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Sindrome poliglandular autoinmune tipo IIIC:
reporte de un caso

@ CrossMark

Type III polyglandular autoimmune syndrome: A case report

El sindrome poliglandular autoinmune (SPA) comprende un
grupo de enfermedades autoinmunes de las glandulas endocrinas.
Puede ocurrir desde la infancia hasta la edad adulta tardia’.

Neufeld et al.? describieron la primera clasificacién de fallo poli-
glandular, el tipo I, monogenético, el cual es muy poco frecuente,
involucra hipoparatiroidismo, hipoadrenocorticismo y candidiasis
mucocutanea, en menor grado insuficiencia gonadal, alopecia, mala
absorcién y hepatitis crénica, presentandose con mayor frecuencia
entre los 3 y 5 afios de edad. El tipo II o sindrome de Sch-
midt, se caracteriza por insuficiencia adrenocortical, en asociacién
con enfermedad tiroidea y/o diabetes mellitus (DM) insulinode-
pendiente, en menor grado fallo gonadal, y/o otra enfermedad
autoinmune no endocrina como vitiligo o anemia perniciosa,
siendo mas frecuente en edades de 20-60 afios?. El tipo III pre-
senta concurrencia de enfermedad tiroidea autoinmune con otras
2 enfermedades autoinmunes que pueden incluir DM, anemia
perniciosa o una enfermedad autoinmune no endocrina como
vitiligo, alopecia, sarcoidosis, sindrome de Sjogren, artritis reuma-
toide o enfermedad celiaca, en ausencia de insuficiencia adrenal
primaria’.

EISPA tipo Il puede clasificarse en 3 subcategorias: IlIA tiroiditis
autoinmune con DM insulinodependiente, IlIB tiroiditis autoin-
mune con anemia perniciosa y IIIC tiroiditis autoinmune con
vitiligo y/o alopecia y/u otra enfermedad autoinmune 6rgano-
especifica?.

Se presenta el caso de un paciente varén de 92 afios, con antece-
dentes de DM tipo insulinodependiente a los 65 afios, hipertensién
arterial, enfermedad renal crénica estadio 1V, fibrosis pulmonar
por exposicién ocupacional a calderas, enfermedad cerebrovascular
con secuelas dadas por disfagia orofaringea y sindrome de inmo-
vilidad. Con historia familiar de DM en sus padres y hermanos.
Presenta un cuadro clinico de infeccién respiratoria aguda. Al
examen fisico: alerta con inmovilidad, palido y facies animica.
Signos vitales: tension arterial 100/70 mmHg, frecuencia cardiaca
55 latidos por minuto, 16 respiraciones por minuto, temperatura
37,8°C. En el cuello se palpaba bocio difuso; a la auscultacién pul-
monar habia murmullo vesicular y estertores tipo Velcro® en bases
pulmonares de predominio izquierdo; ruidos cardiacos ritmicos
sin soplos; abdomen normal; extremidades sin edemas, con ligera
hipotonia muscular, reflejos patelar con retardo en la fase de rela-
jaciéon; y a nivel de piel se observa xer6tica, alopecia en cabeza,
maculas hipo pigmentadas de bordes definidos, simétricos, algu-
nas blancas y otras rosadas con distribucion en extremidades y en
cara.

Los estudios paraclinicos se pueden observar en la tabla 1,
una radiografia de térax mostré atelectasia laminar izquierda e
infiltrados reticulares. Se hospitalizé al paciente con diagnéstico
de neumonia adquirida en la comunidad.

Se considera que el paciente presenta un SPA tipo Il en
la subcategoria C cumpliendo con las siguientes entidades: 1)
DM insulinodependiente por historia clinica; 2) tiroiditis auto-
inmune de Hashimoto con anticuerpos antiperoxidasa positivos

(58,9)y tiroglobulinaaumentada(116) e hipotiroidismo secundario
(TSH=94); 3) vitiligo evidenciado en el examen fisico por maculas
hipopigmentadas de distribucién acrofacial, ademas de alopecia®~’.
La anemia perniciosa, la cual se puede ver en cerca del 30% de los
pacientes con vitiligo!, se descart6 en este paciente, debido a que
tiene niveles normales de vitamina B12. Con respecto a la alope-
cia, hasta un 15% de estos pacientes pueden cursar con enfermedad
tiroidea autoinmune, como en este paciente’.

Se descart6 enfermedad de Addison o insuficiencia suprarrenal,
dado que el paciente tenia pruebas de cortisol en rango normal.
Se considerd, ya que pacientes con DM insulinodependiente tienen
riesgo de desarrollar enfermedad de Addison®. Este trastorno se
encuentra descrito en el SPA tipos Iy I1'2,

El SPA es la causa mas frecuente de infiltracién linfocita-
ria de las glandulas endocrinas con destruccién progresiva y
lenta de las mismas, que lleva a insuficiencia hormonal®. El SPA
tipo IIl es producto de una respuesta inmune celular y humo-
ral, lo cual estd asociado con un desbalance en la produccién de
citocinas liberadas por linfocitos T colaboradores, ademas pér-
dida de la capacidad auto-supresora de linfocitos auto-reactivos
mediados por la poblacién de linfocitos T reguladores®. Existe
infiltraciéon linfocitaria en las glandulas afectadas con autoanti-
cuerpos no 6rgano especifico contra antigenos de superficie de

Tabla 1
Resultados de laboratorio
Variable Rango de referencia, Valor del
adulto? paciente

Hematocrito (%) 35-48 34,5

Hemoglobina (g/dl) 12-16 11

Volumen corpuscular medio (um?) 80-96 93,8

Leucocitos (por mm?3/ul) 4.000-10.000 10.050

Conteo diferencial (%)
Neutroéfilos 45-69 66%
Linfocitos 15-50 23%
Monocitos 0-1 0,5%
Eosinofilos 0-0,5 0%
Plaquetas (por mm?/pl) 150.000-450.000 185.000
Sodio (mmol/I) 136-146 142
Potasio (mmol/l) 3,5-5 4,8
Cloro (mmol/l) 98-106 112
Creatinina (mg/dl) 0-5-1,1 1,8
Nitrégeno ureico (mg/dl) 6-20 55
Glucemia (mg/dl) 70-110 152
Triglicéridos (mg/dl) Menor de 150 136
HDL (mg/dl) Mayor de 40 26
Colesterol total (mg/dl) Menor de 200 132
Albumina (g/dl) Mayor de 2,6 2,7
HbA1c (%) Hasta 5,6 6,8
Anticuerpos antiperoxidasa (Ul/ml) 0-35 58,9
Tiroglobulina (ng/ml) Hasta 55 116
TSH ultrasensible (mU/ml) 0,3-5,5 94
Vitamina B12 (pg/ml) 211-911 665
Cortisol (pg/dl) 6-23 20
Acido félico (ng/ml) >53 22

2 Los valores de referencia pueden ser afectados por miltiples variables, inclu-
yendo la poblacién de pacientes y métodos de laboratorio empleados. Los rangos
descritos son para personas adultas no embarazadas y sin condiciones médicas que
afecten los resultados.
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la tiroides, factor intrinseco, células pancreaticas y receptores de
insulina.

La presentacién clinica del SPA suele ocurrir por etapas. Se
manifiesta de forma inicial como una enfermedad endocrina de
etiologia autoinmunitaria, y tras unos meses o incluso afios, van
apareciendo otras, que no siempre son endocrinas, con lo que
llega a confirmar el diagnéstico®. El objetivo de hacer un estudio
detallado en estos pacientes con SPA radica en detectar pronto
las enfermedades autoinmunes y prevenir sus complicaciones!'?,
A este paciente se le traté la neumonia y se le manejé la DM
insulinodependiente y el hipotiroidismo secundario a la tiroidi-
tis.
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Hernia paraesofagica en el anciano con
cardiopatia. ;Hasta cuando se debe esperar para
operarle?

@ CrossMark

Paraesophageal hernia in the elderly with heart disease. For
how long must they wait for an operation?

Sr. Editor:

Debido al incremento en la esperanza de vida de la poblacién
espafiola en relacion con las mejoras en la calidad de vida y en la
atencién sanitaria de nuestro pais, los médicos estamos tratando
con mayor frecuencia a pacientes ancianos con hernias paraesofa-
gicas de larga evolucién, que les producen limitaciones importantes
en la alimentacién (vémitos, dolor toracico o abdominal, disfagia).

Sin embargo, algunos de ellos presentan enfermedades cardio-
pulmonares y no se les ofrece la valoracién por parte de cirugia para
considerar una solucién de la hernia por via laparoscépica.

En la actualidad, existe consenso entre los expertos sobre la
indicacién del tratamiento quirdrgico en todo paciente con una
hernia paraesofagica sintomatica si se encuentra en condiciones
de soportar la intervencién'~>. Por otra parte, estd claramente
demostrado en estos casos el beneficio de los procedimientos
programados sobre las intervenciones urgentes debidas a compli-
caciones agudas®.

Presentamos el caso de un varén de 86 afios con cardiopatia dila-
tada de origen isquémico (fraccién de eyeccién ventricular: 28%),
multiples stent coronarios, marcapasos por bloqueo A-V e hiperten-
sién arterial, sin deterioro cognitivo, que referia una larga historia
de hernia de hiato y pirosis. En los dltimos afios, el paciente tole-
raba mal la ingesta oral con vomitos y epigastralgias frecuentes. A
pesar de ello, llevaba una vida activa y era el principal cuidador de
su esposa, con secuelas de un ictus.

El anciano ingres6 en urgencias del hospital por agudizacion
del dolor abdominal y vémitos. Sus médicos le habian contrain-
dicado siempre una operacién por el elevado riesgo quirtrgico, a
pesar de la sintomatologia digestiva. Durante su ingreso, se observd
una gran hernia paraesofagica con volvulacién gastrica en medias-
tino sin signos de isquemia en dicho érgano (fig. 1). Tras solicitar
valoracién quirtrgica, se descomprimio el estbmago con una sonda
nasogastrica, obteniendo 1.500cc y una gran mejoria del dolor
abdominal. El paciente fue intervenido posteriormente realizando
una funduplicatura parcial tipo Dor con hiatoplastia posterior por
via laparoscépica. Se utilizaron presiones bajas en el neumope-
ritoneo (10 mmHg) y el paciente toler6 sin problemas las 3h de

Figura 1. Tomografia computarizada donde se aprecia gran parte del estémago her-
niado en el mediastino, sin signos de sufrimiento y el corazén con un marcapasos
intracavitario.
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