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Síndrome Poliglandular Autoimune Tipo 2:  
Uma Apresentação Invulgar de uma Doença Rara
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INFORMAÇÃO SOBRE O ARTIGO R E S U M O

A síndrome poliglandular autoimune (SPGA) é uma doença caraterizada pela associação de pelo 
menos duas doenças endócrinas do foro autoimune. A síndrome de Schmidt, consiste numa insufici-
ência suprarrenal primária associada a tiroidite autoimune.
Descreve-se o caso de uma doente com antecedentes pessoais de hipotiroidismo autoimune, que 
recorreu ao hospital por prostração, dor abdominal difusa e choque de etiologia pouco clara. 
Admitida no Serviço de Medicina Intensiva, pela suspeita de insuficiência suprarrenal, iniciou tera-
pêutica com corticoterapia. Após melhoria clínica e laboratorial, a doente foi transferida para enfer-
maria com a hipótese diagnóstica de SPGA tipo II.
Neste caso pretende-se destacar a dificuldade inerente ao diagnóstico, a sua gravidade na apresen-
tação e a necessidade de intervenção precoce. Realça-se a importância do diagnóstico de doenças 
raras e com apresentação atípica.
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A B S T R A C T

Autoimmune polyglandular syndrome (SPGA) is a disease characterized by the association of at 
least two autoimmune endocrine diseases. Schmidt’s syndrome is a primary adrenal insufficiency 
associated with autoimmune thyroiditis.
We describe the case of a patient with a personal history of autoimmune hypothyroidism, who went 
to the hospital with prostration, diffuse abdominal pain and shock of unclear etiology.
Admitted to the Department of Intensive Care Medicine, due to the suspicion of adrenal insufficien-
cy, she began therapy with corticosteroids. After clinical and laboratory improvement, the patient 
was transferred to the ward with the possible diagnosis of type II SPGA.
In this case it is intended to highlight the difficulty inherent in the diagnosis, its severity in presenta-
tion and the need for early intervention. The importance of diagnosing rare diseases with atypical 
presentation is emphasized.

type 2 Polyglandular autoimmune syndrome: an unusual 
Presentation of a Rare disease
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introdução

As síndromes poliglandulares autoimunes (SPGA) são um 
grupo heterogéneo de doenças raras e poligénicas. São caracteri-
zadas pela associação de pelo menos duas patologias autoimunes 
e que afetam pelo menos uma glândula endócrina.1

Neufeld e Blizzard em 1980 classificaram pela primeira vez as 
SPGA em dois grandes grupos, hoje divididos em quatro.2

A SPGA tipo II é a entidade do grupo com maior prevalên-
cia, de 2 para 100 000 habitantes, com predomínio em mulheres 
adultas de 3 para 1, pela maior prevalência de tiroidite autoimune 
neste género. A sua apresentação clínica é bastante heterogénea, 
com disfunção suprarrenal primária associada a pelo menos uma 
das seguintes patologias autoimunes, tiroidite autoimune (síndro-
me Schmidt), e/ou diabetes mellitus (DM) tipo I autoimune (sín-
drome de Carpenter).3-6

Apenas em 10% dos casos se verifica a presença síncrona das 
3 patologias. Habitualmente a cronologia está bem definida, com 
o diagnóstico inicial de DM1, seguido da doença de Addison e da 
tiroidite autoimune.5

A sua fisiopatologia parece basear-se numa desregulação au-
toimune contra as glândulas endócrinas. Foram propostos meca-
nismos que apontam para a perda de seleção negativa de autoimu-
nidade, a supressão da apoptose periférica e função das células T 
CD4+ CD25+ e a presença de um trigger externo com mimeti-
zação antigénica capaz de desencadear uma resposta imune com 
lesão progressiva de órgão.5

Tem índole genética e incidência familiar, estando descritos 
casos de transmissão autossómica dominante, de penetrância va-
riável.1

Associa-se a antigénios que conferem maior risco para DM 
tipo 1, doença de Addison e doença celíaca, (HLA-DR3, DR4, 
A1 e B8) e a polimorfismos do gene MIC-A (codifica uma pro-
teína maturadora dos linfócitos T), PTPN22 (selecção/apoptose 
de células T) e CTLA-4 (ligando de CD28, inibe a activação e 
proliferação de linfócitos T), que aumentam o risco de apresentar 
estas doenças.5

caso clínico

Mulher de 45 anos, autónoma, agricultora, com história pregres-
sa de hipotiroidismo medicado com L-tiroxina (T4L 13,6 pmol/L, 
TSH 0,06 mIU/L). Sem antecedentes familiares relevantes.

Recorreu ao hospital, via consulta externa para exérese de li-
poma na face medial da coxa esquerda, com mau estado geral, 
prostrada, asténica, adinâmica e com emagrecimento recente de 
cerca de 10 kg em 45 dias. Apresentou também dor abdominal 
difusa, vómitos bidiários, dejeções diarreicas diárias nas últimas 
3 semanas, assim como débito urinário diminuído. Sem noção de 
febre e sem toma de outros fármacos, chás ou quaisquer produtos 
tóxicos.

Ao exame objetivo, a doente apresentava um desconforto ab-
dominal difuso sem sinais de defesa ou irritação peritoneal e uma 
hiperpigmentação cutânea não habitual. Sem alterações ao exame 
físico neurológico.

Neste contexto, foi internada no serviço de cirurgia geral para 
estudo complementar.

Ao final do primeiro dia de internamento, por hipotensão sus-
tentada (tensão arterial sistólica de 55 mmHg), hiperlactacidemia, 
associada a lesão renal aguda de provável etiologia pré-renal (cre-
atinina 4,6 mg/dL e ureia 107 mg/dL), hiponatremia (127 mg/dL), 
hipercaliemia (8,7 mg/dL) e hipoglicemia (58 mg/dL), foi ativada 

equipa de Medicina Intensiva. Foram iniciadas, de imediato me-
didas de ressuscitação volémica com fluidoterapia e de correção 
hidroeletrolítica e glicémica (Tabela 1).

Foi admitida no Serviço de Medicina Intensiva com os diag-
nósticos de choque hipovolémico e provável insuficiência suprar-
renal, pelo que foi iniciada corticoterapia com hidrocortisona em 
perfusão e suporte aminérgico por hipotensão sustentada.

Após melhoria do perfil tensional, correcção dos distúrbios 
hidroelectrolíticos, normalização do perfil glicémico e melhoria 
da função renal, a doente foi transferida para enfermaria ao final 
de 48 horas.

No curso diagnóstico, a prova de tetracosídeo aos 0` (cortisol 
= 0,4 mcg/dL, ACTH > 2000) e aos 60` (cortisol = 0,3 mcg/dL) 
foi compatível com insuficiência suprarrenal primária. O dose-
amento dos anticorpos anti 21-OH hidroxilase, anticorpos anti-
-tiroglobulina e anti-tiroideperoxidase foi positivo e o estudo de 
DM autoimune negativo (Tabela 2). Realizou tomografia compu-
torizada (TC) toraco-abdomino-pélvica para exclusão de possível 
lesão ocupante de espaço, que mostrou apenas derrame pleural 
bilateral de pequeno volume (2 cm) e uma TC crânio-encefálica 
sem alterações.

Após o diagnóstico de síndrome poliglandular autoimune tipo 
II, foi iniciada terapêutica com hidrocortisona per os 40 + 20 mg/dia 
e levotiroxina 25 mcg/dia. Teve alta hospitalar ao 10º dia de interna-
mento, clinicamente bem e sem disfunção de orgão. Foi referencia-
da para consulta externa, medicada com hidrocortisona 10+5+5 mg, 
fludrocortisona 0,05 mg/dia e levotiroxina 100 mcg/dia.

discussão

A SPGA tipo 2 consiste numa insuficiência suprarrenal autoi-
mune associada a disfunção tiroideia autoimune e/ou DM tipo I. 
Pode também coexistir com outras doenças autoimunes minor, 
nomeadamente gastrite autoimune, hipogonadismo primário, vi-
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Tabela 1. Perfil analítico à admissão e à alta

bioquímica À admissão À alta

Glicose (74-106 mg/dL) 58 mg/dL 71 mg/dL
Ureia (<50 mg/dL) 107 mg/dL 27 mg/dL
creatinina (0,6-1,1 mg/dl) 4,6 mg/dL 0,9 mg/dL
Sódio (135-147 mEq/L) 127 (mEq/L) 143 (mEq/L)
Potássio (3,7-5,1 mEq/L) 8,7 (mEq/L) 3,3 (mEq/L)
cloretos (96-106 meq/l) 92 (mEq/L) 109 (mEq/L)
 

Tabela 2. Estudo imunológico

imunologia Resultado

atc anti-transglutaminase igg (<10 u/ml) 0,3 U/mL
Atc IgA anti-gliadina IgG (<7 U/mL) 0,2 U/mL
Atc IgA anti-gliadina desaminada (<7 U/mL) 0,6 U/mL
atc anti-tireoglobulina (<40 ui/ml, negativo) 523 UI/mL
Atc anti-tiroide peroxidase (<25 UI/mL, negativo) 61 UI/mL
atc anti-suprarrenal Negativo
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tiligo, alopecia, hepatite autoimune, doença celíaca, síndrome de 
Sjögren, entre outras.1,4

Os autores descrevem o caso de uma síndrome de Schmidt 
numa mulher adulta, que chega ao hospital via consulta externa, 
com sintomas típicos de insuficiência suprarrenal, nomeadamen-
te astenia, adinamia, fadiga intensa, náuseas e vómitos, mas não 
tão comumente, em choque e, portanto, necessidade de suporte 
vasopressor. A hiperpigmentação cutânea foi também um achado 
observado.3

Dada a forma exuberante de apresentação e sua gravidade, 
esta necessitou de cuidados em ambiente de Medicina Intensiva.

Em concordância com o descrito, constataram-se desequilí-
brios hidroeletrolíticos com hiponatremia e hipercaliemia, asso-
ciado a hipoglicemia grave, corrigidos progressivamente após 
terapêutica médica. A literatura aponta que a corticoterapia seja 
semelhante à de libertação endógena, tal como hidrocortisona 100 
mg 6/6 horas.6

Sivarajah et al diz-nos que a terapêutica de reposição tiroideia 
pode precipitar uma insuficiência suprarrenal, inclusivamente 
num contexto ameaçador de vida. Desta forma, embora não pos-
samos inferir nenhum nexo de causalidade, aponta-se o facto de 
tratar-se de uma doente com patologia tiroideia previamente co-
nhecida e medicada com suplementação tiroideia.7

Em casos de hipotiroidismo recém-diagnosticados, a terapia 
de reposição tiroideia deve ser protelada até avaliação da função 
suprarrenal. Como a corticoterapia inicial, por si só, pode causar 
melhoria da função tiroideia, optou-se por terapêutica única com 
corticóide.7

A suplementação tiroideia na dose habitual foi apenas iniciada 
após estabilização completa da doente, tendo em mente o possível 
efeito secundário referido anteriormente.6

À data da alta, a doente foi medicada com um glicocorticóide, 
hidrocortisona 10+5+5 mg, associado a um mineralocorticóide 
em dose terapêutica, fludrocortisona 0,05 mg/dia e levotiroxina 
100 mcg/dia, em concordância com o sugerido.

A evolução desta síndrome mostra-se muito imprevisível, 
pelo que é recomendado um seguimento a longo prazo, regular e 
personalizado para cada doente, tendo em conta os antecedentes 
familiares, a autoimunidade de cada individuo e a correlação entre 
as patologias constatadas, tendo em vista a relação custo/benefício 
de cada atitude na redução da morbi-mortalidade de cada patolo-
gia envolvida.5

Trata-se de uma situação rara e de difícil diagnóstico pelo ele-
vado número de possibilidades diagnósticas, que complicam o en-
quadramento numa síndrome primária. Neste caso, o diagnóstico 
foi obtido numa fase limite e com necessidade de intervenção rá-
pida. Destaca-se a importância do diagnóstico precoce, com a ne-
cessidade de criação de protocolos de diagnóstico e seguimento/
orientação dos doentes com patologia autoimune, para melhoria 
da sobrevida e da qualidade de vida.
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