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RESUMEN

Los sindromes poliglandulares autoinmunes
(SPA) se definen por la disfuncion de dos o mas
glandulas endocrinas asociados a otras enfer-
medades autoinmunes. El tipo 111 se caracteriza
por enfermedad tiroidea autoinmune en ausen-
cia de insuficiencia suprarrenal. Presentamos el
caso de una mujer de 33 afios con anteceden-
te de purpura trombocitopénica inmune (PTT)
que ingreso por hemorragia digestiva alta con
melena, equimosis difusas y trombocitopenia
severa refractaria a corticoides e inmunoglobu-
linas. Durante el estudio se detectd infeccion
por Helicobacter pylori y, mediante interroga-
torio dirigido, sintomas crénicos compatibles
con hipogonadismo e hipertiroidismo. Los es-
tudios hormonales e inmunolégicos confirma-
ron insuficiencia ovérica primaria con gonado-
trofinas (FSH y LH) elevadas y estradiol bajo,
ademas de enfermedad de Graves con hormona
estimulante de tiroides (TSH) suprimida y an-
ticuerpos antiperoxidasa tiroidea (anti-TPO)
y anti receptor de la hormona tiroestimulante
(anti-TRAD) positivos. Se descarté compro-

SUMMARY

Autoimmune  polyglandular  syndromes
(APS) are defined by dysfunction of two or more
endocrine glands associated with other auto-
immune diseases. Type Il is characterized by
autoimmune thyroid disease in the absence of
adrenal insufficiency. We report the case of a
33-year-old woman with prior immune throm-
bocytopenic purpura (ITP) who was admitted
for upper gastrointestinal bleeding with mele-
na, diffuse ecchymoses, and severe thrombocy-
topenia refractory to corticosteroids and immu-
noglobulins. During evaluation, Helicobacter
pylori infection was detected and, through tar-
geted questioning, chronic symptoms compat-
ible with hypogonadism and hyperthyroidism
were identified. Hormonal and immunologic
studies confirmed primary ovarian insufficiency
with elevated FSH and LH and low estradiol,
together with Graves’ disease with suppressed
TSH and positive anti-TPO and anti-TRAb an-
tibodies. Adrenal involvement was excluded.
The final diagnosis was APS type Illc. This rare
association highlights the importance of endo-
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miso suprarrenal. El diagndstico final fue SPA
tipo Illc. Esta asociacion poco frecuente desta-
ca la importancia del cribado endocrinolégico
en pacientes con enfermedades autoinmunes
para diagndstico temprano integral.

Palabras clave: sindrome poliglandular,
insuficiencia ovarica primaria, enfermedad de
Graves, purpura trombocitopénica inmune, en-
fermedades autoinmunes

INTRODUCCION

Los sindromes poliglandulares son en-
tidades caracterizadas por la disfuncion si-
multanea de dos o mas glandulas endocrinas
mediado por un mecanismo autoinmune aso-
ciado, ademas, a otras patologias autoinmu-
nes que tienen como diana a un 6rgano no
endocrino .

Estos sindromes tienen presentaciones
heterogéneas de acuerdo a la combinacion
de patologias autoinmunes que se presenten.
Teniendo en cuenta esto, de acuerdo a las
asociaciones mas frecuentes pueden agru-
parse o clasificarse en 4 grandes grupos @:
Tipo I, donde es frecuente la asociacion en-
tre la afectacion de la glandula suprarrenal,
paratiroides y candidiasis mucocutanea, Tipo
IT donde se asocia la patologia suprarrenal,
tiroidea y pancreatica (diabetes mellitus tipo
1), Tipo III, cuya principal caracteristica es
la ausencia de un componente suprarrenal y
la presencia de afectacion tiroidea + otra pa-
tologia con componente autoinmune, en ese
contexto se pueden contemplar otros 4 sub-
tipos de acuerdo a la patologia con la cual
se asocia, y el Tipo IV, la cual agrupa otras
combinaciones menos frecuentes que no se
incluyen en los grupos anteriores.

Dentro de los subtipos conocidos en el
sindrome poliglandular tipo III, existen com-

crine screening in patients with autoimmune
diseases to achieve early and comprehensive
diagnosis and management.

Keywords: autoimmune polyglandular sin-
drome, Graves’disease, primary ovarian insuf-
ficiency, immune thrombocytopenic purpura,
autoimmune diseases

binaciones mas frecuentes que otras, siendo
la gastritis atrofica, anemia perniciosa, dia-
betes mellitus tipo 1 y enfermedad celiaca
las asociaciones que mayormente se asocian
a las enfermedades tiroideas. Sin embargo,
existen asociaciones menos frecuentes, pero
que estan descritas en la literatura, entre ellas
la parpura trombocitopénica inmune y la in-
suficiencia gonadal primaria @.

Se presenta este caso por la presencia
concomitante y atipica de patologia tiroidea,
gonadal y hematoldgica autoinmune en au-
sencia de componente suprarrenal compa-
tible con el sindrome poliglandular tipo III
subtipo 3C.

CASO CLiNICO

Paciente de sexo femenino de 33 afios
de edad, de profesion Ingeniera Agrénoma,
estado civil soltera, diagnosticada en el afio
2016 con purpura trombocitopénica inmune
que recibio tratamiento con metilpredniso-
lona y posteriormente prednisona con bue-
na respuesta. Acude por cuadro de 5 dias
de evolucion de dolor de inicio brusco en
region epigastrica, tipo urente. Horas poste-
riores presenta equimosis y petequias difusas
en extremidades y episodio de melena en 2
oportunidades por lo cual acude a nuestro
servicio de urgencias. Ante cuadro actual de
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la paciente y teniendo en cuenta su antece-
dente hematologico de base, se solicita ana-
litica de rutina que retorna con valores de Hb
13,1 g%, Hto 37,6% y plaquetas de 10.000
cel/mm3 e inicia nuevamente, por sugeren-
cia del servicio de hematologia, bolos de
metilprednisolona durante 5 dias + inmuno-
globulinas IV por 2 dias, sin respuesta sa-
tisfactoria.

En contexto de refractariedad al trata-
miento inicial, se estudian causas de mala
respuesta y causas secundarias de purpura
trombocitopénica, se envian muestras para
serologias virales que retornan negativas,
antigenos fecales de Helicobacter pylori que
retornan positivas lo cual se asume ésta como
causa secundaria de PTI y se inicia terapia
erradicadora con mejoria parcial del nivel del
plaquetas (ingreso: 10.000 cel/mm3, ultimo
hemograma hasta la fecha: 60.000 cel/mm3).

En nuevo interrogatorio con la paciente,
ella refiere una historia de 2 afos de evolu-
cion de amenorrea asociado a intolerancia al
calor, palpitaciones ocasionales y aumento
del apetito sin aumento de peso. En ese con-
texto, se envian muestras para dosaje de Go-
nadotrofinas (FSH y LH), estradiol, prolacti-
na, y perfil tiroideo (fT4 y TSH) que retornan
con FSH: 68,50 mUI/mL (V.N:12,5 mUl/
mL), LH: 36,6 mUI/mL (V.N:12,6 mUI/mL),
Estradiol: inferior a 5 pg/mL (V.N: 13 a 166
pg/mL), prolactina: 1,09 ng/mL (V.N: 0,92
a 1,68 ng/mL), TSH: 0,083 pUI/mL (V.N:
0,270 a4,2 pUI/mL) y fT4: 5,68 ng/dL (V.N:
5,10 a 14,10 ng/dL), compatibles con insu-
ficiencia ovarica primaria e hipertiroidismo
subclinico. Se envian muestras para anti-
cuerpos anti-TPO IgG (97,8 Ul/mL para un
V.N: 34 Ul/mL) y anti-TRAb (2,73 UI/L para
un V.N: 1,75 UI/L) que retornan positivos y
se certifica el diagnostico de enfermedad de
Graves e insuficiencia ovarica primaria.

Debido a la asociacion de disfuncion ti-
roidea autoinmune asociada a otras 2 patolo-
gias de mecanismo similar, es decir, autoin-
mune, se sospecha de un probable sindrome
poliglandular. Para determinar el tipo especi-
fico, se envian muestras para cortisol AM y
ACTH para determinar probable afectacion
suprarrenal, que retornan en rango y dosaje
de anticuerpos anti-21-OH-hidroxilasa que
retornan negativos, con lo cual se descarta
presencia de compromiso suprarrenal y se
cataloga como un sindrome poliglandular
tipo III, especificamente subtipo 3C. Recibid
tratamiento de sustitucion hormonal para la
afectacion ovarica y se expecto el inicio de
antitiroideos ante patologia tiroidea subcli-
nica. Se observd mejoria de los valores de
plaquetas en el hemograma de control diario
(altimo control: 100.000 cel/mm3) y se pudo
lograr el alta de manera favorable con planes
de seguimiento al alta con el servicio de en-
docrinologia, hematologia y ginecologia.

DISCUSION

Los sindromes poliglandulares autoin-
munes se definen por la afectacion de varios
organos endocrinos y no endocrinos media-
dos por un mecanismo autoinmune y que
condiciona una alteracion de sus funciones
normales. Generalmente esta mediado por
disregulacion de la inmunidad celular y, en
algunos casos, formacion de autoanticuerpos
y tiene como base patogénica un patron de
herencia poligénica (mutacion del gen AIRE
en el tipo I y variantes del HLA en el tipo II
y III) en asociacion con factores ambientales
como pueden ser exposicion a virus, toxicos,
medicamentos, etc @,

Especificamente en cuanto al sindrome
poliglandular autoinmune tipo III, esta cons-
tituido por una enfermedad tiroidea autoin-
mune asociado a otras 2 o mas enfermedades
autoinmunes en ausencia de insuficiencia
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suprarrenal. En el caso de nuestra paciente,
presento inicialmente una enfermedad hema-
tologica autoinmune, purpura trombocitopé-
nica inmune, que posteriormente, en el lapso
de 1 afo, se constatd un hipertiroidismo con
anticuerpo anti-TRAD positivo confirmando
la enfermedad de Graves-Basedow y una in-
suficiencia ovarica primaria por la presencia
de Estradiol disminuidos y dosaje de Gona-
dotrofinas (FSH y LH) elevadas. Como el
criterio que la define es la presencia de pa-
tologia tiroidea autoinmune estrictamente,
puede presentarse muy frecuentemente en
asociacion de otras patologias autoinmunes
de distinta indole dando un amplio espectro
de presentaciones, como se ve en un caso
similar de un paciente vardn proveniente de
Honduras que fue diagnosticado con tiroidi-
tis autoinmune, el criterio que lo define como
sindrome poliglandular tipo III, en combina-
cion con vitiligo y diabetes mellitus tipo 1,
otras dos patologias no endocrinas de me-
canismo autoinmune ©®. Asimismo, en otro
caso se puede ver el de una paciente, mujer,
de 26 afios diagnosticada de tiroiditis autoin-
mune, vitiligo y enfermedad celiaca y el caso
de otra paciente, mujer, de 34 afios, diagnos-
ticada con hipotiroidismo, vitiligo y colangi-
tis biliar primaria © @,
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En el Paraguay existen pocos casos re-
portados, solo el caso de una paciente, mu-
jer, de 21 afios, conocida previamente con el
diagnostico de Lupus Eritematoso Sistémico
(LES) que requiri6 ingreso hospitalario por
un cuadro de cetoacidosis diabética con pre-
sencia de anticuerpos anti-GAD65 positivos,
compatibles con diabetes mellitus tipo 1, y
dosaje de anticuerpos anti-TPO positivos,
compatibles con cuadro de tiroiditis auto-
inmune. Cabe destacar que es mucho mas
prevalente en el sexo femenino, como en el
caso de nuestra paciente. Algo distintivo en
nuestro caso es la asociacion con una pato-
logia hematoldgica de etiologia autoinmune,
purpura trombocitopénica inmune, cuya pre-
sencia suele ser poco frecuente, asi como la
insuficiencia ovarica primaria que suele ser
mas frecuente con los sindromes poliglandu-
lares de tipo II. Este caso presenta relevancia
al exponer como estos sindromes pueden pa-
sar desapercibidos o pueden ir manifestando-
se de forma secuencial, lo que demuestra la
importancia de hacer pruebas dirigidas para
objetivar estos trastornos en pacientes que ya
cuentan con el diagnostico de una patologia
autoinmune.
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