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Doenca de Addison
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RESUMO

Introducdo: A Doenca de Addison ou insuficiéncia supra-renal primaria esta associada a eleva-
da morbilidade/mortalidade, decorrente da destruicdo progressiva do cértex supra-renal,
com consequente diminuicdo do nivel de cortisol e aldosterona e aumento dos niveis plas-
maticos da hormona adrenocorticotropica (ACTH). A etiologia mais frequente é auto-imune,
podendo ter origem infecciosa, medicamentosa, hemorragica ou de metastases tumorais'~.
Caso clinico: Descreve-se o caso de uma doente 26 anos, sem antecedentes patoldgicos
conhecidos, enviada ao servico de urgéncia (SU) por um quadro clinico de astenia, anorexia,
mialgias, hipotensao ortostatica e hiperpigmentacdo, com 3 semanas de evolu¢do. Ao exame
fisico apresentava-se deprimida, asténica, com hiperpigmentacao facial sobretudo peribucal
e a tensao arterial (TA) era 90/38 mmHg. O estudo analitico revelou hiponatrémia; hiperca-
liémia; elevacdo das transaminases hepaticas. Doseamentos hormonais: aldosterona e corti-
sol baixos e niveis plasmaticos de ACTH elevados. Realizou TAC-CE e TAC abdomino-pélvica
que foram normais.

Discussdo/Conclusdo: O diagnéstico de doenca de Addison foi equacionado perante os acha-
dos de hiperpigmentacéo, hipotensao ortostatica, hiponatrémia e hipercaliémia. Para além
disso, os doseamentos hormonais também foram a favor desse diagnostico. O tratamento foi
iniciado, de imediato, com corticoterapia, no sentido de evitar o agravamento clinico e ana-
litico, com consequente morbilidade para a doente.
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ABSTRACT

Introduction: Addison's disease or primary adrenal insufficiency is associated with high morbidi-
ty/ mortality due to progressive destruction of the adrenal cortex, with consequent reduction of
cortisol and aldosterone and increased plasma levels of adrenocorticotropic hormone (ACTH). The
most frequent cause is autoimmune, and may have infectious, drug, hemorrhagic or tumor metas-
tasis'”’.

Case report: We describe the case of a patient 26 years old, with no pathological history, referred
to the emergency department (ED) for the clinical picture of malaise, anorexia, myalgia, orthosta-
tic hypotension and hyperpigmentation, evolving for 3 weeks. On physical examination the
patient was depressed, asthenic, with facial hyperpigmentation, specifically affecting the perioral
region and blood pressure was 80/38 mmHg. The analytical study revealed hyponatremia, hyper-
kalemia and elevated liver transaminases. Hormone assays: Low aldosterone and cortisol levels
and elevated plasma ACTH. Head CT and abdominal-pelvic CT scans were normal.
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Discussion / Conclusion: The diagnosis of Addison's disease was equated, using the findings of

hyperpigmentation, orthostatic hypotension, hyponatremia and hyperkalemia. In addition, hor-

mone assays also favored to this diagnosis. Treatment was initiated immediately, with steroids, in

order to prevent further clinical and analytical aggravation, with consequent morbidity for the

patient.
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Addison’s disease; ACTH; Cortisol; Aldosterone.

INTRODUCAO

A Doenc¢a de Addison ou insuficiéncia
supra-renal primdria foi descrita, pela pri-
meira vez, por Thomas Addison em 1855,
nessa época a principal causa da destruicao
da glandula supra-renal era a tuberculose,
actualmente a etiologia auto-imune é mais
comum, sendo responsavel por cerca de 70
a 90% dos casos'.

O inicio da doenga costuma ser pouco
notdrio, as manifestac¢des clinicas tendem a
apresentar-se de forma lenta e progressiva,
ao longo de varios anos ou décadas, confor-
me o grau de destruicdo da glandula supra-
renal e consequente insuficiéncia na produ-
cdo de cortisol e das outras hormonas ela-
boradas no cértex supra-renal'?.

As manifestac¢des clinicas incluem aste-
nia, fraqueza muscular, perturbacdes gas-
trointestinais (nduseas, vomitos e perda
ponderal), hipotensdo arterial ou choque,
hiperpigmentagdo e perturbacdes psiquia-
tricas. Os exames laboratoriais de rotina
podem ser normais ou revelarem hiponatré-
mia e/ou hipercaliémia'?*.

Perante suspeita de doenca de Addison,
torna-se necessario fazer doseamentos hor-
monais com demonstracdo de niveis plas-
maticos de cortisol diminuidos e de ACTH
elevados. O tratamento com corticéide deve
ser iniciado, mesmo antes dessa confirma-
¢ao bioquimica. Para além disso, deve ser
garantida a correccdo da desidratacdo,
medidas gerais de suporte, identificacdo e
tratamento das causas precipitantes'>.
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DESCRICAO DO CASO CLINICO

CMG, sexo feminino, 26 anos, ra¢a cau-
casiana, solteira, operdria fabril, natural e
residente em Leiria, sem antecedentes pato-
16gicos conhecidos, enviada pelo médico de
familia ao Servico de Urgéncia do Hospital
de Santo André — Leira, pelo quadro clinico
de astenia, anorexia, hipotensdo ortostatica
e hiperpigmentac¢do com 3 semanas de evo-
lucdo. Apresentava, também, atraso mens-
trual de 2 semanas. Negava habitos alcodli-
cos, drogas ou qualquer outra medicagdo.

A observacdo, a doente apresentava-se
deprimida e asténica, com hiperpigmenta-
¢do facial, sobretudo peribucal, apirética,
com tensdo arterial 90/38 mmHg e pulso
radial 108 bpm. A auscultacdo cardiaca e

FIGURA 1 (ECG): a) Tragado em ritmo sinusal com ondas T espicu-
ladas, aquando da avaliacdo inicial da doente; b) depois de corri-
gidos os distarbios electroliticos.
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QUADRO I: Evolucdo analitica.

Urgéncia

Servico de Medicina

Glicemia

(N: 74-106 mg/dL) 103 122

209 81

Ureia

(N: 2.1-7.1 mmol/L) 9:2 8.5

6.8 57

Creatinina

(N: 53-87 pmol/L) 8 7

69 60

Na+

(N: 136-145 mmol/L) 114 116

124 140 139

K+

(N: 3.5-5.0 mmol/L) 7.0 6.2

54 3.6 3.6

TGO

(N: 15-41 U/L) 53

47 25

TGP

57
(N: 14-54 UJL)

39

Cortisol

(N: 6.7-22.6 pg/dL) 0.7

1.5 3.6 45.6

ACTH

(7h-10h: 9-52 ng/L) 968

Aldosterona
(Decdb: 1-16 ng/dL/ <1.1
Ortost: 4-31 ng/dL)

TSH

5.45
(N: 0.34-5.6pU1/mL)

4.2

T3 total
(N: 1.34-2.73nmol/L)

2.79

T4 total

(N: 78.38-157.40nmol/L) 157.52

99.24

pulmonar era normal. A palpac¢do abdomi-
nal era normal, o baco e o figado ndo eram
palpaveis. Sem edemas periféricos.

Dos exames efectuados na admissdo:
hemoglobina  15.2  g/dL, leucdcitos
6.0x1073/uL com 39.2% de neutréfilos e
46.4% de linfécitos, 12.8% de mondcitos, 1.1%
de eosindfilos e 0.4% de basoéfilos, plaquetas
120x1073/uL, glicemia 103 mg/dL, sédio 114
mmol/L, potdssio 7.0 mmol/L, creatinina 0.94
mg/dL, ureia 9.2 mmol/L, AST 53 U/L, ALT 57
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U/L, PCR negativa. Estudo de coagulagao nor-
mal. Teste imunoldgico de gravidez negativo.

Iniciou tratamento endovenoso com hidro-
cortisona 100 mg 8/8 horas e fluidoterapia.

ParGmetros plasmaticos enddcrinos:
ACTH 968 pg/ml (normal 9.0-52 pg/ml); cor-
tisol (manha e tarde) 0.7 pg/dL (normal 6.7-
22.6 pg/dL); aldosterona <1.1 ng/dL (normal
1-16 ng/dL). Funcdo da tiréide normal.

O electrocardiograma com ritmo sinu-
sal, FC 96 bpm, ondas T espiculadas, sem

65

Casos Clinicos




Casos Clinicos

outras alteracdes. A radiografia de térax foi
normal.

No internamento, servico de Medicina,
foi realizado TAC das supra-renais que nao
evidenciou atrofia, lesdes expansivas ou
calcificagbes, bem como TAC-CE que foi
normal. Foram realizados varios doseamen-
tos hormonais, que revelaram sempre niveis
baixos de cortisol e aldosterona e niveis ele-
vados de ACTH.

Feito o diagnéstico de doenca de
Addison, a corticoterapia endovenosa foi
substituida hidrocortisona oral na dose de
20 mg, num esquema de duas tomas didrias
(de manha e ao final da tarde). Iniciou, pos-
teriormente, a fludrocortisona 0.1 mg/dia.
A doente apresentou uma boa evolugdao,
quer em termos clinicos como analiticos.

Um més apds o internamento no servico
de medicina, em regime de consulta exter-
na, a doente apresentou-se assintomatica, o
exame objectivo ndo revelou alteracdes, o
estudo analitico mostrou ACTH em niveis
fisiologicos (46.2 ng/L). A doente continua-
ra a ser seguida em regime de consulta,
onde posteriormente serdo feitos novos
doseamentos hormonais e ajuste da tera-
péutica.

COMENTARIO

As glandulas supra-renais sdo dois
pequenos 6rgdos, em forma de piraGmide,
envolvidas por uma capsula fibrosa e situa-
das na parte superior de cada rim, de tal
forma que o revestem como um manto.
Cada glandula, é composta por duas
regides histologicamente distintas, o cértex
e a medula. O cértex, que corresponde a
cerca de 90% do tecido glandular, sintetiza
hormonas esterdides e a medula sintetiza
catecolaminas. O cortex é constituido por
trés camadas: a glomerular ou externa, a
fasciculada ou média e a reticular ou inter-
na, que sintetizam mineralocorticéides
(aldosterona), glucocorticéides (o mais
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importante o cortisol) e esterdides sexuais (o
mais importante a testosterona), respectiva-
mente®.

A insuficiéncia supra-renal é uma doen-
ca rara, potencialmente fatal, que exige tra-
tamento atempado. Pode ser primadria, se
existe destruicdo anatémica da glandula,
faléncia metabdlica na producdo hormonal
ou presenca de anticorpos bloqueadores da
ACTH; e secundaria se ha hipopituitarismo
devido a doenca hipotalamica-pituitaria ou
supressdo do eixo hipotalamo-pituitario®.

A inespecificidade da sintomatologia
dificulta o diagnoéstico, que muitas vezes é
tardio. No entanto, o diagndstico pode ser
facilitado caso o médico reconheca os sinto-
mas e tenha elevado indice de suspeicao®

Se o diagnéstico de insuficiéncia supra-
renal nao é evidente, torna-se necessario
recorrer ao teste de rastreio, através da
prova de estimulac¢do rapida com ACTH
sintética. Administra-se 250 ng de ACTH
sintética por via endovenosa e determina-se
o nivel de cortisol plasmatico, dentro de 45
a 60 minutos. A glandula normal produz
concentragdes plasmaticas de cortisol de 20
pg/dl ou mais. Qualquer valor inferior a
essa concentracdo implica comprometi-
mento da glandula supra-renal. De segui-
da, nas mesmas amostras pode ser feita a
distincdo entre insuficiéncia primdria e
secundaria através da determinacdo da
aldosterona'**.

A apresentacdo clinica de insuficiéncia
supra-renal primdria pode variar desde um
curso gradual de vdrios meses até uma
forma subita associada a situacdes de stress
e/ou tensdo emocional, que habitualmente
inclui perturbagdes gastrointestinais, cansa-
¢o intenso e hipotensdo ortostatica"**.

Perante a suspeita do diagnéstico de
doenca de Addison, o tratamento deve ser
iniciado com 100 mg de hidrocortisona
endovenosa em bdlus, seguida por 10 mg/h
durante os dois primeiros dias. Para resta-
be-lecimento do volume circulante e pre-
vencdo de eventual hipoglicemia, é necessa-
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ria a administra¢cdo endovenosa de soro gli-
cosado a 5%, expansores plasmaticos e, por
vezes, transfusdo de sangue. Nalguns casos,
torna-se necessdria reposicdo de mineralo-
corticéide com administracdo de fludrocor-
tisona 0,05 a 0,1 mg/dia*”.

O caso clinico que descrevemos ilustra, a
dificuldade em estabelecer o diagnodstico
correcto perante a inespecificidade das
manifesta¢des clinicas, de tal modo que o
elevado indice de suspei¢do do clinico reve-
lou-se fundamental, de modo a que o trata-
mento fosse iniciado de forma atempada.

No caso apresentado, ndo foi realizada
a prova de estimula¢dio com ACTH sintéti-
ca, uma vez que a sintomatologia associada
a niveis plasmaticos baixos de cortisol e
muito elevados de ACTH fizeram o diagnos-
tico de insuficiéncia supra-renal primaria.

A apresentacdo clinica resultou, sobre-
tudo, do défice de glucocorticdides e de
mineralcorticéide, sendo dominada pela
astenia, anorexia, hiperpigmentacdo da
regido peribucal e hipotensdo ortostatica.
Estavam, ainda, presentes altera¢des elec-
troliticas como a hiponatrémia e a hiperca-
liémia, com repercussdes ao nivel do elec-
trocardiograma (ondas T espiculadas).

Perante o diagnéstico de doenca de
Addison, o tratamento inicial consistiu em
fluidoterapia, hidrocortisona endovenosa
100 mg trés vezes/dia, com melhoria clinica
e normalizacdo dos valores tensionais e
electroliticos. A doente teve alta do interna-
mento, medicada com hidrocortisona 20
mg/dia per os e fludrocortisona 0,1 mg/dia
per os.
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