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RESUMEN

Las enfermedades autoinmunes de las glandulas enddcrinas pueden presentarse como entidades clinicas aisladas o
asociadas a otras enfermedades enddcrinas y de 6érganos no enddcrinos (sindromes poliglandulares). Quedan defini -
das en la actualidad en tres entidades: Tipo |, caracterizada por candidiasis mucocutanea y endocrinopatias multiples
(hipoparatiroidismo, enfermedad deAddison, falla gonadal, alopecia y hepatitis crénica); tipo Il, incluye diabetes me -
llitus tipo 1, enfermedad tiroidea autoinmune con enfermedad de Addison; tipo lll, es simplemente una asociacion de
enfermedad tiroidea autoinmune incluyendo diabetes mellitus tipo 1, anemia perniciosa, miastenia gravis, vitiligo y
alopecia. En su patogenia se presupone que es la misma en cada trastorno, que en pacientes con enfermedades indi -
viduales tales como diabetes mellitus o tiroiditis, y pueden ocurrir de manera simultanea en el mismo paciente por ra -
zones no conocidas.
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Autoimmune polyendocrinopathy. Presentation of one case.

ABSTRACT
The autoimmune diseases of the endocrine glands can appear as isolated clinical entities or be associated with anot
her endocrine or non-endocrine disorders (polyglandular syndromes). At present they are classified in three entities:
Type |, characterized by mucocutaneous candidiasis, multiple endocrinopathy (hypoparathyroidism, Addison disease,
gonadal failure, alopecia and chronic hepatitis); Type Il, incluiding type 1 diabetes mellitus, autoimmune thyroid di -
sease with Addison disease; type Ill an association of autoimmune thyroide disease, type 1 diabetes mellitus, perni -
cious anemia, myasthenia gravis, vitiligo and alopecia. The pathogenesis of these disorders is the same as in patients
with individual diseases, such as diabetes mellitus or thyroiditis. They may coexist with a different pathogenesis for
unknown reasons.
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INTRODUCCION

Las enfermedades autoinmunes de las glandu-
las endocrinas pueden presentarse como entidades
clinicas aisladas o asociadas a otras enfermedades
endécrinas y de 6rganos no enddcrinos (sindromes
poliglandulares); este sindrome fue descrito por
primera vez en 1926 por Schmidt, quien relat6 la
asociacion de hipotiroidismo y enfermedad de Ad-
dison, como resultado del estudio anatomopatolé-
gico del tejido tiroideo y de la glandula suprarre-
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nal. Aunque Carpenter en 1964 describié la fre-
cuente asociacion del sindrome de Schmidt con
diabetes mellitus, no fue hasta 1980 cuando Neu-
feld introdujo el término de sindrome poliglandu-
lar autoinmune. De esta forma quedan definidas
en la actualidad las endocrinopatias mdultiples en
tres entidades: Tipo |, sus manifestaciones clinicas
son candidiasis mucocutanea y endocrinopatias
multiples y se presenta en la nifiez; los pacientes
inicialmente desarrollan candidiasis e hipoparati-
roidismo, sin embargo, la mitad de los pacientes
también desarrollan enfermedad de Addison, falla
gonadal, alopecia y hepatitis crénica. El tipo Il in-
cluye Diabetes Mellitus tipo 1, enfermedad tiroi-
dea autoinmune con enfermedad de Addison,
también es conocido como sindrome de Schmidt,
es visto en mujeres, en la 22y 32 década de la vida.
La mayoria de los casos son familiares. El tipo Il es
simplemente una asociacion de enfermedad tiroi-
dea autoinmune con otros dos desérdenes autoin-
munes, incluyendo Diabetes Mellitus tipo |, ane-
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mia perniciosa o0 a un desorden autoinmune no en-
docrino 6rgano-especifico como Miastenia Gravis
en ausencia de enfermedad de Addison. Sin em-
bargo, atendiendo a su patogenia similar, este sin-
drome incluye también otras asociaciones menos
frecuentes, como vitiligo y alopecia, entre otras;
los primeros signos de endocrinopatia aparecen
por lo general, en la vida adulta, la mayoria de los
sujetos afectados son del sexo femenino y en gene-
ral, la enfermedad es esporadica.

El sindrome poliglandular corresponde a la aso-
ciacion de distintas endocrinopatias causadas por
la accién de los autoanticuerpos a los linfocitos T
activados frente a diversas proteinas de las células
de las glandulas endécrinas (Diabetes mellitus tipo
1) ya sea estimulando los 6rganos diana (enferme-
dad de Graves-Basedow) o bloqueando la funcion
hormonal (hipotiroidismo). La enfermedad endé-
crina autoinmune es la causa mas comun de infil-
tracion linfocitaria inicial con destrucciéon progresi-
vay, a menudo lenta de las glandulas que conduce
finalmente a insuficiencia hormonal con necrosis
celular. Esto introduce el concepto de que la po-
liendocrinopatia autoinmune no presupone siem-
pre la manifestacion clinica de cada una de las en-
fermedades del sindrome. La poliendocrinopatia
autoinmune es consecuencia de la pérdida de la
inmunotolerancia frente a las propias proteinas
antigénicas. La razén por la cual en un momento
determinado de la vida se pierde la inmunotole-
rancia no es bien conocida; algunas hipdétesis su-
gieren como posibles causas la pérdida de la ca-
pacidad de supresién de las clonas autorreactivas,
la liberacién de antigenos habitualmente no ac-
cesibles al sistema autoinmune o a la reaccidn
cruzada entre autoantigenos y antigenos extra-
fios al organismo.

Figura. 1 Manchas acrémicas en manos compatibles
con vitiligo.

30 Rev. Mex. de Neuroci. 2002; 3(2)

REPORTE DE UN CASO

Masculino de 27 afios con los antecedentes de
madre con hipertensidn arterial, tabaquismo y al-
coholismo positivos, apendicectomia hace 6 afios
con complicacion de peritonitis que amerité nueva
reintervencién quirdrgica; desde hace 5 afios man-
chas acrémicas en manos, pene, rodillas y pie; des-
de hace 3 afios crecimiento de glandula tiroides, se
le diagnosticé hipertiroidismo y recibié manejo
con yodo radioactivo.

Su padecimiento actual lo inicia en noviembre
de 1999 en forma insidiosa con ptosis palpebral iz-
quierday 15 dias después la misma sintomatologia
del otro lado de predominio vespertino; posterior-
mente y sin especificarse tiempo se agrega dificul-
tad para la masticacion y degluciéon, durante una
conversacion nota disminucién progresiva del tono
de la voz y tres meses después se agrega diplopiay
debilidad generalizada de predominio vespertino.

Signos vitales normales. Minimo crecimiento de
glandula tiroides y multiples manchas acrémicas
en diferentes regiones del cuerpo, con predominio
en prominencias 6seas. Exploracion neuroldgica:
Diplopia horizontal, limitacién a la abduccién ocu-
lar bilateral de predominio izquierdo, reflejo nau-
seoso disminuido, pruebas de fatigabilidad positi-
vas (a la mirada sostenida en supraversion y al con-
tar en voz alta del uno al cien). Tono y trofismo
normal, fuerza 4/5 generalizada, reflejos miotati-
cos ++. Resto de la exploraciéon neurolégica nor-
mal. Estudios de laboratorio: Perfil tiroideo, TSH 0

Fig. 1 Manchas acrdmicas en pies compatibles con
vitiligo.



U/ml, T4 22.67 g/dl, T3 3.1 ng/dl, captacién de T3
0.97. Gamagrama tiroideo, que muestra bocio di-
fuso toxico. EKG con taquicardia sinusal. Prueba de
estimulacion repetitiva positiva, con decremento
en la amplitud del potencial de accion del 20%.
TAC de térax y pruebas de funcién respiratoria
normales. Anticuerpos antirreceptor de acetilcoli-
na positivos.

DISCUSION

Existe poca informacion acerca de la patogenia
especifica de estos desdrdenes; se presume que €s
la misma en cada desorden que en pacientes con
enfermedades individuales tales como Diabetes
Mellitus o Tiroiditis. Se han identificado antige-
nos comunes y cofactores genéticos potenciales,
asi como autoanticuerpos o6rgano-especificos y
defectos pobremente definidos en la inmunidad
celular, ademas hay una fuerte asociacién con
HLA-DR3 en los sindromes tipo Il y tipo Ill. Desde
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hace mucho tiempo se sabe que estas patologias
pueden ocurrir de manera simultanea en el mis-
mo paciente por razones no conocidas, como es el
caso del paciente que presentamos, el cual se
puede clasificar como sindrome poliglandular ti-
po lll, por la asociacion de Hipertiroidismo, Mias-
tenia gravis y vitiligo.
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