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Resumo

Introducao: A doenca de Addison, ou insuficiéncia adrenal primaria, € uma enfermidade insidiosa
e rara, que pode apresentar altas taxas de morbimortalidade quando o seu diagndstico nao é
reconhecido e o seu tratamento nao é iniciado precocemente. Apresenta sintomas variados, entre
os quais se destacam hipotensao arterial, hiperpigmentacéo cuténea, hiponatremia e hipercalemia.
Quando nao tratada, pode evoluir com crise adrenal e colapso cardiovascular. O diagndstico da
doenca de Addison é feito clinicamente e por meio dos achados em exames laboratoriais, em
que concentragdes elevadas do horménio adrenocorticotréfico e de baixas concentragbes de
cortisol no plasma caracterizam a insuficiéncia adrenal primaria. O tratamento depende da causa
e requer abordagem multidisciplinar, associado a reposicdo de glicocorticoides como também
demais hormdnios, quando necessario. Apresentacao do caso: Este artigo descreve um caso
de doenga de Addison diagnosticada na Atengao Primaria & Saude, situacdo que nao é comum,
posto que a doenga apresenta sintomas clinicos bastante inespecificos, principalmente em seus
estagios iniciais e, frequentemente, ndo é um diagndstico considerado. Conclusao: Ao nivel da
Atencao Primaria, o caso ndo obteve resolugdo completa, entretanto a instituicdo cumpriu com éxito
o seu papel, firmado na Politica Nacional de Atencédo Basica, dispondo-se de ser a coordenadora
do cuidado e ordenadora dos servigos de saude, acolhendo o paciente e reconhecendo as suas
necessidades.

Palavras-chave: Doenca de Addison; Insuficiéncia adrenal; Relatos de casos; Atengéo primaria a
saude.
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Lesdo de pele e doenga de Addison na Atencdo Priméria

Abstract

Introduction: Addison’s disease — also known as primary adrenal insufficiency — is an insidious and rare disease, which can have high rates
of morbidity and mortality when its diagnosis is not identified, and treatment is not initiated early. It presents varied symptoms, among which
hypotension, skin hyperpigmentation, hyponatremia, and hyperkalemia stand out. When left untreated, it can progress to adrenal crisis and
cardiovascular collapse. Addison’s disease is diagnosed clinically and through laboratory findings, with high concentrations of adrenocorticotropic
hormone and low plasma cortisol concentrations characterizing primary adrenal insufficiency. The treatment depends on the cause and requires a
multidisciplinary approach associated with glucocorticoid replacement as well as other hormones, when necessary. Case presentation: This article
describes a case of Addison’s disease diagnosed in primary care, an uncommon situation since the disease has very nonspecific clinical symptoms,
especially in its early stages, and is not often considered in the diagnostic process. Conclusions: The case did not have a complete resolution at
the primary care level; however, the facility successfully fulfilled its role, established in the National Primary Care Policy, as the care coordinator
and organizer of health services, embracing the patient and recognizing their needs.

Keywords: Addison disease; Adrenal insufficiency; Cases reports; Primary health care.

Resumen

Introduccion: La enfermedad de Addison, o insuficiencia suprarrenal primaria, es una enfermedad insidiosa y rara que puede presentar altas
tasas de morbi-mortalidad cuando su diagnéstico no es reconocido y su tratamiento no se inicia prematuramente. Presenta sintomas variados,
entre ellos se destaca hipotensién arterial, hiperpigmentaciéon cutanea, hiponatremia e hiperpotasemia. Cuando no se trata, puede evolucionar
una crisis adrenal y colapso cardiovascular. El diagnéstico de la enfermedad de Addison se hace clinicamente y a través de los hallazgos, en
examenes de laboratorio, en el que altas concentraciones de hormona adrenocorticotrépica (ACTH) y bajas concentraciones de cortisol en
plasma caracterizan la insuficiencia Suprarrenal Primaria. El tratamiento depende de la causa y requiere un enfoque multidisciplinario, pero en
general se hace con reemplazo de glucocorticoides y, en ocasiones, otras hormonas. Presentacion del caso: Este articulo describe un caso de
Enfermedad de Addison diagnosticada en la Atencion Primaria de Salud, situacién que no es comun, ya que la enfermedad presenta sintomas
clinicos bastante inespecificos, principalmente en sus etapas iniciales, y a menudo no es un diagnéstico considerado. Conclusiones: En el ambito
de la APS, o en caso de no obtener una resolucién completa, sin embargo, la institucién cumple con éxito su rol firmado en la Politica Nacional
de Atencion Primaria, que se pone a disposicion para ser coordinadora de la atencion y organizadora de dos servicios de salud, acomodando o
paciente y reconociendo sus necesidades.

Palabras clave: Enfermedad de Addison; Insuficiencia suprarrenal; Informes de casos; Atencién primaria de salud.

INTRODUCAO

A insuficiéncia adrenal primaria (IAP) foi descrita primeiramente por Thomas Addison, em 1855.
Sabe-se que é uma doenca rara, que acomete de 0,45 a 11,7 pessoas a cada 100 mil. De acordo
com a diretriz brasileira para acompanhamento de pessoas com doencgas raras, define-se esse tipo
de doenga como aquele que afeta até 65 pessoas em cada 100 mil individuos.' A doenca de Addison
€ decorrente da lesdo das glandulas adrenais e tem como etiologia diversas patologias, entre elas
tuberculose, hemorragias, neoplasias primarias ou metastases, infecgdes (paracoccidioidomicose,
histoplasmose, criptococose, coccidioidomicose, citomegalovirose), amiloidose, hemocromatose,
adrenoleucodistrofia secundaria a medicamentos e hiperplasia adrenal congénita. Entretanto, hoje
se sabe que a causa mais comum de IAP é a adrenalite autoimune, que é responsavel por 65 a 84%
dos casos.??

A doenca pode apresentar-se de forma aguda ou insidiosa. A forma aguda pode ser rapidamente
fatal se nao for identificada e tratada atempadamente.* Os sintomas sao frequentemente inespecificos,
caracterizando-se por astenia, anorexia, perda ponderal, mialgia, dor abdominal e vémitos intermitentes
e surgem quando pelo menos 90% do tecido suprarrenal esta destruido. A hiperpigmentacdo cutanea,
aspecto tipico e especifico da insuficiéncia de suprarrenal primaria, estd quase sempre presente.*
A hiponatremia, com ou sem hipercalemia associada, afeta 90% dos individuos com IAP.#
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APRESENTACAO DO CASO

C.H.O.T, 25 anos, sexo feminino, solteira, estudante, natural de Cuiaba (MT) e procedente de
Catanduva (SP). A paciente procura a Unidade de Saude do bairro, acompanhada do pai, com queixas
gastrintestinais recorrentes.

Refere que ha aproximadamente sete meses vem apresentando dores abdominais de forte
intensidade, nauseas, vomitos, diarreia e lombalgia, associadas a perda ponderal de aproximadamente
20 kg no periodo. Concomitantemente aos sintomas, relata escurecimento da pele por todo o corpo, de
carater progressivo, chamando atengdo manchas hiperpigmentadas nas palmas de ambas as maos.
A paciente relata que os sintomas gastrintestinais motivaram idas recorrentes a servigcos de pronto
atendimento e também comenta haver passado por avaliagdo anterior com médico oncologista em razéo
das maculas hipercrémicas nas maos.

Nega uso de medicagao continua, queixas algicas e demais alteragdes. Concluiu o ensino médio
sem dificuldades, porém a paciente fala pouco durante a consulta, apresenta surdez total de ouvido
esquerdo e perda de audigao parcial de ouvido direito. As informacgdes sdo passadas principalmente pelo
acompanhante. Ademais, possui histérico de exposicao ao HIV intraparto, tendo feito uso de zidovudina
(AZT) por um ano, e apresenta exames soroldgicos negativos posteriores.

Exame fisico

Durante a consulta, encontrava-se em bom estado geral, corada, hidratada, aciandtica, anictérica,
afebril ao toque e eupneica. Pressao arterial sistémica de 90 x 60 mmHg. Pulso com 75 batimentos por
minuto. Glicemia capilar de 81 mg/dl.

Ao exame dermatoldgico apresentava hipercromia de articulagdes interfalangeanas, cotovelos,
dorso e palmas das maos, face e em areas de cicatrizes, além de maculas hipercrémicas nas palmas das
maos e mucosas, conforme demonstram as imagens a seguir (Figuras 1, 2 e 3).

As imagens a seguir demonstram mais altera¢des préprias da doenga (Figuras 4, 5,6 e 7).

Figura 1. Maculas Figura 2. Maculas acastanhadas Figura 3. Maculas
hiperpigmentadas nas gengivas acompanhadas hipercromicas na mucosa
na mucosa jugal. de hipercromia dos labios. oral e hiperpigmentagéao

difusa da face e dedos.
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Figura 4. Hiperpigmentagao caracteristica de cotovelo Figura 5. Hipercromia de toda a pele, com destaque
e regiao de cicatriz em membro superior esquerdo. para a maior pigmentacgao das articulacoes
interfalangeanas e metacarpofalangeanas.

Figura 6. Hiperpigmentacao labial. Figura 7. Maculas hipercromicas nas palmas das maos.

Para elucidagédo diagnéstica, na ocasido, foram solicitados exames complementares: hemograma
(Hemoglobinas: 12,7|Hematdcritos: 35,1|Leucdcitos: 6.680|Neutrofilos: 30,5|Bastonetes: 0]Segmentados:
30,5|Eosindfilos: 8,1|Basdfilos: 0,6]|Linfocitos: 51,2|Mondcitos: 9,6|Plaquetas: 210.000, velocidade de
hemossedmentagdo— VHS: 25 (valor de referéncia— VR mulher: até 20), funcdo renal (Ureia: 37|Creatinina:
0,6|Estimativa de filtragao glomerular (método — calculo pela férmula Chronic Kidney Disease Epidemiology
— CKD-EPI): adulto ndo negro: 127 (VR: superior a 90), fungdo hepatica (transaminase oxalacética —
TGO: 51 (VR mulher adulta: 10 a 32 U/L)|transaminase pirtivica — TGP: 77 (VR mulher adulta: 10 a
33 U/L), provas inflamatdrias (proteina C reativa — PCR: 3 (VR: <5,0 mg/L), parasitolégico de fezes e
sorologias que resultaram normais. Dos exames iniciais, foram observadas alteragbes apenas na fungao
tireoidiana (horménio estimulador de tireoide — TSH de 23,48 e T4 livre de 0,9).

A medida que a paciente retornou as consultas, notou-se o escurecimento progressivo da pele.
Assim, elencaram-se as principais causas de hiperpigmentacao difusa da pele, sendo as de maior relevancia:
medicamentosa, com clofazimina ou polimixina B (entretanto, a paciente ndo faz uso dessas medicacdes);
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algumas doengas autoimunes do tecido conjuntivo (porém a clinica da paciente nao era compativel); e
hipovitaminose B12 (dosagem de vitamina B12: 403,2 (VR normal: 197—-771 pg/mL). Quanto a dosagem
de cortisol (0,20. VR manha: 4,82—-19,5 mg/dL) e de horménio adrenocorticotréfico — ACTH (superior a
1.250,0. VR: até 46 pg/mL), observaram-se alteragdes compativeis com a doenca de Addison.

Diante do exposto, a hipétese diagnéstica confirmada foi a de doenga de Addison. Por se tratar
de doenca enddécrino-metabdlica com manifestagdes multissitémicas, fez-se necessaria uma abordagem
multiprofissional, mantendo-se o acompanhamento na Unidade Basica de Saude, mas também com
direcionamento para a avaliagao da especialidade em servigo secundario especializado, para abordagem
e terapéutica endocrinolégica adequadas.

DISCUSSAO

A natureza da doenga de Addison oscila entre sintomas subclinicos de evolucédo arrastada por
anos e a deterioragao subita da glandula, associada com trauma agudo ou cirurgia, que habitualmente
apresenta nauseas, vomitos, hipotensao grave, choque e desidratagéo e pode até culminar em 6bito."™?

Em sua forma crbnica, a doenca apresenta-se de forma insidiosa. Seu pico de incidéncia ocorre por
volta dos 40 anos de idade, mas ela pode ocorrer em qualquer idade. Apresenta manifestagdes clinicas
variadas e inespecificas, sendo as mais comuns fadiga (presente em 74% dos casos), anorexia (61%),
fraqueza (74%), tontura (56,5%) e perda ponderal de peso (78%).6 Além destes, o principal sintoma
dermatoldgico de doenga de Addison é a hiperpigmentagao cutdnea e da mucosa, (presente em 80% dos
pacientes), que ocorre principalmente em pregas palmares e articulares, cicatrizes, mucosa oral e locais
de atrito, fato que se deve a elevagdo do horménio estimulador de melandcitos (MSH), com origem no
pré-horménio do ACTH. Outros sintomas também podem estar presentes, tais como hipotensao postural
(30%), além de avidez por sal (8,7%). Em mulheres, pode ocorrer perda de pelos pubianos e axilares,
auséncia de pubarca nas criangas e diminuigao da libido (46%).7®

Nos exames laboratoriais, podem ser encontrados hiponatremia (68%), hipercalemia (79,5%) e
alteracdo da funcéo renal, achados estes mais comuns quando ja ha deterioragao importante da glandula
suprarrenal. Entretanto, deve-se lembrar que nem todos os portadores da doenga de Addison desenvolvem
a triade classica de hiperpigmentacgéao, hipotensao e hiponatremia, tornando o diagnéstico de doenga de
Addison por vezes dificil. Cerca de 40% dos pacientes com doenca de Addison autoimune apresentam
outras doengas autoimunes associadas, sendo a tireoidite de Hashimoto (3,7—-32%) a primeira em ordem
de frequéncia. No caso relatado, além das lesdes cutaneas, os achados laboratoriais de hiponatremia e
hipercalemia corroboram o diagnéstico; a possivel associagdo com tireoidite de Hashimoto é relevante,
uma vez que a paciente apresenta alteragdes compativeis com tal diagnéstico.

Além disso, a presencga de nauseas (61%), vémitos (65%) e queixas gastrointestinais (6,5%) retarda
o diagnéstico, pois faz a paciente buscar por atendimento em unidades de urgéncia e emergéncia, podendo
os sintomas ser confundidos com abdémen agudo e outras causas de alteragdes gastrintestinais.*

Diante disso, é notavel a importancia da ateng¢ao primaria na abordagem integral do individuo,
como ordenadora da rede e coordenadora do cuidado. Ela possibilita, assim, o diagnéstico precoce pela
identificacdo de sinais e sintomas e pelo seguimento adequado de doencgas raras, como é o caso da
doenca de Addison. A apresentagao clinica que trouxe a paciente a unidade de saude por diversas vezes
foi a lesdo de pele — sendo este, portanto, um sinal clinico que deve ser explorado no contexto da
Medicina de Familia e Comunidade, uma vez que pode ser um sintoma de outras doengas mais severas.
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Além disso, cabe a Atengao Primaria a Saude (APS) encaminhar oportunamente a pessoa com
suspeita de doenga rara para confirmagao diagnéstica e coordenar e manter o cuidado desse paciente
quando referenciado para outros pontos da rede." Apesar de os exames laboratoriais serem amplamente
disponibilizados pelo SUS, o maior desafio, neste caso, foi a suspeigcéo diagndstica de doencga de Addison,
em razao das queixas inespecificas que a doenga pode causar.

Inicialmente, para a investigacado da possibilidade diagndstica de insuficiéncia adrenal, comumente
associada a doenga de Addison, realizaram-se exames laboratoriais de rotina, seguidos de testes
especificos de dosagem de cortisol e ACTH. Nesse sentido, os resultados de concentragdes diminuidas
de cortisol plasmatico e concentragdes aumentadas de ACTH confirmaram a IAP, que, somada a clinica
apresentada pela paciente, reforcou o diagndstico da doenca de Addison. Quanto a investigagdo da
etiologia da insuficiéncia adrenal, outros exames podem ser realizados, tais como dosagem de anticorpos
adrenais, ressonancia nuclear magnética e tomografia computadorizada.

O tratamento da doenca de Addison deve ser realizado por toda a vida e inclui uma abordagem
multidisciplinar.! Geralmente a reposi¢do de glicocorticoides é realizada com hidrocortisona oral (10 a
25 mg por dia divididos em duas a trés doses), administrada para imitar os padrdes fisiolégicos de secregao
de cortisol. Para substituir os hormoénios mineralocorticoides, é administrada a fludrocortisona — 0,10 mg
uma vez ao dia. Deve-se lembrar que as dosagens de glicocorticoides devem ser ajustadas em periodos
de estresse, tais como a vigéncia de infecgdes ou cirurgias, a fim de prevenir a crise suprarrenal.

O progndstico da doenca de Addison é considerado bom, ja que, apesar de ndo haver cura para
a doenga, ela pode ser bem controlada com tratamento e cuidados apropriados para se evitar a crise
adrenal, ndo havendo, nessas situagdes, implicagdo na expectativa de vida.”?

No contexto deste trabalho, o ambiente da APS foi de fundamental importancia para se chegar
ao diagnéstico final, pois, sendo a “porta de entrada” dos usuarios ao Sistema Unico de Saude,
responsabilizou-se pelo cuidado da usuaria por meio de uma relagédo horizontal, continua e integrada,
com o objetivo de produzir a gestdo compartilhada da atencéo integral.®

Assim sendo, apesar de nao ter havido resolugao completa do caso ao nivel da APS, torna-se
importante salientar que foi possivel a criagdo de um vinculo adequado,’™ tanto com a paciente como
com seus familiares, efetivando-se o papel da APS de acolher, diagnosticar e coordenar pessoas com
doencgas raras. A confianca estabelecida entre médico, paciente e familia foi fundamental durante o
processo diagnoéstico até o encaminhamento, pois se compreendeu o perfil biopsicossocial da paciente
e do ambiente na qual ela estava inserida. Por conseguinte, as hipoteses diagndsticas puderam ser
aventadas, o diagndstico foi realizado, como também adequadamente explicado e compartilhado com a
paciente, cujas duvidas puderam ser sanadas e os objetivos posteriores alinhados conjuntamente.™

CONCLUSAO

Destarte, conclui-se que a APS neste caso cumpriu com éxito o papel firmado na Politica Nacional
de Atengéao Basica,® a qual estabelece que as principais fungdes na rede de atengdo a saude sao: a de
ser base, sendo a modalidade de atenc&o e de servigo de saude com maior grau de descentralizagédo
e cuja participagcado no cuidado se faz sempre necessario; a de ser resolutiva, identificando riscos,
necessidades e demandas de saude, utilizando e articulando diferentes tecnologias de cuidado individual
e coletivo, sendo capaz de construir vinculos positivos e intervengdes clinica e sanitariamente efetivas,
na perspectiva de ampliagdo dos graus de autonomia dos individuos e grupos sociais; e, finalmente, a de
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ser a coordenadora do cuidado e ordenadora dos servigos de saude, reconhecendo as necessidades de
saude da populagéo sob sua responsabilidade.®"1?
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