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Serositis recidivante como manifestacion de
sindrome poliglandular autoinmune tipo 2
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El sindrome poliglandular autoinmune (SPGA) tipo 2 se ca-
racteriza por la presencia de disfuncién inmune en dos o
mas glandulas endocrinas, produciendo con mayor frecuen-
cia insuficiencia suprarrenal, enfermedad tiroidea autoinmu-
ne y diabetes mellitus (DM) tipo 1. Habitualmente se consi-
dera equivalente del sindrome de Schmidt, aunque la
descripcién inicial de este iltimo corresponde a dos casos
con insuficiencia suprarrenal y tiroiditis autoinmune como
Gnicos hallazgos patolégicos. Su inicio es en la edad adulta,
con un patrén de herencia poligénica’. La asociacién de se-
rositis con esta entidad es excepcional, motivo por el que
consideramos de especial interés la descripciéon del siguien-
te caso clinico.

Un varén de 43 afios ingresa en 2003 por cuadro de dolor
centrotoracico de aumento con la inspiracién y el decibito
asociado a dificultad respiratoria de varias horas de evolu-
cién. En el interrogatorio dirigido referia ademas pérdida de
10 kg y tez més morena en el Gltimo afno. En la exploracion
la presion arterial era de 85/65, con una frecuencia cardia-
ca de 110 Ipm e hiperpigmentacién generalizada, méas mar-
cada en aréolas mamarias y pliegues palmares. El paciente
habia sido diagnosticado de hepatitis crénica por virus de la
hepatitis C y enfermedad de Graves que precisé tiroidecto-
mia total 5 afios antes, por lo que recibia tratamiento susti-
tutivo con tiroxina. Como antecedentes familiares destacaba
la existencia de DM tipo 2 en su madre y enfermedad de
Graves en una hermana. Para el estudio del cuadro que mo-
tivd el ingreso se realizé un ecocardiograma donde se apre-
ci6 derrame pericardico de moderada cuantia. En los anali-
sis sanguineos se determinaron los siguientes valores:
glucosa, 53 mg/dl; Na*, 131 mEq/l; K*, 5,7 mEq/l; corti-
sol basal, < 1 pg/dl con positividad de los anticuerpos anti-
21-hidroxilasa (892 U/ml). Con estos datos se instaurd tra-
tamiento con hidrocortisona, experimentando una mejoria
notable de su estado general y desaparicion del derrame pe-
ricardico en ecocardiografia realizada 48 horas después.
Seis meses después reingresa por dolor retroesternal de ca-
racteristicas pleuriticas con aumento progresivo en intensidad
de 4 dias de evolucién. Un ecocardiograma confirmé la exis-
tencia de derrame pericardico moderado de distribucién uni-
forme. En andlisis se evidencié una glucemia de 359 mg/dl.
Se determiné la enzima convertidora de angiotensina y se
realiz6 estudio de autoinmunidad con anticuerpos antinu-
cleares, anticuerpos antiantigenos extraibles del ntcleo, anti-
cuerpos anticitoplasma de neutréfilos, inmunocomplejos cir-
culantes y complemento, cuyos resultados fueron normales
0 negativos. Se realiz6 una tomografia axial computarizada
toracoabdominal donde se apreciaron miiltiples adenopatias
mediastinicas de pequefio tamafio como uUnica alteracion.
Ante estos hallazgos, unidos a la presencia de una prueba de
la tuberculina positiva, se practico una mediastinoscopia
diagnéstica que demostré cambios antracéticos inespecifi-
cos con cultivo de micobacterias negativo. El paciente fue
tratado con insulina, hidrocortisona, fludrocortisona y levo-
tiroxina, con resolucién nuevamente del derrame pericardi-
co. Desde entonces se mantiene asintomatico.

El paciente descrito tiene un SPGA en base a la presencia
de enfermedad de Graves, insuficiencia suprarrenal primaria
y DM insulinodependiente, destacando que tanto la insufi-
ciencia suprarrenal como la DM debutan con una pericardi-
tis aguda con derrame pericardico, con resolucién del mis-
mo tras la introduccién de tratamiento sustitutivo. Aunque la
asociacion de pleuropericarditis con hipotiroidismo es bien
conocida, existen menos de diez casos en la literatura don-
de se relacione serositis con SPGA #*. Estos pacientes son

habitualmente mujeres y la endocrinopatia se diagnosti-
ca habitualmente antes de la serositis, aunque también pue-
de ser coincidental o descubrirse posteriormente. En los ca-
sos referidos existe afectacién a nivel pleural o mas frecuen-
temente pericardica, y en la mayoria de los pacientes en los
que se realizé estudio del liquido se evidencié un exudado,
lo que nos indica la existencia de inflamacién serosa. Aun-
que la teoria mas aceptada para la formacién de serositis es
autoinmune, se desconoce si los complejos inmunes circulan-
tes que aparecen son verdaderamente patogénicos, va que
no se han podido demostrar en liquido o tejidos de serosas.
En este sentido muchos pacientes tienen inmunocomplejos
circulantes en sangre y no desarrollan serositis, y otros, como
en nuestro caso, tienen un estudio de autoinmunidad negati-
vo, por lo que no se puede confirmar esta teoria patogénica.
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