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Hiperpigmentacion cutanea. Llave hacia el diagnostico de un
sindrome poliglandular autoinmune.

Cerdan Marta, Ropero Esther, Nadal Mariona, Blanco Anna, Escola Laura, Diez Rosarlo.
Consorcl Sanitari del Maresme

Caso clinico:
Mujer 11 anos + 4 meses de rechazo de la ingesta, pérdida de peso,
irritabilidad, amenorrea secundaria

Sospecha de TCA (trastorno conducta alimentaria).

De forma aguda presenta cuadro de mareos, astenia, vOMItOS
postprandiales y tendencia a la hipotension, en la analitica sanguinea se
detecta Na 118mmol/L y K 5.3mmol/L. Al reexplorar se objetiva
hiperpigmentacion cutanea y de encias.

Se sospecha insuficiencia suprarrenal gue se confirma objetivando cortisol
Indetectable con ACTH aumentada en sérum. Se instaura tratamiento con
hidrocortisona vy fludrocortisona.

La insuficiencia suprarrenal consiste en la secrecion inadecuada de hormonas adrenocorticales
(glucocorticoides, mineralcorticoides y androgenos suprarrenales).

La ISP puede ser primaria, secundaria o terciaria segun el defecto se localice a nivel suprarrenal (enfermedad
de Addison (EA)), hipofisario o hipotalamico.

En la EA, como en nuestro caso, existe disfuncion de la corteza suprarrenal, con elevacion secundaria de
hormona corticotropa (ACTH) y actividad de renina plasmatica.

La hiperpigmentacion de la piel y las mucosas se produce por el efecto de la hormona melanocitoestimulante
(MSH) sobre la produccion de melanina. Esta hormona se encuentra aumentada en los procesos en los que
hay un incremento de la ACTH, ya gue ambas hormonas tienen como precursor la proopiomelanocortina

La EA de causa autoinmunitaria puede aparecer como enfermedad aislada o formar parte de un sindrome
poliglandular autoinmunitario (SPA).

Un SPA se define como la coexistencia de, al menos, dos enfermedades glandulares autoinmunes. Se
distinguen dos tipos fundamentales, el tipo 1 incluye principalmente hipoparatiroidismo (80-90%), candidiasis
mucocutanea (75-80%) e insuficiencia suprarrenal primaria (60-70%); mientras que en el 2 aparecen
Insuficiencia suprarrenal primaria (100%), enfermedad tiroidea autoinmune (70-75%) y diabetes tipo 1 (50-
60%).

Nuestra paciente presenta adrenalitis autoinmune (antli 21 hidroxilasa y antl capsula suprarrenal
positivos), ademas de hipotiroidismo por tiroiditis autoinmune (TSH 12.3Ul/mL, T4 0.99ng/dl vy
anticuerpos anti TPO positivos), cumpliendo criterios para diagnosticarla de Sindrome
poliglandular autoinmune tipo 2.

La ISP es una entidad poco frecuente en pediatria, su clinica es inespecifica y de presentacion insidiosa,
dificultando a menudo su diagnostico y pudiendo llegar a suponer un riesgo potencialmente letal a sufrir
una crisis adrenal. De aqui la importancia de, ante clinica compatible, sospecharla para no demorar su
tratamiento.
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