HLA, além de variados padrdes genéticos podendo ser autossémico recessivo,
autossdmico dominante e poligénico.7

Na Doenca de Adisson ocorre disturbio causado pela autoimunidade da glandula adrenal,
com insuficiéncia adrenal priméaria e hipocortisolismo, podendo se manifestar inclusive
com choque grave. O diabetes melitus tipo 1 é um disturbio auto-imune contra células
beta do pancreas, resultando na perda de capacidade de produzir insulina e na Doenca
tireoidiana a glandula tiredide é destruida devido descontrole auto imune, resultando em
hipotireoidismo 3.

O tratamento dessas doencas atualmente é reposi¢do hormonal, porém vale salientar que
a introducdo recente de levotiroxina aumenta a depuracdo hepatica do cortisol
precipitando uma insuficiéncia adrenal preexistente 245. Assim como a necessidade de
reducdo de insulina em paciente com Diabetes Melitus tipo 1 pode ser sinal de Doenca de
Addison s.

Essa sindrome é uma condicdo rara, particularmente em criangas e a variedade de
apresentacdo dificulta o reconhecimento e abordagem precoce. Além disso, a

manifestagdo da segunda doenca pode demorar muitos anos. Entretanto, a doenga



tireoidiana, doenca de Addison e diabetes melitus tipo 1 s&o as combinagcbes mais
frequentes nessa sindrome e a presenca de auto anticorpos especificos dos 6rgdos podem
ser detectados nesses pacientes. Portanto, diante de inicio de levotiroxina em Tireoidite
de Hashimoto ou reducéo de insulina na Diabetes mellitus tipo 1 pode ser considerado a

pesquisa de insuficiéncia adrenal.

RELATO DE CASO

Uma adolescente de 13 anos deu entrada no servigo da emergéncia acompanhada pelo
responsavel com queixa de fraqueza, inapeténcia, perda de apetite ha cerca de 1 més além
de cianose em halux direito ap6s manipulacdo ha 2 dias. No atendimento paciente se
encontrava taquicardica (117 bpm), hipotensa (70 x 30 mmHg), hipercalemia: 6,8 mEq/L
(VR:3,5-5,0 mEg/L) e hiponatremia :113 mEg/L (VR: 135 - 145 mEqg/L), exame fisico

sem alteracGes importantes.

De historia pregressa a adolescente tinha diagnostico de Tireoidite de Hashimoto desde
11 anos, porém com tratamento irregular, mantinha alteracdo de TSH dois meses antes da
internagdo — TSH: > 48,9 pUl/mL (VR: 0,34 - 5,6 uUl/mL) // T4 LIVRE: 1,15 ng/dL(VR:
0,54 — 1,24) com anticorpo anti- peroxidase tireoideana (Anti- TPO) positivo: 760,8
Ul/mL (VR: <9 Ul/mL), feito aumento do hormonio ha cerca de 5 semanas e desde entdo
administrado pela responsavel para melhor adesao ao tratamento, resultando em melhora
dos parametros no momento da admisséo - TSH: 0,329 (VR: 0,34 — 5,6) // T4 LIVRE:

1,68 (VR: 0,54 — 1,24).

Em 24 horas evoluiu com desidratagdo grave, hipotensdo mantida, queda dos niveis

hematimétricos, queda do nivel de consciéncia, mantendo hipercalemia e hiponatremia



apesar dos tratamentos impostos, sendo transferida para Unidade de Terapia Intensiva

Pediatrica.

Na admissdo da Unidade de Terapia Pediatrica paciente se apresentava desidratada,
hipotensa (63 x 41 mmHg), perfusdo periférica lentificada, lesdo em halux com saida de
secre¢do purulenta, além disso foi observado hiperpigmentacdo em gengiva e joelho. Na

radiografia de torax havia padrdo de infiltrado difuso bilateral.

Foi entdo, iniciado droga vasoativa, realizado transfusdo de hemoconcentrado e
antibiético com cobertura para gram positivo, porém em poucas horas rebaixou nivel de
consciéncia sendo necesséria intubacdo orotraqueal a fim de proteger via aérea. Apesar
de altas doses de drogas vasoativas permaneceu mantendo hipotensa (PAM 41 mmHg) e
com sinais de desidratacdo, prescrito hidrocortisona em dose de estresse, quando entéo

foi aferido pressdo arterial estavel (PAM 65 mmHg).

Aventada hipotese de insuficiéncia adrenal, podendo ser de etiologia autoimune ou
infecciosa, foi feita dosagem de anticorpos, com resultado positivos: ANTI ADRENAL.:
1:160 (<1:10) e ACTH: 1250 pg/mL (VR: até 46 pg/mL), exceto do cortisol: 21,42 ng/dL
(VR: 6,7 — 22,6 ug/dL), que foi dosado ap6s inicio de glicocorticoide, sendo assim

confirmada a sindrome poliglandular autoimune tipo 2.

DISCUSSAO

O diagndstico de sindrome poliglandular autoimune é muito dificil uma vez que os sinais
e sintomas sdo inespecificos e insidiosos. Porém essa paciente apresentava sinais agudos
e cronicos presentes na doenca de Addison como fadiga cronica, inapeténcia e a presenca
de hiperpigmentacdo cutanea pode ser visto como sinal de que a insuficiéncia adrenal

estava presente ha muito tempo.



A prevaléncia de um portador de doenga autoimune desenvolver outra doenca
imunoldgica é de 30 a 50 vezes maior que na populacdo normal 6. Porém, essa afeccédo é
extremamente raro nessa faixa etéria s, uma vez que costuma haver diferenca de anos, por
vezes décadas, entre apresentacdo das doengas autoimunes visto que é necessario um
tempo prolongado para destruicdo do tecido celular . Na crian¢a houve uma diferenga de
diagnéstico de cerca de 2 anos, porém a doenca de Addison se manifesta com sintomas
inespecificos como nauseas, fraqueza, perda de peso que pode ser visto como infecgao ou

sinais de hipotireoidismo e portanto costuma ser subdiagnosticada.

A presenca de insulto estressante como infeccdo ou trauma pode ser precipitante do
quadro de insuficiéncia adrenal ja instalado. Por outro lado, a terapia de substituicdo com
hormdnio tireoidiano leva ao aumento da depuracdo hepatica do cortisol 245 assim como
ha aumento da taxa metabdlica que culmina em elevacdo de demanda do cortisol
culminando em crise adrenal levando inclusive a risco de vida 7. Na paciente houve
sobreposicao das duas possibilidades uma vez que manifestou a crise adrenal durante
infeccdo de pele com provavel pneumonia estafilococcica representada pela radiografia
de torax alterada com porta de entrada evidente assim como estava no momento em que
seu tratamento para hipotireoidismo havia sido otimizado, inclusive com melhora

laboratorial dos hormonios da tireoide.

O anticorpo anti adrenal positivo e aumento de ACTH, mesmo com cortisol normal, uma
vez que o mesmo foi dosado ap06s inicio de corticoide exdgeno, confirmou insuficiéncia
adrenal de causa auto imune. Isso nos mostra a importancia de triagem de doengas auto
imunes na presenca de uma doenga autoimune prévia, facilitando a identificacao daqueles
que correm risco de desenvolver sindrome poliglandular 2345, afinal os auto anticorpos
precedem a doenca clinica e a identificacdo de algumas doengas como no caso da nossa

jovem e crucial para salvar vidas.



CONCLUSAO

A sindrome poliglandular autoimune tipo 2 € de grande complexidade, e no geral os
pacientes sdo tratados separadamente, ndo sendo visualizados como parte de uma
complexa doenca, podendo manifestar a segunda doenca anos ap0s endocrinopatia
monoglandular. O inicio de tratamento do hipotireoidismo autoimune sem antes, realizar
triagem de doenca de Addison é arriscado podendo precipitar uma crise adrenal
culminando com risco & vida, sendo assim justificado rastreio de autoanticorpos

periodicamente em pacientes com essas doencas autoimunes.
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