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Resumo: "A sindrome de Allgrove, também conhecida como sindrome do triplo A (ou 4As), é uma doenca
autossdmica recessiva, rara, causada por mutagdo genética no cromossomo 12913, que codifica a
proteina ALADIN (alacrima-achalasia-adrenal insufficiency-neurological disorder). Devido a
raridade da doenca, ndo ha dados consistentes de incidéncia e prevaléncia M.V.O.S, 5 anos e 6
meses, masculino, leucodermo, admitido devido a quadro de vomitos recorrentes e pneumonia
aspirativa de repeticdo. Filho de pais consanguineos, diagnosticado com hipotireoidismo aos 4
anos, apresentava disfagia para alimentos solidos, atraso no desenvolvimento neuropsicomotor e
falta de interacdo social. Avaliacdo da neurologia infantil identificou transtorno de espectro
autista. Redlizada radiografia contrastada de esbfago, estbmago e duodeno (REED), que
evidenciou acalasia importante. Avaliado por oftalmologia, apds relato de choro sem lagrima,
confirmando alacrimia. Apés suspeicdo da sindrome, investigagdo endocrinologica identificou
insuficiéncia adrenal. Diante do diagndstico, iniciado o uso de gel ocular lubrificante,
corticoterapia e submetido a dilatages esofagicas por baldo. Descrita pela primeira vez em 1978,
a Sindrome de Allgrove tem fisiopatologia ainda desconhecida e manifestagdo clinica variavel,
podendo o quadro cléssico estar ausente, dificultando o diagndstico. A alacrimia € um dos sinais
clinicos mais precoce. A acalasia, presente em até 75% dos pacientes, € responsavel pela maioria
dos atendimentos médicos. Os sintomas decorrentes da insuficiéncia adrenal surgem na primeira
década de vida, sendo os de maior gravidade, como hipoglicemia, hipotensdo e choque. Os
sintomas neurol6gicos sdo diversos (retardo mental, ateracdo de marcha, hiperrreflexia, atrofia
Optica, entre outros) e mais tardios. O tratamento visa o controle dos sintomas e abordagem
cirdrgica da acalasia, quando indicada, sendo bom o prognostico. Apesar de rara, sabe-se que as
primeiras manifestagdes da sindrome acometem principamente a populacdo infantil. Assim, o
pediatra tem papel importante na identificacdo e manegjo da doenca, contribuindo para menor
morbimortalidade e melhor qualidade de vida dos pacientes.”
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