Reporte
de caso

Rev Asoc Colomb Dermatol

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2012; 20: 4 (Octubre-Diciembre), 374-376

Sindrome poliglandular autoinmunitario de tipo llic,

reporte de un caso

Type IlIc Polyglandular Autoimmune Syndrome: A Case Report

Claudia Marcela Arenas', Angela Maria Bedoya?

1. Médica dermatdloga, Universidad Militar Nueva Granada, Hospital Militar Central, Bogota, D.C., Colombia.
2. Médica, residente de Dermatologia, Universidad Militar Nueva Granada, Hospital Militar Central, Bogota, D.C., Colombia.

Resumen

El sindrome poliglandular autoinmunitario es una enfermedad que se define
como la asociacion de, al menos, dos alteraciones de las glandulas endocrinas,
por un mecanismo autoinmunitario. Se presenta el caso de una paciente con
sindrome poliglandular autoinmunitario de tipo Illc, o sea, la asociacién con
enfermedad tiroidea, vitiligo y diabetes mellitus de tipo I.

PALABRAS CLAVE: poliendocrinopatia, enfermedad tiroidea autoinmuni-
taria, vitiligo.

Summary

Autoimmune poliglandular syndrome is an infrequent pathology that is cha-
racterized by the coexistence of two or more endocrine insufficiencies due to an
autoimmune mechanism. We present a patient with autoimmune poliglandular
syndrome type Illc, who presents with autoimmune thyroid disease, vitiligo,
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and diabetes mellitus type 1.
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Introduccion

Schmidt describi6 en 1926 la necropsia de dos pacientes
que murieron con insuficiencia suprarrenal, en los que
se apreciaba una infiltracién linfocitaria destructiva en
las glandulas tiroides y suprarrenales. El lo denomind
eine Biglandulare Erkrankung (enfermedad de dos glan-
dulas). En 1980 se introdujo el término de “sindrome plu-
riglandular autoinmunitario” para describir la asocia-
cion de insuficiencia suprarrenal primaria, tiroidopatia
autoinmunitaria y candidiasis crénica cutaneo-mucosa.

Desde entonces, Neufeld, et al. ?, definieron tres tipos
fundamentales segtn los 6rganos afectados. El de tipo
I se define como candidiasis mucocutanea asociada a
hipoparatiroidismo o insuficiencia suprarrenal y, en
menor grado, a insuficiencia gonadal, alopecia, mala
absorcién y hepatitis crénica. En el de tipo II, conocido
como sindrome de Schmidt, ademas de la insuficiencia
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suprarrenal se presentan enfermedad tiroidea, hipopa-
ratiroidismo y otras enfermedades autoinmunitarias.
El de tipo III3 es la asociacién de enfermedad tiroidea,
diabetes mellitus de tipo 1 y otras enfermedades auto-
inmunitarias. En funcién del tipo de enfermedad au-
toinmunitaria asociada, se diferencian varios subtipos
de sindrome poliglandular autoinmunitario: IIla, con
diabetes mellitus de tipo 1; IIIb, con gastritis atrofica o
anemia perniciosa, y Illc, con vitiligo, alopecia o mias-
tenia gravis®.

Se reporta el caso de una paciente con sindrome poli-
glandular autoinmunitario de tipo Illc.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 58 afios que consultd por un
cuadro clinico de un afio de evolucién consistente en
maculas acrémicas con bordes bien definidos e irre-
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Sindrome poliglandular autoinmunitario de tipo Illc

FIGURA 1. (A) Maculas
acrémicas de bordes bien
definidos e irregulares, con
escasas areas de pigmenta-
cién folicular en la regi6n
de los parpados inferiores,
labios superior e inferior

y mentdn. (B) Lesiones
similares en el dorso de

las manos. (Cy D) Fluores-
cencia de las lesiones a la
iluminacién con lampara
de Wood.

gulares, con escasa pigmentacion folicular en los par-
pados inferiores, labio superior e inferior, mentén y en
el dorso de las manos, que habian aumentado en ni-
mero y tamafio (FIGURA 1). No habia recibido ningtin
tratamiento. Tenia antecedentes de diabetes mellitus
de tipo 1, tiroiditis autoinmunitaria, panuveitis, hepa-
titis autoinmunitaria, cirrosis secundaria y sindrome
antifosfolipido. En ese momento se encontraba en tra-
tamiento con 40 mg subcutaneos de adalimumab cada
15 dias, 75 mg al dia de azatioprina, 75 mg al dia de clo-
pidogrel, 5 mg al dia de warfarina, 160 mg cada 12 horas
de valsartan, 5o mg cada 12 horas de metoprolol, 25 mg
al dia de captopril y 150 mg al dia de levotiroxina.

Teniendo en cuenta que se trataba de una paciente
con vitiligo asociado a multiples enfermedades autoin-
munitarias, se hizo diagnostico de sindrome poliglan-
dular autoinmunitario de tipo Illc.

] [
Discusion
Los sindromes poliglandulares autoinmunitarios se pro-
ducen como consecuencia de la pérdida de inmunoto-
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lerancia frente a las propias proteinas que actian como
antigenos. No se conoce bien el motivo de este suceso,
pero se postula una serie de hip6tesis: la pérdida de la
capacidad de supresiéon de las clonas autorreactivas,
la presencia de antigenos extrafios al organismo y una
predisposicién genética. Se ha encontrado en el cromo-
soma 17p13, un gen NRLP-1 involucrado en la regulacion
del sistema inmunitario innato y en las enfermedades
autoinflamatorias®. E1 NRLP-1 es activado por microor-
ganismos, detritos celulares y fragmentos apoptoticos.
Una vez activado, se une a la proteina ASC, caspasa 1
y 5, formando el complejo multiproteico, inflamosoma,
que promueve el procesamiento y liberaciéon de cito-
cinas proinflamatorias, como la interleucina 1B y la 18
(FIGURA 2).

Normalmente, la presentacion clinica de los sin-
dromes poliglandulares autoinmunitarios suele ocurrir
por etapas. En la mayoria de los casos se manifiesta una
enfermedad endocrina de etiologia autoinmunitaria vy,
tras unos meses o incluso afios, van apareciendo otras,
que no siempre son endocrinas, con las que llega a esta-
blecerse una relacion.
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Figura 2. Esquema del gen
NRLP-1 involucrado en la re-
gulacién del sistema inmu-
nitario innato, en las enfer-
medades autoinflamatorias.

En el momento en que se diagnostique una enfer-
medad glandular, debe descartarse la coexistencia con
otros procesos y hacer una tamizacién con autoanti-
cuerpos especificos para cada enfermedad®. El médico
debe ser muy prudente para no dejar pasar desaperci-
bida la posibilidad de un sindrome poliglandular auto-
inmunitario, porque un diagnéstico temprano permite
un tratamiento sustitutivo en las fases en las que aiin no
hay alteraciones importantes.

Por otro lado, no se debe hacer un diagnoéstico de
sindrome poliglandular autoinmunitario de forma pre-
cipitada, en el momento en que se hayan detectado
anticuerpos circulantes, puesto que la deteccion de los
mismos no es un marcador fiable de enfermedad. La ac-
titud mas adecuada consistiria en hacer un control re-
gular de los marcadores hormonales (valores normales y
tras la estimulacién) y de los marcadores inmunologicos
(anticuerpos circulantes) en todos los pacientes con una
endocrinopatia inmunitaria, para diagnosticar precoz-
mente un sindrome poliglandular autoinmunitario”.

El éxito en el manejo de los pacientes con este sin-
drome radica en detectar pronto la enfermedad y tratarla
antes de que cause una morbimortalidad importante. E1
tratamiento de las distintas insuficiencias glandulares
es igual al que se administraria ante una enfermedad
idéntica que apareciera de forma primaria y aislada.
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Conclusion

Se presenta el caso de una paciente con sindrome poli-
glandular autoinmunitario de tipo Illc, una enfermedad
de baja incidencia pero con una importante repercusion
clinica, en la cual el dermat6logo juega un papel esencial
y, en conjunto con un equipo multidisciplinario, se debe
hacer un diagnéstico temprano e instaurar un tratmiento
oportuno con el objetivo de disminuir la morbimortalidad.
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