SiINDROMES POLIGLANDULARES AUTOINMUNES

Introduccion

Los sindromes poliglandulares autoinmunes (SPA) se caracterizan por la coexistencia en un mismo
individuo de dos o mas enfermedades autoinmunes que afectan al sistema endocrino. Los SPA pueden
pueden tener asociadas otras enfermedades de naturaleza autoinmune no endocrinas, tanto 6rgano
especificas (hepatitis autoinmune, anemia perniciosa, vitiligo) como sistémicas (lupus, artritis reumatoide)

Clinica y diagnéstico

Caracteristicas diferenciales de los SPA

SPA tipo 1. APECED

SPA tipo 2 (y variantes*) IPEX
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Candidiasis mucocutanea,
hipoparatiroidismo,
insuficiencia adrenal

Caracteristicas
clinicas principales

Insuficiencia adrenal,
DM tipo 1, enfermedad
tiroidea autoinmune

Diabetes tipo 1, enteritis
autoinmune, eczema

* SPA tipo 3 esta definido como la asociacion de enfermedad tirnidea autoinmune junto ¢on cualquier otra enfermedad autoinmune diferente
de insuficiencia adrenal. Seria el SPA mas frecuente (3-4% de la poblacion), genéticamente no diferente del SPA2.

Manifestaciones clinicas (SPA tipo 1/SPA tipo 2)

Hipofisitis — % A

Sindrome ——————*

SPA 1: 76-100%
SPA2: 1-2%

de Sjdégren

Hipoparatiroidismo

Alopecia

23 Miastenia gravis

Vitiligo

SPA 1:22- 300% Insuficiencia
SPA2: 100% adrenal

Urticaria ———

Psoriasis ———

La prevalencia de las enfermedades endocrinas
autoinmunes es diferente seguin tipo SPA

Hepatitis
autoinmune

Enfermedad

tiroidea SPA 1: 4-36%
autoinmune SPA2: 69-82%
Lupus

eritematoso

Gastritis autoinmune
Anemia perniciosa

SPA 1: 0-12%

Diabetes tipo 1
SPA2: 30-50%

Celiaca

Hipogonadismo SPA 1: 17-40%
primario SPA2: 4-9%

La enfermedad tiroidea autoinmune en
la enfermedad endocrina autoinmune
mas prevalente en todos los SPA
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Despistaje y enfoque terapéutico
Todos los pacientes con una enfermedad autoinmune
deben considerarse como casos de riesgo para la
Despistaje serolégico peribdico aparicién de otros procesos autoinmunes. La realizacion
de pruebas de deteccion seroldgica permite realizar un
diagndstico precoz disminuyendo morbilidad y mortalidad.
En los pacientes con SPA esta actitud expectante se debe

mantener de por vida. Y esto es extensible para los
familiares de primer grado.

Inmunofenotipo de los SPA

SPAtipo1  Anticuerpos anti-interferon omega/alfa. Anticuerpos anti-21-OH, anticuerpos anti-NALP5
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Despistaje funcional Despistaje serologico familia
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Tratamiento Tratamiento

SPAtipo2  Anticuerpos anti-21-OH, anti-GAD, anti IA2, anti-Zn8, Anticuerpos anti-TPOs, TSI

IPEX Anticuerpos anti-GAD, anti-lIA2. Anticuerpos anti-TPOs, Hiper IgE.

Manejo clinico SPA

Evaluar/evitar las complicaciones de las enfermedades ya detectadas:
Crisis adrenal (insuficiencia suprarrenal)
Crisis hipo/hipercalcémica (hipoparatiroidismo autoinmune)
Control glucémico adecuado (DM tipo 1)
Cetoacidosis, hipo/hiperglucemia (DM tipo 1)
Complicaciones macro y microangiopaticas (DM tipo 1)

Tratamiento
Tratamiento sustitutivo adecuado en cada caso (insulina, glucocorticoides, mineralocorticoides, tiroxina, antitiroideos,
calcio, vitamina D, PTH, estrogenos, etc.)
Evitar y vigilar interacciones farmacolégicas
Asegurar cumplimiento terapéutico

SPA tipo 1
Tratamiento candidiasis mucocutanea
Funcién gastrointestinal

Sospecha/despistaje de otras enfermedades autoinmunes en pacientes y familiares

Otros aspectos clinicos

Exploracion fisica completa

Valoracién pruebas de laboratorio muy amplia

Otros procedimientos diagndsticos (SPA tipo 1):
Gastroscopia. TAC térax
Exploracién ORL

Medidas preventivas:
Inmunizaciones
Tarjeta identificativa Insuficiencia adrenal. Recomendaciones para diasde baja por enfermedad
Tarjeta identificativa hipoparatiroidismo

No olvides...

1. Los SPA constituyen una serie de cuadro clinicos caracterizados por la disfuncién de multiples glandulas endocrinas como consecuencia de la
pérdida de tolerancia inmunolégica. En los SPA monogénicos (SPA tipo 1 e IPEX) el diagnéstico es genético.

2. Son cuadros crénicos caracterizados por la presencia de anticuerpos circulantes e infiltracion linfocitaria que algunas ocasiones produciran fallo
glandular. El conocimiento del inmunofenotipo de cada SPA permitira realizar un diagnéstico precoz.

3. Existen muiltiples interacciones en la clinica y en el tratamiento por la presencia de varias enfermedades autoinmunes en un mismo paciente.
4. Los SPA son cuadros complejos que precisan un abordaje multidisciplinar prolongado a pacientes y familiares.



