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CASO

SINDROME POLIGLANDULAR AUTOINMUNE
TIPO 11l C: REPORTE DE CASO
AUTOIMMUNE POLYGLANDULAR SYNDROME TYPE IIIC: CASE REPORT

Ramon Yetrin Maradiaga’

RESUMEN

El sindrome poliglandular autoinmune comprende un grupo de enfermedades autoinmunes de las glandulas en-
décrinas, y que afecta 6rganos no endocrinos, puede ser de tipo |, Il y lll. Paciente masculino de 26 afos presenta
palpitaciones, debilidad, y disnea de esfuerzos de 2 meses de evolucion. Al examen fisico, indice de masa corporal
29,6 kg/m? obesidad central, con acromia en cara, axilas y cuello. Los estudios muestran TSH 0,01 uUl/ml, T4
libre 3,67 ng/dl, antitiroperoxidasa 505,70 Ul/ml, insulina en ayunas 32,77 U/l, y a las 2 horas 77 U/I, glicemia en
ayunas 101 mg/dl, curva tolerancia oral a la glucosa a las 2 horas de 140 mg/dl. La ecografia tiroidea revela bocio
multinodular. Diagnésticos: tiroiditis autoinmune, vitiligo, prediabetes, sobrepeso. Manejo con metimazol 5 mg ¢/12
h, y metformina 850 mg en la noche. El paciente baja de peso y la glicemia mejora. El diagnostico definitivo fue
Tiroiditis autoinmune y vitiligo compatible con sindrome poliglandular tipo IlIC.

ABSTRACT

Autoimmune Polyglandular Syndrome comprises a group of autoimmune diseases of the endocrine glands, and
affecting non-endocrine organs, there are type |, Il and Ill. Male patient, aged 26 years old has palpitations, weak-
ness, and exertional dyspnea for 2 months. The physical examination found body mass index 29,6 kg/m? central
obesity, with acromia on face, armpits and neck. Studies show TSH 0,01 uUl/ml, free T4 3,67 ng/dl, antithyrope-
roxidase 505,70 U/ml, fasting insulin 32,77 U/I, after 2 hours 77 U/|, fasting glycemia 101 mg/dl, glucose tolerance
at 2 hours 140 mg/dl. Thyroid ultrasound reveals multinodular goiter. Diagnoses: autoimmune thyroiditis, vitiligo,
prediabetes, overweight. It prescribed metimazole 5 mg every 12 hours, and metformin 850 mg at night. Patient
with weight reduction and glucose improvement. Definitive diagnoses patient with autoimmune thyroiditis and
vitiligo, compatible with polyglandular syndrome type IlIC.

INTRODUCCION

| sindrome poliglandular autoinmune

comprende un grupo de enfermedades
autoinmunes de las glandulas enddcrinas, se
puede subdividir en tipo |, Il, I, IV; el tipo Il que
corresponde a nuestro caso se subdivide en IlIA,
lIB y HIC. El HIC corresponde a tiroiditis autoin-
mune con vitiligo y alopecia u otra enfermedad
autoinmune; es bastante raro y se presenta en
adultos™.

Los sindromes poliglandulares son entida-
des raras, en Honduras no tenemos reportes de
prevalencia, estan asociados a gran cantidad de
enfermedades autoinmunes enddcrinas y no
enddcrinas como tiroiditis autoinmune, vitili-
go, diabetes mellitus tipo 1, anemia perniciosa,
enfermedad de Addison, hepatitis autoinmune,
pancreatitis autoinmune, hipoparatiroidismo
autoinmune, hipogonadismo, enfermedad ce-
liaca**.

Segun Neufeldy Blizzard se clasifican en: sin-

drome poliglandular tipo | es bastante raro,
autosémico recesivo, monogenético, el gen al-
terado es el regulador de autoinmunidad (AIRE
en inglés), inicia en la infancia, y se asocia a la
presencia de 2 a 3 de estos trastornos como
Enfermedad de Addison, Candidiasis Mucocu-
tanea Cronica, e Hipoparatiroidismo Autoinmu-
ne. Pueden asociarse otros defectos enddcrinos
como hipogonadismo o hipotiroidismo’”.

Sindrome poliglandular tipo Il es el mas co-
mun, es autosémico dominante, poligenético,
puede iniciar en adultos; esta caracterizado por
la presencia de Enfermedad de Addison, que es
la primera en presentarse, en combinacién con
Enfermedad Tiroidea Autoinmune o Diabetes
Mellitus tipo 1A, las cuales pueden aparecer va-
rios anos e incluso una década después. Puede
acompanarse de miastenia, vitiligo o miastenia
gravis'®'.

Sindrome poliglandular tipo lll es autosémico
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dominante, es poligenético, se presenta en la
edad adulta, tiene enfermedad tiroidea autoin-
mune con otras 2 enfermedades autoinmunes
que pueden incluir diabetes mellitus tipo 1A,
anemia perniciosa o una enfermedad autoin-
mune no enddcrina como vitiligo, alopecia,
sarcoidosis, sindrome de Sjogren, artritis reu-
matoide o enfermedad celiaca, en ausencia de
insuficiencia adrenal primaria'. Este a su vez se
puede subdividir en llIA tiroiditis autoinmune
con diabetes mellitus tipo 1A, llIB tiroiditis au-
toinmune con anemia perniciosa y llIC tiroiditis
autoinmune con vitiligo y alopecia, otra enfer-
medad autoinmune érgano especifica'. Otras
enfermedades autoinmunes no enddcrinas que
pueden estar en el tipo lll son anemia pernicio-
sa, artritis reumatoide, sindrome de Sjogren,
artritis reumatoide, hepatitis autoinmune, en-
fermedad celiaca, miastenia gravis, vasculitis,
cirrosis biliar primaria3.

Sindrome poliglandular tipo IV, se refiere a la
combinacién de dos o mas enfermedades au-
toinmunes que no clasifiquen en las categorias
anteriores, por ejemplo, Enfermedad de Addi-
son mas hipogonadismo?. En todos estos tipos
hay infiltracién linfocitaria de las glandulas
enddcrinas, lo que las lleva a su destruccion y
posteriormente disfuncion. En el tipo Ill, hay al-
teracion en la respuesta inmune tanto humoral
como celular y susceptibilidad genética ligada
al antigeno de histocompatibilidad (HLA en in-
glés) con desbalance en la produccién de cito-
cinas por los linfocitos T colaboradores, accion
auto reguladora deficiente de los T reguladores
y formacion de autoanticuerpos con infiltracion
linfocitaria contra antigenos de superficie de ti-
roides, células pancreéticas, factor intrinseco y
receptores de insulina’.

Figura 1

Figura 2

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de paciente masculino de 26 afos,
soltero, estudiante, de Tegucigalpa-Honduras,
acude a consulta por presentar episodios de
palpitaciones, debilidad, y disnea de grandes
esfuerzos de hace 2 meses; niega fiebre, pérdi-
da de peso, hiporexia, polifagia. En el 2005 fue
diagnosticado con vitiligo manejado por der-
matologia pero tiene 12 meses sin tratamiento,
el 2016 con trastornos tiroideos y prediabetes,
refiere indicacion de levotiroxina que no cum-
plio. Sin antecedentes de tabaquismoy alcohol.
Sin antecedentes familiares de diabetes melli-
tus ni enfermedad tiroidea, solo una tia mater-
na con hipertensién arterial. Al examen fisico:
biotipo picnico, sin facie de enfermedad, ltcido
y orientado, con signos vitales y medidas antro-
pométricas: presion arterial 110/70 mmHg, fre-
cuencia cardiaca y pulso 96/minuto, temperatu-
ra 37C°, saturacion oxigeno 95%, peso 88,4 kg,
talla 1,75 cm, indice de masa corporal 29.6 kg/
mZ. Al examen segmentario es destacable ver
deformidad en ambos pabellones auriculares,
obesidad central, perimetro abdominal 98 cm,
con areas de acromia en cara, cuello, axilas, ma-
mas, cintura, y ombligo; sin otras alteraciones.
(ver Fig.1,2,3).

Figura 3

Sindrome Poliglandular autoinmune tipo Il C
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Se diagnostico tiroiditis autoinmune, vitiligo,
prediabetes, y pre obesidad; se inici6 manejo
con terapia nutricional, actividad fisica, y tera-
pia farmacoldgica con metimazol 5 mg via oral
dos veces al dia, y metformina de liberacién
prolongada 850 mg en las noches.

Su evolucion ha sido satisfactoria, ultima
evaluacién en agosto del 2017 sin palpitaciones
ni disnea con reduccién peso: 82,5 kg, glucosa
ayuno 86mg/dl, 2 horas postprandial 102.80
mg/dl, y T4 libre 2.60 mg/d|, actualmente con
metimazol 10 mg via oral dos veces al dia, y en
evaluacién por dermatologia por vitiligo.

DISCUSION

El paciente presenta tirotoxicosis, por T4 libre
elevada y TSH disminuida, de etiologia auto-
inmune por la presencia de anticuerpos anti-
roperoxidasa, sin datos clinicos sugestivos de
enfermedad de Graves, no tienen exoftalmos,
tampoco bocio difuso, ya que su bocio es mul-
tinodular. Ademas presenta vitiligo, el cual pre-
cedid a la tiroiditis autoinmune, sin evidencia
clinica por el momento de daio a otro 6rgano
endocrino. Al tener evidencia de afectacién au-
toinmune de érganos consideramos que pre-
senta sindrome poliglandular, no es tipo | ya
que inicio en etapa adulta, y el tipo | inicia en
la infancia, no tiene hipoparatiroidismo, ni can-
didiasis mucocutanea y tampoco tiene enfer-
medad de Addison que es la primera manifes-
tacion de tipo Il, que rara vez se presenta en la
vida adulta, si presenta prediabetes segun cur-
va de tolerancia y glucosa en ayunas. Pero tiene
resistencia a la insulina, ya que presenta HOMA
IR (Homeostasis model assessment) elevado, y
en la diabetes mellitus tipo 1A hay déficit de in-
sulina, por lo cual se cataloga como tipo Il C.
Debuto en su juventud, en otros casos publica-
dos de tipo Il C han debutado en tercera edad,
en lugar de tiroiditis con hipotiroidismo lo cual
nos indica que debemos buscar este sindrome
sin importar la edad del paciente. También en
estudios de casos de poliglandular tipo Ill se ha
encontrado alta prevalencia de hipotiroidismo
por Hashimoto, en nuestro caso el paciente esta
con tirotoxicosis, pero eventualmente puede
hacer hipotiroidismo' 2. En una serie de casos,
de 107 pacientes con alteracion autoinmune de
tiroides, 103 tenia tiroiditis de Hashimoto y en-
fermedad de Graves* ademas de coexistir con

enfermedades gastrointestinales autoinmunes
como enfermedad celiaca, gastritis crénica au-
toinmune, que no presenta nuestro paciente®.
Tiene anticuerpos antinucleares negativos, lo
que descarta otras enfermedades autoinmunes
no endocrinas, ya que no solo se usan para lu-
pus, también pueden estar presentes en hepa-
titis autoinmune, sindrome de Sjogren, artritis
reumatoide, polimiositis, enfermedad mixta del
tejido conectivo. Esto es importante ya que en
otras publicaciones se ha visto otras enferme-
dades autoinmunes no endocrinas que pueden
estar presentes?.

Nuestro paciente presenta vitiligo, que fue
su primera enfermedad y posteriormente con
hipotiroidismo, en las otras publicaciones pri-
mero se presentd con enfermedad autoinmu-
ne; en todo paciente con vitiligo se debe buscar
enfermedades autoinmunes como diabetes
mellitus tipo 1, enfermedad de Addison, ane-
mia perniciosa.

Debido a que en la tiroiditis autoinmune y
en vitiligo aparecen otras enfermedades auto-
inmunes, en el paciente se debera enviar anti-
cuerpos especificos para artritis reumatoide,
enfermedad celiaca, anémia perniciosa, y ver
el posible riesgo a futuro para desarrollar estas
enfermedades?.

Podemos sospechar sindrome poliglandular
en cualquier paciente con enfermedad endo-
crina autoinmune, en nuestro caso se sospechoé
por la presencia de vitiligo y luego tiroiditis, por
lo cual se recomienda realizar algunas pruebas,
segun los hallazgos clinicos, antecedentes y el
tipo de sindrome poliglandular que se busque;
entre estas pruebas estan los test funcionales:
Hemograma, sodio, potasio, calcio, glicemia
ayunas, TSH, T4 libre, niveles cortisol, testoste-
rona y auto anticuerpos contra: glutamato des-
carboxilasa, tiroperoxidasa, receptor de TSH?,
Hidroxilasa, corteza suprarrenal, células pa-
rietales, factor intrinseco, transglutaminasa3®.
En otras publicaciones de tipo Ill se realizaron
pruebas de cortisol y anticuerpos para buscar
enfermedad suprarrenal, en nuestro paciente
aun no se han realizado algunas pruebas ya
que no presenta manifestaciones de enferme-
dad suprarrenal, datos de hipoparatiroidismo,
enfermedad hepatica o anemia macrocitica; sin
embargo se pueden realizar a futuro ya que la
presentacion de daio en diferentes érganos
ocurre a largo plazo, en el deberemos medir
anticuerpos anti glutamato descarboxilasa, anti
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insulina, anti células parietales, antigliadina,
cortisol, testosterona, por ahora no sabemos
sobre su salud reproductiva®'%. Algunas de es-
tas pruebas aun no se han realizado en nues-
tro paciente por limitantes econémicas. En los
otros casos no se habla de presencia de sin-
drome metabdlico, y es una variante que no se
toma en cuenta, es importante recordar que el
paciente con enfermedad tiroidea tiene altera-
ciones metabolicas que pueden predisponer a
hipotiroidismo. Nuestro caso no cumple crite-
rios de sindrome metabdlico, pero si tiene ries-
go de padecerlo, es interesante ya que presenta
sobrepeso, cuando en las tiroiditis lo usual es
pérdida de peso, por ahora sin hipertension
arterial, alteracion frecuente en trastornos ti-
roideos, tampoco tiene dislipidemias, pero si
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