
A síndrome de Hiper IgD (SHID) é uma doença rara caracterizada por episódios recorrentes de febre acompanhada de sintomas inflamatórios
como adenomegalias, fadiga, cefaleias, mialgias e dor abdominal. Estes surtos duram alguns dias e os doentes recuperam espontaneamente. É
uma febre periódica hereditária causada pela mutação do gene da mevalonato-quinase. Nestes doentes a IgD sérica está aumentada e o
diagnóstico é feito através de testes genéticos.

SINDROME DE HIPER IgD – a propósito de um Caso Clínico
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Episódios recorrentes e auto-
limitados (4-6dias) de:

- Febre

- Linfadenopatia (90%, 
inflamatória)

-Esplenomegália (50%)

- Artralgia ~artrites (80%)

- Dor abdominal: sintoma de 
“surto”. 

- Manifestações muco-cutâneas
(80%)

•eritema maculopapular, petequial
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↑ IgD e IgA

Leucocitose (↑/N)

↑ PCR

↑ Ferritina 

↓ Colesterol T

↑ excreção U mevalonato
(nos surtos)

Sem agente infeccioso isolado

Infiltrados inflamatórios 
inespecíficos

(↑ Amiloide sérico A)
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o ↑ IgD (>100UI/mL) 
seriado

(↑ IgA)

+

Clínica

Padrão periódico

Idade de início

Teste Genético: mutação 
MVK (63)

Taxa Mevalonato/

Creat U ~controverso
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Discussão

Descrição do Caso

♀, 12.06.1965, caucasiana, divorciada, desempregada
Antecedentes Fisiológicos: Fumadora (24 UMA), s/outros hábitos toxicológicos, s/medicação 
habitual, desconhece alergias, G1P1 (eutócico)
Antecedentes Patológicos:

Isa Garcia1, Sara Custódio Alves 2, Catarina V. Oliveira 2, Fernando Lacerda Nobre 2 

1IFE MGF4 - UCSP Figueira da Foz Urbana, 2 Serviço de Medicina II, HPP Cascais

• Febre

• Dor abdominal

• Artralgias 

• internamentos

Infância

• Quadro 
recorrente

• DIP (18 anos)

• Internamento

Adolescência • Febre

• Linfadenopatias

• Infeções de repetição 
(1/mês):

• ap. respiratório

• ap. genito-urinário

Motivo da 
Consulta

Abril 2012

• Biópsias 
linfadenopatias: 
Infiltrado inflamatório 
inespecífico

•HIV negativo

•BK secreções -

Julho-Setembro

• TC tórax: 
adenomegálias
mediastínicas
• BF e LBA: infiltrado 
PMN inespecífico. Sem 
agente  isolado

• ECA normal

•↑IgA (545mg/dL) 

Novembro

• Febre (~38.5ºC)

• Dor abdominal

• Esplenomegália

• Artralgia tíbio-társica 
esqda

• anorexia

• IMC 21 18

Terapêutica de suporte (paracetamol)

Hemograma; F. hepática, renal, tireoideia Normais

Patologia neoplásica, dça celíaca, outra patologia 
auto-imune, dça infecciosa

Excluídos

PCR 5.19; VS 30; Ferritina ligeira/↑ ↑

Ig G
Ig A
IgM
IgD

1300 (750-1560 mg/dL)
↑ 504 (82-453 mg/dL)

162 (46-304 mg/dL)
↑ 137UI/mL (N<80UI/mL)

TAC abdominal Esplenomegália (15cm)

Internamento Dx Febre periódica Alta


