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Resumo: Introducdo: A Insuficiéncia Adrena Primaria (IAP) é causada pela producéo ou agdo deficiente
dos glicocorticoides, associada ou ndo a deficiéncia de mineralocorticoides e andrégenos,
decorrente de alteracdo no proprio cortex da suprarrenal. Descricdo do caso: Pré-escolar, 5 anos,
sexo masculino, iniciou quadro de hiperpigmentacdo da pele e mucosas ha cerca de 1 ano,
evoluindo com episodios de hipoglicemia e astenia nos Ultimos 2 meses, com relato de varias
entradas em servicos de emergéncia, porém sem resolucdo do quadro e diagndstico assertivo.
Necessitou de internamento em Unidade de Terapia Intensiva (UTI) devido hipoglicemia
importante, associado a vomitos e sonoléncia Exames complementares evidenciaram acidose
metabdlica, hiponatremia, hipercalemia, 17-OH-progesterona normal, dosagem de horménio
adrenocorticotréfico (ACTH) 1.250pg/mL (VR: até 46pg/mL) e dosagem matinal de cortisol
0,8mcg/dL (VR: 5,3-22,5mcg/dL). Tomografia computadorizada de cranio e abdome néo
evidenciaram alteracdes. Devido histéria clinica e laboratério corroborando com hipotese de 1AP,
foi redlizado tratamento com hidrocortisona na dose de ataque de 50mg/m?, seguida por
manutencdo de 10mg/m?#dia sendo 2/3 da dose pela manha e 1/3 a noite. Apoés ingtituida terapia
com corticosteroide, paciente evoluiu com melhora do quadro clinico, recebendo ata do servico
apos 5 dias do inicio do tratamento. Apds 2 meses, paciente permaneceu sem queixas e com
hiperpigmentacdo cuténea em melhora. Discussdo: A |AP é descrita na literatura como uma
condicéo potencialmente fatal quando n&o realizado seu reconhecimento e tratamento adequado.
Geralmente, os sintomas iniciais sdo inespecificos, como fraqueza e vémitos, incluindo outros
sinais e sintomas que variam a depender do tipo de horménio afetado, como, por exemplo, a
hipoglicemia e hiperpigmentagdo da pele presentes no paciente que indicam deficiéncia de
glicocorticoides, e a hiponatremia, hipercalemia e acidose metabdlica que indicam deficiéncia de
mineral ocorticoides. O diagndstico é indicado pelo ACTH alto e cortisol baixo, este devendo ser
dosado no inicio da manha devido a variagdo diurna no cortisol sérico. A dosagem de 17-OH-
progesterona € importante para avaliar hiperplasia adrenal congénita. A hidrocortisona € o
glicocorticoide de preferéncia para o tratamento de criangas, pois possui menor potencial em
gerar fechamento precoce das epifises Osseas, aém de possuir discreta atividade
mineralocorticoide. A doseinicial é de 8 a 10mg/m2/dia, devendo ser gustada conforme resposta
do individuo e eventos adversos. Quando n&o tratado ou em situaces de estresse, o0 paciente
pode evoluir com crise adrenal, em que a deficiéncia hormonal gera perda de sal importante, que
pode causar hipotens3o e choque. Conclus3o: E necesséria a identificagiio precoce e o tratamento
adequado da IAP pelo pediatra, a fim de prevenir complicagbes potenciamente graves na
criancga, secundérias a deficiéncia hormonal.
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