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Resumo: Introducdo: Insuficiéncia adrenal priméria (IAP) € uma desordem definida pela deficiéncia na
secrecdo dos hormonios do cortex da adrenal. IAP é uma doenca rara que afeta 100-220 pessoas
por milhdo de habitantes. A etiologia autoimune € a principal causa sendo responsavel por mais
de 90 dos casos. Sindrome de Evans é definida como anemia hemolitica autoimune, frequente em
imunodeficiéncias primérias e doengas linfoproliferativas. Descricdo do caso: TRS, 16 anos,
masculino, previamente higido, iniciou quadro de astenia intensa, fraqueza muscular e mal estar
gera inespecifico. Ao procurar assisténcia médica, necessitou internamento e evoluiu com
inapeténcia, perda de peso, surgimento de lesdes hiperpigmentadas em face, agitacdo e
alucinagbes, permanecendo em Unidade de Terapia Intensiva. Foi evidenciada anemia,
plagquetopenia, coombs direto positivo, hiponatremia e hipercalemia nos exames laboratoriais.
Nesse momento, apos estabilizacdo clinica foi encaminhado a enfermaria pedidtrica para
investigag8o diagnostica. Discussdo: A AP possui quadro clinico repleto de sinais e sintomas
inespecificos, de acordo com os resultados laboratoriais inicialmente foram excluidas doencas
mais graves como doencas linfoproliferativas e tumores do sistema nervoso central. O distlrbio
gue mais chamava atencdo era a hiponatremia severa, que chegou a 119mEQ/L e respondia
parciamente a reposicéo. |AP foi entdo confirmada apos resultados do ACTH aumentado (1241
pg/ml - vaor de referéncia: até 46 pg/ml) e cortisol sérico diminuido (1,2 pg/dL — vaor de
referéncia: 5,4 a 25,0 pg/dL). Em seguida, foi confirmada a etiologia autoimune com o resultado
do anticorpo anti cértex adrenal positivo (1/20). O presente caso traz uma associagcdo até o
momento incomum com a Sindrome de Evans, algo que ainda precisa ser melhor estudado.
Conclusdo: IAP trata-se muitas vezes quadro de dificil suspeicdo e que precisa de exames
especificos para determinar seu diagnostico. Nesse caso, 0 paciente iniciou o tratamento com
hidrocortisona e fludrocortisona apresentando resposta satisfatéria e melhora completa do
guadro. Segue em acompanhamento ambulatorial.
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