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A doenca de Addison é uma endocrinopatia rara, de etiologia
autoimune. E caracterizada por défice na secrecio de glicocor-
ticoides e mineralocorticoides. A esclerose multipla consiste em
patologia neuroldgica, de origem autoimune, que resulta na des-
mielinizagdo da bainha de mielina. O objetivo deste relato foi
demonstrar a associacdo rara entre essas duas patologias e suas
possiveis relacdes imunoldgicas. A paciente analisada é do sexo
feminino, 41 anos, portadora de esclerose multipla, que posterior-
mente foi diagnosticada com insuficiéncia adrenal primaria.

Descritores: Doenga de Addison; Esclerose miiltipla; Doencas
autoimunes; Relatos de casos.

INTRODUGAO

A esclerose multipla é uma das mais importantes pa-
tologias neuroldgicas, devido ao seu aspecto crdonico e
pelo maior acometimento em adultos jovens, entre 20
e 40 anos de idade,!) afetando 2,3 milhdes de pessoas
mundialmente. Frequentemente, a inflamacéao na escle-
rose multipla (EM) é de origem autoimune, mediada por
celulas T CD4* autorreativas especificas contra a bainha
de mielina, que propiciam 0 mecanismo patolégico.?

A insuficiéncia adrenocortical primaria, ou doenca
de Addison (DA), é rara, com prevaléncia relatada de
35 a 140 casos por milhao de pessoas. Como parte inte-
grante do sistema poliglandular, é mais comum no sexo
feminino, com proporcéo entre o sexo feminino-mascu-
lino de aproximadamente 2:1. E comum ser diagnosticada
entre a terceira e quinta décadas de vida.®

EM é uma doencga desmielinizante do sistema ner-
voso central. A autoimunidade entre pacientes com
doencas desmielinizantes e seus parentes tem sido am-
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ABSTRACT

Addison’s disease is a rare endocrinopathy of autoimmune etio-
logy. It is characterized by a secretion’s deficit of glucocorticoids
and mineralocorticoids. Multiple sclerosis is a neurological pa-
thology of autoimmune origin, which results in demyelination of
the myelin sheath. The purpose of this report is to demonstrate
the uncommon association between these two pathologies and
their possible immunological relationships. The analyzed patient
is a woman, 41 years old, with multiple sclerosis, who was later
diagnosed with primary adrenal insufficiency.

Keywords: Addison’s disease; Multiple sclerosis; Autoimmune
diseases; Case reports.

plamente investigada e discutida. Relatamos o caso de
uma paciente com diagndstico anterior de EM, que pos-
teriormente foi diagnosticada com DA.

RELATO DE CASO

M.A.S. 41 anos, sexo feminino, parda, chegou para
atendimento em clinica particular de endocrinologia
em na cidade de Sao José do Rio Preto (SP), queixando-se
de dor abdominal, nduseas, vOmitos e perda de peso
involuntdria de 10kg ha 2 anos. Referiu escurecimento
da pele hd 7 anos, além de episédios frequentes de hi-
poglicemia e hipotensdo. Paciente relata ser portadora
de EM, em tratamento com a equipe da neurologia no
Hospital de Base na mesma cidade, ja tendo apresen-
tado trés surtos com remissdo total do défice motor e
visual, apds tratamento com imunoglobulina. Os an-
tecedentes familiares ndo revelaram patologia que pu-
desse ser hereditaria.
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Ao exame fisico geral: pele com escurecimento e mu-
cosas com manchas pigmentadas; pressdo arterial de
80x50mmHg e peso de 62,5kg.

Foramsolicitados exames laboratoriais, para pes-
quisa de insuficiéncia, adrenal, e tomografia computa-
dorizada de abdome superior.

Apés 10 dias, paciente retornou com os seguin-
tes achados dos exames solicitados: curva glicémica
76mg/dL (jejum); dextrosol 75g 185mg/dL ap6s 30 mi-
nutos, 103mg/dL apds 60 minutos, 40mg/dL apds 90
minutos, 31mg/dL apés 120 minutos e 52mg/dL apés
180 minutos (Figura 1); cortisol basal 1,2mg/dL; hormé-
nio drenocorticotréfico (ACTH) 177,4pg/mL; sédio de
128mmol/L; potéssio 5,2mmol/L (Tabela 1); e tomogra-
fia computadorizada de abdome sem alteracdes.

Diante da confirmacdo do diagnéstico da insuficién-
cia adrenal primdria (DA) foi iniciado tratamento com
prednisona 5mg e fludrocortizona 0,1mg,.

Apés 30 dias do inicio do tratamento, a paciente re-
tornou para verificar eletrélitos (sédio 145mmol/L e po-
tassio 3,9mmol/L), ainda com queixa de nduseas.

Ao exame fisico geral pressao arterial de 110x80mmHg
e peso de 65,1kg.

Diante do quadro verificado, estabeleceu-se como con-
duta o retorno em 2 meses para novos exames de rotina.

Ap6s 90 dias da primeira consulta, paciente evolui
com melhora completa dos sintomas de astenia, sem
nauseas e vomitos, e auséncia de hipoglicemia sintoma-
tica. Referiu ganho de peso (68,1kg), apresentando presséo
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arterial de 130x80mmHg, sédio 142mmol/L e potdssio
4,9mmol/L.

Apds quarta consulta, com os resultados obtidos, fo-
ram mantidas as doses de prednisona e fludrocortisona, e
orientado retorno a cada 4 meses para reavaliagao clinica.

DISCUSSAO

A EM ¢ a doenca desmielinizante inflamatdria cré-
nica que afeta a substancia branca do sistema nervoso
central, podendo ocorrer multiplas lesoes espalhadas ou
acometer grande regido do encéfalo e medula espinhal ")

Aproximadamente 85% dos casos de EM iniciam-se
com manifestacéo neuroldgica aguda, uma sindrome cli-
nicamente isolada, como neurite 6ptica, mielite trans-
versa ou sindrome do tronco encefalico ou cerebelar,
entendido como o primeiro episédio de EM surto-remis-
sdo, que normalmente apresentam bons progn(’)sticos.(‘”
Em 15% dos casos, o inicio se da com deterioracao neu-
roldgica progressiva, sendo os sintomas dependentes da
localizacdo e da extensdo da lesdo.®)

A etiologia da EM permanece desconhecida. Acre-
dita-se que a combinacgio de fatores ambientais (in-
feccdo pelo virus Epstein-Barr, baixa exposi¢do solar,
baixos niveis de vitamina D, tabagismo e obesidade na
adolescéncia) e fatores autoimunes contra a bainha de
mielina, oligodendrdcitos, axonios e neur6nios, possam
desencadear a EM.®)

O digndstico se baseia na anamnese e no exame
fisico, geralmente em combinagdo a exames comple-
mentares (ressonancia magnética, estudo do liquido
cefalorraquidiano e potenciais evocados visuais), ex-
clusdo de outras doencas e nos critérios diagndsticos
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do na deficiéncia de mineralocorticoides, glicocorticoi-
Figura 1. Curva glicémica apés dextrosol. des e hormonios androgénios.”
Tabela 1. Evolugao dos exames do paciente
Antes do tratamento 30 dias apés tratamento 90 dias ap6s tratamento
Presséao arterial 80x50 mmHg 110x80 mmHg 130x80 mmHg
Cortisol basal 1,2mg/dL = -
Hormonio adrenocorticotroéfico corticotrépico 177,4 pg/ml = =
Saédio 128 mmol/L 145 mmol/L 142mmol/L
Potéassio 5,2mmol/L 3,2mmol/L 4,9mmol/L
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A sintomatologia da DA frequentemente inicia-se
com hiperpigmentacio generalizada da pele e membra-
nas mucosas, principalmente em regides fotoexpostas
e areas de pressdo. A hipotensao arterial estd presente
em aproximadamente 90% dos casos e, muitas vezes, é
acompanhada de fadiga, fraqueza geral, astenia, ano-
rexia e perda de peso. Os distirbios gastrintestinais,
como nauseas e vomitos, ocorrem para muitos pacientes.
A hipoglicemia é incomum em adultos, mas pode ser
secundaria a infecc¢do, febre ou distirbios do trato gas-
trintestinal e ocorre mais comumente na insuficiéncia
adrenal secundéria.”” Comparando-se o quadro clinico
da paciente deste relato de caso com os sintomas des-
critos na literatura, torna-se evidente a suspeita do diag-
noéstico de DA.

Para a confirmacédo diagndstica, inicia-se a investiga-
¢do com exames laboratoriais: dosagem de eletrélitos
(s6dio e potassio), dosagem do cortisol sérico basal, teste
de estimulagdo rapida com ACTH, dosagem do ACTH
plasmaético e teste da tolerancia a insulina. Os exames
de imagem (ressonéncia magnética e tomografia com-
putadorizada) sdo tteis no diagndstico diferencial da
insuficiéncia adrenal primdria.”)

Na avaliagdo complementar do paciente deste caso,
os achados de hiponatremia (128mmol/L), os baixos ni-
veis de cortisol (1,2mg/dL) e os niveis elevados de ACTH
(177,4pg/mL) corroboram o diagndstico de DA.

Aproximadamente 50% dos portadores de DA, de
origem autoimune, desenvolvem outras desordens au-
toimunes durante a vida, necessitando de vigilancia pro-
longada. As doengas mais prevalentes relacionadas sdo
doenca tireoidiana autoimune (Hashimoto e Graves),
doenca celiaca, diabetes mellitus tipo 1, hipoparatireoi-
dismo, insuficiéncia ovariana primaria, entre outras -
sendo a EM de prevaléncia rara.®

Um estudo de caso-controle comparou pacientes
com EM e controles sem doencas desmielinizantes, em
sua maioria adultos, quanto a ocorréncia de doencas
autoimunes, que incluiram tireoidite autoimune, gas-
trite autoimune, DA, artrite reumatoide, pénfigo vulgar,
esclerodermia, cirrose biliar primadria, lipus eritema-
toso sistémico (LES) e espondilite anquilosante. Maior
prevaléncia dessas condigdes (20%) foi encontrada em
pacientes com EM. Ja a comparagdo com os controles
que ndo possuiam EM (13%) em parentes de primeiro
grau, a mesma associagio foi encontrada (45% vs. 27).°)
Estudo caso-controle, realizado em 2006, encontrou
resultados semelhantes, que apontaram ainda para a
importancia dos genes HLA-DR na determinacéo da au-
toimunidade que envolve os pacientes com EM e suas
familias. Uma relacdo genética foi encontrada em outro
estudo realizado, mais recente: uma associacdo genética
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ao gene BACH2, que foi encontrado nas duas patologias.
O gene BACH2 é uma proteina que atua na maturacgio
de linfécitos T e, portanto, esta relacionado com a au-
toimunidade. Segundo o estudo, uma mutacio no gene
pode estar presente em diversas patologias autoimunes,
entre elas, a DA e EM.(?

CONCLUSAO

A autoimunidade entre pacientes com doencas des-
mielinizantes e sua associa¢do familiar tem sido ampla-
mente investigada e discutida. Diversos estudos ja de-
monstram associagdo entre patologias autoimunes e
esclerose multipla, e sua relagdo entre familiares. Apesar
disso, a doenga de Addison e esclerose multipla ainda nédo
tem relacédo fortemente estabelecida até por conta da pou-
ca quantidade de casos existentes, mas o que ja se sabe é
que realmente existe uma relacdo autoimune e, possivel-
mente, até genética entre elas. Ha ainda uma maior neces-
sidade de estudo dessas doencas e suas relacdes.
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