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Resumo 

Justificativa: A Encefalopatia de Hashimoto deve ser suspeitada em todo 

paciente com alterações mentais agudas ou subagudas e encefalite sem causa detectável, 

por representar  causa reversível de transtornos metais. Objetivo: Relatar um caso raro 

de associação de Encefalopatia de Hashimoto e Síndrome Poliglandular do tipo 2. Relato 

de caso: Paciente de 42 anos, com diagnóstico prévio de Síndrome Poliglandular tipo 2, 

cursando com Doença de Addison e hipotireoidismo, que evoluiu em menos de um ano 

com quadro de repetidas convulsões, alterações cognitivas, espasticidade, rigidez, 

mioclonias. Após realização de exames de imagem, coletas de líquor e sangue para 

esclarecimento diagnóstico, afastou-se a possibilidade de encefalopatia vascular e infeção 

central, colocando-se como hipóteses diagnosticas encefalite autoimune, dentre estas 

Encefalopatia de Hashimoto, Doença de Creutzfeld-Jacob e Síndrome do Homem Rígido.  

Pensando na possibilidade de encefalopatia de Hashimoto optou-se pelo tratamento com 

pulsoterapia de metilpredinisolona com resposta parcial, em seguida pela pulsoterapia de 

imunoglobulina humana. Discussão: Ressaltamos a importância do diagnóstico e 

tratamento rápidos para mudar o prognóstico da paciente, além de demonstrar a relevância 

da terapia com imunoglobulina humana. Conclusão: Esta abordagem mostrou-se eficaz, 

subsidiando a relevância do uso de Imunoglobulina, encontrado em poucos trabalhos 

publicados até o momento.  

 

Palavras-Chave: Encefalopatia de Hashimoto, Doença de Addison, 

hipotireoidismo, Síndrome Poliglandular tipo 2. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Abstract 

Rationale: Hashimoto's encephalopathy should be suspected in all patients with 

acute  or subacute mental disorders and encephalitis without detectable cause, because it 

represents a reversible cause metal disorders. Objective: to report a rare case of 

association of Hashimoto's encephalopathy and polyglandular syndrome type 2.  Case 

report: A 42 years old patient with previus diagnosis of type 2 polyglandular syndrome, 

coursing with Addison's disease and hypothyroidism, which evolved, in less than a year,  

to a clinical condition of repeated seizures, cognitive disorders, spasticity, rigidity, 

myoclonus. After submitting to imaging exams, cerebrospinal fluid and blood collection 

for diagnostic clarification, it was dispeled the possibilities of vascular encephalopathy 

and central infection, placing hypotheses diagnostic autoimmune encephalitis. 

Hashimoto's encephalopathy, Creutzfeldt-Jakob disease and Hard Man Syndrome . 

Thinking about the possibility of HE, it was opted for treatment with pulse therapy of 

methylprednisolone with partial response, then the pulse of human immunoglobulin,. 

Discussion: We highlight the importance of rapid diagnosis and treatment to change 

the patient’s prognosis, and to demonstrate the relevance of human immunoglobulin 

therapy. Conclusion: this therapy proved very effective, supporting the relevance of the 

use of human immunoglobulin, found only in few published studies until the moment. 

Keywords: Hashimoto's encephalopathy, Addison’s disease, hypothyroidism, 

Autoimmune Polyglandular Syndrome Type 2, APS-2 type 2, 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Introdução 

A encefalopatia de Hashimoto (HE) é uma síndrome rara, definida por: presença 

de anti-TPO no plasma, boa resposta a terapia com corticosteroides e exclusão de outros 

diagnósticos mais comuns.1 Por isso, outras nomenclaturas como Encefalopatia 

responsiva a corticosteroides associada a altos níveis de anticorpos anti-tireoperoxidase 

(anti-TPO) tem sido sugeridas.  

 Tem prevalência estimada em 2.1/100.000 pessoas, afeta mais mulheres 

na quarta década de vida, com proporção mulher:homem de 4:1,3. 1 

O principal diagnóstico diferencial deve ser feito com a Doenca de Creutzfeld-

Jacob (DCJ).2 Na HE encontramos rápido declínio mental, diferente do quadro clínico 

arrastado visto em DCJ, além da presença da proteína 14-3-3 no líquor. 

A importância do diagnóstico Encefalopatia de Hashimoto reside no fato desta ser 

uma patologia de bom prognostico após tratamento, diferentemente de outras causas de 

encefalite. Uma rápida reversão no estado confusional dos pacientes bem como dos 

distúrbios neurológicos pode ser alcançada após o início do tratamento. 

O objetivo deste trabalho foi relatar um caso de Encefalopatia de Hashimoto 

associada à Síndrome Poliglandular do tipo 2 (APS-2), considerando-se a raridade dessa 

associação de doenças, visto que até o presente momento não encontramos nenhum outro 

caso semelhante na literatura.  

Relato do caso 

Paciente do sexo feminino, 42 anos, professora, residente e procedente de João 

Pessoa chegou ao Hospital Universitário Lauro Wanderley em fevereiro de 2016 com 

queixa de tremores de extremidades, agitação e confusão mental.  

Relatou história de escurecimento de dobras e lábios, fraqueza, tremores e humor 

depressivo há 1 ano, quando procurou psiquiatra, sendo diagnosticado Transtorno de 

Ansiedade e prescrito Clonazepam 5mg à noite.  Neste período também consultou um 

endocrinologista sendo diagnosticado hipotireoidismo e D. Addison, tendo sido tratada 

com Prednisona 5mg/noite, Levotiroxina 25mg, Clonazepam 0,5mg, obtendo melhora do 

apetite e humor, sem melhora das manchas. 



 Em novembro de 2015, após trauma psicológico houve piora do quadro clínico 

com depressão do humor, fadiga, cansaço aos médios esforços e hiporexia, evoluindo ao 

ponto de não conseguir comer ou tomar banho sozinha. 

Em dezembro de 2015 a paciente começou a apresentar mioclonias acompanhadas 

de crises convulsivas generalizadas, procurando várias vezes serviços de emergência. Até 

que novo episódio convulsivo grave evoluiu com déficit neurológico focal apresentando 

afasia, aumento da espasticidade e rigidez em MMSS, nesta ocasião foi internada no 

Complexo Hospitalar de Mangabeira. Investigou-se AVC e distúrbios eletrolíticos, 

revelado hiponatremia, prontamente corrigida, a Tomografia Computadorizada afastou 

hipótese de doença vascular. A conduta foi otimizar os tratamentos de hipotireoidismo e 

Doença de Addison, com melhora parcial, porém persistindo quadro neurológico.  

Solicitada ressonância nuclear magnética, pensando em AVC de troco 

evidenciando alteração de sinal de forma bilateral e simétrica dos núcleos caudados e dos 

putâmens, do córtex dos lobos temporais e das ínsulas, caracterizado por hipersinal em 

T2 e flair, aventando possibilidade de Encefalopatia de Hashimoto.   

Encaminhada ao serviço de Endocrinologia do HULW para investigação de 

encefalite autoimune, colheu exames, vindo anti-TPO positivo. Realizada pulsoterapia 

com Metilpredinisolona 1g/dia por 5 dias com melhora parcial do quadro clínico. 

Indicada, então, terapia com Imunoglobulina 400mg/kg/dia, obteve melhora dramática do 

quadro. Segue em tratamento fisioterápico e fonoaudiológico. 

Discussão 

A patogênese da HE permanece desconhecida, embora a vasculite cerebral e 

autoimunidade dirigida contra antígenos comuns à tireoide e ao cérebro representem a 

mais provável etiologia.3 

Em geral as manifestações clinicas descritas para EH consistem em confusão 

mental de início agudo ou subagudo com alteração da consciência, convulsões, 

mioclonias. Se destaca a rápida deterioração do estado mental, ausência de achados de 

imagem ou alterações eletrolíticas que justifiquem o caso e boa resposta aos 

imunossupressores e imunomoduladores.2  

Os pacientes podem apresentar TSH normal e hipo ou hipertireoidismo4. 

Anticorpos anti-TPO estão presentes em 95-100% e anti-tireoglobulina em 73% dos 



pacientes com HE. No enteanto, eles também estão presentes em 10% da população 

adulta.5  

A análise do LCR está anormal em aproximadamente 80% dos pacientes, sendo a 

alteração mais frequente o aumento do nível de proteínas, não encontrado neste caso.2 A 

RNM é usualmente normal na maioria dos pacientes, porém no caso relatado encontramos 

hipersinal em T2 e flair. 

A HE deve ser sempre um diagnóstico de exclusão, pesquisa de anticorpos anti-

TPO e anti-tireoglobulina no sangue junto a clínica são bons preditores para a doença.  

O tratamento descrito na literatura para HE associada a hipotireoidismo inclui 

corticoides sozinhos, associados a levotiroxina ou esta sozinha, com boa resposta em 

98%, 92% e 67% respectivamente. Casos refratários e persistentes tem sido tratados com 

micofenolato, azatriopina, ciclofosfamidam, metrotexate, IVIG e plasmaférese.6 

Optou-se, então, pelo tratamento com pulsoterapia de metilpredinisolona com 

resposta parcial, depois pela pulsoterapia de Imunoglobulina Humana (IVIG), tal 

abordagem mostrou-se eficaz, subsidiando a relevância do uso de IVIG, encontrado em 

poucos trabalhos publicados até o momento. 

Achados clínicos e RNM do seguimento indicam que o tratamento precoce 

contribui para a recuperação das lesões.7 

 No seguimento de casos semelhantes relatados o prognóstico para EH foi bom, 

com controle das convulsões, redução das mioclonias e preservação da força e do tônus 

dos membros. 

O padrão encontrado na nossa paciente foi de encefalopatia progressiva, 

alterações cognitivas e comportamentais, desordens psiquiátricas e convulsões,  que são 

o sinal mais comum, presente em mais de 60% dos casos. 1 

Conclusões 

Concluímos que a associação entre HE e APS 2 representa caso inédito na 

literatura, devendo ser melhor estudada devido a presença de anti-TPO em ambas as 

doenças. Destacamos a resposta terapêutica à pulsoterapia com IVIG, também 

escassamente relatada na literatura. 
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