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Sindrome poliendocrino autoinmune
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Los sindromes poliendocrinos autoinmunes
comprenden un grupo diverso de condiciones clini-
cas caracterizadas por el deterioro funcional de
multiples glandulas endocrinas debido a la pérdida
de tolerancia inmunologica. Los sindromes polien-
docrinos autoinmunes son insidiosos y se caracte-
rizan por autoanticuerpos circulantes e infiltracion
linfocitica de los tejidos u o6rganos afectados, lo
que finalmente conduce a la insuficiencia orgénica.
El componente definitorio del sindrome poliglan-
dular tipo 2 es la enfermedad de Addison, que se
encuentra junto con la enfermedad autoinmune de
la tiroides o diabetes mellitus tipo 1. Las mujeres
se ven mas afectadas que los hombres.

Se presenta el caso de paciente femenina de 52
aflos de edad quien ingresd por cursar con nauseas,
vomitos, epigastralgia y astenia, asocidndose pos-
teriormente pérdida de la conciencia.

Al examen fisico se encontraron areas de hiper-
pigmentacion y ausencia de vello en miembros
inferiores.

Los niveles de anticuerpos anti-tiroglobulinas y
anti-peroxidasa, estaban elevados. Ademas la
paciente presentaba clinica compatible con enferme-
dad de Addison, obteniendo cortisol sérico bajo con
niveles de ACTH alto; por lo tanto se concluye
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como sindrome poliglandular tipo 2 o enfermedad
de Schmidt, el cual mejora tras la administracion de
hidratacion, correccion de trastornos hidroelectroliti-
cos y cumplimiento de hidrocortisona y levotiroxina.

Los sindromes polinglandulares son un conjun-
to de entidades nosologicas donde secundario a
una respuesta inmunologica sucede la disfuncion
de organos endocrinos, algunas ocasiones acompa-
fiado de otras patologias de origen autoinmunitario
como el vitiligo y la miastenia gravis.'”

Los sindromes poliglandulares pueden clasificar-
se en tipo 1, tipo 2 e inmunodisregulacion, poliendo-
crinopatia y enteropatia ligadas al cromosoma X
(IPEX), siendo el mas frecuente el tipo 2; cabe des-
tacar que el grupo etario en que esta entidad se pre-
senta suele oscilar entre los 20 a 40 afios, presentan-
dose en mayor proporcion en las mujeres; el sindro-
me poliglandular tipo 1 tiene un inicio mas tempra-
no y el IPEX suele presentarse durante la infancia.

Presentacion del caso.

Mujer de 52 afios de edad, quien refiere vomi-
tos en numero de tres al dia, post-prandiales prece-
didos de nauseas, asociados a dolor en epigastrio
de leve intensidad, tipo coélico, no irradiado, con
hiporexia y astenia progresivas, asociado a mial-
gias en miembros inferiores que progresan a enca-
mamiento. Siete dias previos a su consulta acude a
centro médico donde indican paraclinicos y trata-
miento antibidtico con ceftriaxone el cual cumple
por 72 horas. Cinco dias antes de consultar, los
vomitos se incrementan en nimero y una hora pre-
via a su ingreso presenta posterior a la incorpora-
cion rapida, pérdida del nivel de conciencia, de un
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minuto de duracion, con recuperacion espontanea,
motivo por el cual es ingresada.

Al interrogatorio se destaca bocio multinodular
diagnosticado en 2010, inicialmente tratado con
metimazol y bisoprolol; en el afio 2015 su médico
tratante omite el metimazol, ¢ indica levotiroxina
100 mcg OD.

En cuanto al examen funcional, desde hace 4
meses precisa hiperpigmentacion cutanea en axi-
las, manos, region inguinal, hipogastrio, codos y
rodillas, no asociada a exposicion solar.

Al ingreso la paciente se encontraba con pre-
sion arterial de 90/60 mmHg, frecuencia cardiaca:
118 lpm, frecuencia respiratoria: 24 rpm, llenado
capilar menor a 3 segundos y la glicemia capilar
fue de 62 mg/dl. Al examen fisico se observaron
areas de hiperpigmentacion color marron oscuro en
region facial, axilas, codos, manos, hipogastrio,
rodillas y pies; el turgor y elasticidad disminuidos,
con signo de pliegue positivo, ausencia de vellos
en miembros inferiores y escasos en axilas (ver
figura 1,2 y 3).

Se palpé un nddulo de 1x1 cm de didmetro,
blando, liso, bordes regulares, no doloroso, en
lébulo tiroideo derecho. Abdomen globoso a
expensas de paniculo adiposo, ruidos hidroaéreos
presentes, blando, depresible, doloroso a la palpa-
cion profunda en epigastrio, sin signos de irritacion
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peritoneal, Hepatometria LPED: 8 cm, LMCD 10
cm, LAAD 12 cm. Bazo Bod: 0

Laboratorios al ingreso: hemoglobina: 14
gr/dL, leucocitos: 8.400cel/mm, neutrofilos: 55%,
linfocitos: 31%, plaquetas: 280.000 cel/mm3, se
realiza uroanalisis, coproanalisis, radiografia de
torax sin alteraciones. Se reciben electrolitos séri-
cos con sodio: 121.6 mEq/l, potasio: 6.6 mEq/l,
cloro: 98.7 mmol/l, magnesio: 1.6 mg/dl. Se reali-
za ecosonograma abdominal que fue normal y se
realizé ecosonograma doppler tiroideo que reporta
“Quiste simple en lobulo tiroideo derecho”. En
vista de la emesis y el dolor abdominal, la hipoten-
sion, la hiponatremia, hiperkalemia e hipoglice-
mia, con la sospecha de insuficiencia suprarrenal,
se decide toma de cortisol sérico y ACTH; se ini-
ci6 tratamiento con hidrocortisona; y contando con
el antecedente de patologia tiroidea diagnosticado
en el afio 2010, se solicitan hormonas tiroideas,



ademas de anti-peroxidasa tiroidea y anti-tiroglo-
bulinas.

Durante la evolucion intrahospitalaria se corri-
gen los trastornos hidroelectroliticos y se reciben
resultados de, T3 libre: 3.750 pg/ml (VR: 1.710-
3710 pg/ml), T4 libre: 1.376 ng/dl (ng/dl), TSH:
2.343 mmol/l (mUI/L), anti-tiroglobulinas: 1,2
(VR: negativo menor a 0.9), anti-peroxidasa:
1.157,67 Ul/ml (VR: 0-5.61 mUl/ml); ademas de
cortisol: 39 ng/ml (VR: 50-230 ng/ml) , ACTH: 84
pg/ml (VR: hasta 70 pg/ml). La glicemia y la
hemoglobina glicosilada fueron normales. E1 PPD
resulté anérgico.

Se realiz6 ecosonograma abdominal en el cual
no se evidenciaron alteraciones a nivel de las glan-
dulas suprarrenales.

Con las evidencias clinicas y paraclinicas se
concluye como diagnostico principal sindrome
poliglandular tipo 2, en vista de la tiroiditis autoin-
munitaria cronica y enfermedad de Addison.
Durante la hospitalizacion se logrd evidenciar
mejoria con cumplimiento de hidratacion endove-
nosa, dieta con 5 gramos de sodio al dia, hidrocor-
tisona 100 mg EV en bolo, luego 200 mg para 24
horas, una vez estabilizada la paciente se inicia con
hidrocortisona 50 mg OD; ademas de levotiroxina
100 mecg OD.

Discusion.

Los sindromes poliendocrinos autoinmunes
comprenden un grupo diverso de condiciones clini-
cas caracterizadas por el deterioro funcional de
multiples glandulas endocrinas debido a la pérdida
de tolerancia inmunoldgica. Estos sindromes tam-
bién incluyen con frecuencia condiciones como
alopecia, vitiligo, enfermedad celiaca y gastritis
autoinmune con deficiencia de vitamina B 12 que
afecta organos no endocrinos.' Bajo la denomina-
cion del sindrome poliglandular autoinmune (SPA)
se define el raro desorden caracterizado por la coe-
xistencia de por lo menos dos insuficiencias glan-
dulares mediado por mecanismos inmunitarios.’
Los sindromes incluyen trastornos monogénicos
como sindrome poliglandular tipo 1 e IPEX (dis-
funcion inmunitaria, poliendocrinopatia, ligada al
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cromosoma X), asi como trastornos genéticos com-
plejos, tales como sindrome poliglandular tipo 2.°

Los sindromes poliendocrinos autoinmunes
son insidiosos y se caracterizan por autoanticuer-
pos circulantes e infiltracion linfocitica de los teji-
dos u 6rganos afectados, lo que finalmente condu-
ce a la insuficiencia organica. Los sindromes pue-
den ocurrir en pacientes desde la primera infancia
hasta la vejez, y pueden aparecer nuevos compo-
nentes de un sindrome determinado a lo largo de la
vida. Existe una marcada variacion en las frecuen-
cias y patrones de autoinmunidad en los pacientes
afectados y sus familias, y el riesgo de desarrollar
varias enfermedades autoinmunes especificas de
organos probablemente se deba a una combinacion
de susceptibilidad genética y factores ambientales.'

Es importante para el médico el reconocimien-
to clinico del sindrome poliglandular, ya que la
falta de éste puede llevar al subdiagnoéstico; en este
sentido la deteccion precoz llevaria a un adecuado
remplazo hormonal, el cual es de vital importancia
particularmente cuando se asocia a insuficiencia
adrenal o tiroidea. Una identificacion rapida tam-
bién llevaria a seguimiento familiar estrecho, dado
el patron de herencia que presentan variantes de
dicho sindrome."’

El sindrome poliendocrino tipo 1, también
denominada poliendocrinopatia autoinmune-can-
didiasis-distrofia ectodérmica, es una rara enfer-
medad autosdmica recesiva causada por mutacio-
nes en el gen regulador autoinmune (AIRE). La
prevalencia estimada es de aproximadamente
1:100 000 en la mayoria de los paises, con una pre-
valencia mas alta en algunos paises como
Finlandia (1:25 000) y Cerdefa (1:14 000) y entre
los judios persas que viven en Israel (1:9000).'

El sindrome poliglandular tipo 2, también cono-
cido como sindrome de Schmidt, es el mas fre-
cuente. El componente definitorio del sindrome
poliglandular tipo 2 es la enfermedad de Addison,
que se encuentra junto con la tiroiditis autoinmuni-
taria cronica o diabetes mellitus tipo 1. Las muje-
res se ven mas afectadas que los hombres. Un estu-
dio de 10 familias con sindrome poliglandular tipo
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2 descubrio que uno de cada siete familiares tenia
una enfermedad autoinmune no diagnosticada,
siendo la mas frecuente enfermedad tiroidea
autoinmune.'

El tratamiento de APS-2 debe centrarse en el
reemplazo de las hormonas faltantes de acuerdo
con las pautas actuales para tratar los componentes
principales de APS-2. Los médicos deben ser par-
ticularmente conscientes de que un paciente con
APS-2 tiene un mayor riesgo de desarrollar otra
enfermedad autoinmune especifica de 6rgano.'”
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