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RESUMEN

Introduccion: los sindromes poliglandulares son la asociacion de dos o mas
enfermedades del sistema endocrino asociadas a otras dolencias de causa
autoinmune. Generalmente se trata de hipofunciones glandulares, excepto en el
caso del tiroides, en el que puede aparecer tanto como hipo o hiperfuncion.
Objetivo: describir la técnica anestésica de urgencia del sindrome poliglandular
autoinmune tipo II.

Caso clinico: se reporta un caso, sobre el procedimiento anestésico del sindrome
poliglandular autoinmune tipo II o Schmidt, en una paciente que se anuncié para
tratamiento quirdrgico de urgencia con el diagnédstico de colecistitis aguda, en el

Hospital Universitario Manuel Ascunce Domenech.

DeCS: ENFERMEDAD DE ADDISON; ESTUDIOS DE CASOS;
POLIENDOCRINOPATIAS AUTOINMUNES; COLECISTITIS AGUDA;
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ABSTRACT

Introduction: polyglandular syndromes are the association of two or more
diseases of the endocrine system associate to other ailments of autoimmune cause.
Generally, it is about glandular hypofunctions, except for thyroids, which may
appear as much hypo as hyperfunction.

Objective: to describe the anesthetic technique of urgency of type II polyglandular
autoimmune syndrome.

Clinical Case: a case is informed, on the anesthetic procedure of type II
polyglandular autoimmune syndrome or Schmidt’s, in a patient announced for
surgical treatment of urgency with acute cholecystitis diagnosis, at the University

Hospital Manuel Ascunce Domenech.

DeCS: ADISSON DISEASE; CASE STUDIES; POLYENDOCRINOPATHIES,
AUTOINMUNE; CHOLECTYSTITIS, ACUTE; ANESTHETIC/administration & dosage;
PATIENT CARE MANAGEMENT.

INTRODUCCION

Los sindromes poliglandulares tienen en comun ser la asociacion de dos o mas
enfermedades del sistema endocrino asociadas a otras dolencias de causa
autoinmune. Generalmente se trata de hipofunciones glandulares, excepto en el
caso del tiroides, en que puede aparecer tanto como hipo o hiperfuncién. Se
clasifican en tres grupos: tipo I, II y III; cada uno de ellos comprenden
asociaciones, herencia y modo de presentacién tipicos. Segin Takedo, et al, ! la
clasificacién fue d-escrita por Neufeld, Blizzard y Maclaren, pero desde el momento
de la clasificacién han existido avances importantes en el conocimiento de estos
sindromes.

El sindrome tipo I comienza generalmente durante el primer decenio de vida, en la
edad pediadtrica. También se le conoce como forma juvenil de los sindromes
poliglandulares autoinmunes. Para el diagndstico son suficientes dos de los
componentes de la triada siguiente candidiasis mucocutanea, hipoparatiroidismo e
insuficiencia suprarrenal. Pueden asociarse otros defectos endocrinos como
hipogonadismo o hipotiroidismo. Mas rara es la aparicion de diabetes.
Manifestaciones adicionales como vitiligo, distrofia ungueal, queratopatia, anemia

perniciosa o hipoplasia del esmalte dental lo pueden acompafiar también. El



numero de sistemas afectados aumenta con el tiempo. Es necesario el seguimiento
a largo plazo ya que ciertos componentes endocrinos pueden no aparecer hasta la
cuarta década de la vida. La herencia es de tipo autosdmico recesivo ligada a la
mutacion de un Unico gen situado en el cromosoma 21. Al gen mutado se le ha
lamado AIRE (regulador autoinmune), y presenta una penetracién del 100%, sin
haberse encontrado asociaciones con HLA en cuanto a herencia. Es caracteristica
una alta variabilidad en el niumero y presentacion de los componentes del
sindrome, lo que sugiere factores ambientales que modulan la aparicién de la
enfermedad. 2

El sindrome tipo II o de Schmidt presenta segun su descripcién diabetes mellitus,
insuficiencia suprarrenal vy tiroiditis. Para su diagndstico son precisas la coexistencia
de disfuncién corticoadrenal con diabetes y con hipo o hipertiroidismo. De inicio en
la edad adulta. La presencia de anticuerpos positivos antimicrosomales o
antitiroglobulina no predicen la futura aparicién de enfermedad tiroidea, que suele
presentarse en forma de tiroiditis de Hashimoto. Son menos frecuentes que en el
tipo I las asociaciones dermatoldgicas como vitiligo o alopecia. Hasta en un cuarto
de los pacientes diagnosticados de Miastenia Gravis y en una porcidon superior si
esta se asocia a timoma, presentan sindrome poliglandular autoinmune tipo II.
Algunos pacientes presentan también hipoparatiroidismo, habitualmente transitorio.
La herencia es de tipo autosémico, aunque parece ligada a mas de un gen. Se ha
encontrado asociacion con HLA DR3. Es la forma mas frecuente de estos tres
sindromes, encontrandose en un estudio que la prevalencia era del 1 % entre los
pacientes de una clinica de endocrinologia. Se hace obligado ante el diagnostico de
enfermedad de Addison, los controles posteriores del paciente para el posible
diagndstico precoz de las patologias a.sociadas. Con frecuencia asocia anticuerpos
anticélulas parietales positivos, habiendo sido mencionados como posible marcador.
3

El sindrome tipo III es heterogéneo. Consta de enfermedad tiroidea inmunitaria
junto con cualquier disfunciéon glandular excluyendo glandula suprarrenal. De
comienzo en la edad adulta. Su mas frecuente asociacion es a disfuncién de los
islotes pancreaticos, con la aparicion de diabetes. Es el que se asocia con mas
frecuencia a enfermedades reumatoldgicas de tipo autoinmune, aunque no es rara
su coexistencia con trastornos autoinmunes de tipo cutdneos como la alopecia o el
vitiligo, o de la anemia perniciosa. Su tipo de herencia estd mal definida. Parece ser
de tipo dominante, con alta penetrancia, similar al de tipo II. También ha sido
asociada a HLA DR3. En diferentes estudios se apunta su asociacion a enfermedad

celiaca o sarcoidosis. *°



El riesgo de sufrir una segunda enfermedad autoinmune estd aumentado en la
diabetes mellitus tipo 1. Una de cada siete personas con diabetes tipo 1 sufre
sindrome poliglandular autoinmune tipo II; un porcentaje suficientemente alto
como para justificar la busqueda de asociaciones en disfunciones endocrinolégicas

en pacientes con diabetes juvenil.

CASO CLINICO

Paciente RSE femenina, de 27 afos, raza blanca con antecedentes de diabetes
mellitus tipo 1 diagnosticada hace 15 afios. Se administra insulina lenta 27
unidades fraccionadas cada 12h, presenta hipotiroidismo hace aproximadamente 10
afos con tratamiento de levotiroxina sodica 75 mg/dia via oral y enfermedad de
Addison hace sies afios, dosis diarias de mantenimiento de hidrocortisona 30 mg
fraccionadas cada 12 horas, 20 mg en la mafiana y 10 mg en la tarde; acetato de
fludrocortizona 0.1 mg por via oral.

Es valorada por cirugia porque desde la noche anterior comenzé con dolor a tipo
colico recurrente en el cuadrante superior derecho, irradiandose hacia la parte
inferior de la escapula. Acompafiado de nauseas, vomitos en nimero de cuatro
biliosos. Con defensa involuntaria de los musculos abdominales a la palpacién de
hipocondrio derecho y fiebre de 38° C. Se anuncia de urgencia con el diagndstico
de colecistitis aguda.

Antecedentes Patoldgicos Personales: Diabetes Mellitus tipo 1, hipotiroidismo vy
enfermedad de Addison.

Alimentacion previa hace 24h.

Medicacion previa: Multivitaminas, insulina lenta, levotiroxina sédica, hidrocortisona
y fludrocortizona.

Analitica sin alteraciones, electrocardiograma y radiografia de torax normales.
Examen Fisico

Aparato Respiratorio: Murmullo vesicular audible no preciso estertores Fr. 11/
minuto.

Aparato Cardiovascular: Ruidos Cardiacos ritmicos y taquicardicos, no soplos. FC
109/ minuto TA: 100/60mmHg

Peso: 45 Kg Talla: 153 cm

Fosas nasales permeables

Boca: sin alteraciones aparentes

Test predictivo: Mallampaty II. Se visualiza el paladar blando, las fauces, la Uvula

incompleta y no se observa la faringe.



Se decide llevar a cabo el acto quirirgico de urgencia bajo anestesia general
orotraqueal, se premedica con metoclopramida 0.1 mg/Kg y cimetidina 5 mg/Kg
por via endovenosa, (figura 1) una hora antes de la induccién la cual se realiza con
Hidrocortisona 25 mg, Ketalar 2 mg/Kg y vecuronio dosis de cebada de 2 mg,
apoyado con 02 al 100 % por mascara facial, se facilitdé a los 5min la insercion
adecuada del tubo endotraqueal de 7 mm con coff, previa maniobra de Sellick. Se
corroboré la intubacién por inspeccion y auscultacién de ambos campos pulmonares
y oximetria de pulso. Se acopla a ventilador Fabius Drager en ventilacion
controlada. Se administran analgésicos opioides fentanilo 2 mcg/Kg y relajante
muscular no despolarizante de accion intermedia vecuronio 0.1 mg/Kg, se prefijan

los gases FiO2 al 0.5 % Oxigeno/Oxido Nitroso. (Figura 2)

Figura 1. Paciente con sindrome poliglandular autoinmune tipo II durante la

induccidon anestésica

Figura 2. Paciente con sindrome poliglandular autoinmune tipo II durante el

transoperatorio




Durante el perioperatorio se inicia la infusion de 100 mg de Hidrocortisona en 500
ml de NaCl 0, 9% a durar 24h. Se realiz6 glicemia donde se detectaron cifras de 17
mmol/L, se administré la dosis correspondiente de insulina lenta. El segundo
registro de glicemia fue de 7 mmol/L. La operacién durd una hora y veinte minutos,
las pérdidas hematicas fueron del 10 % de la volemia, las que se reponen con
Cloruro de sodio 0, 9 %.

Entre los parametros no invasivos que fueron monitorizados estan la presion
arterial no invasiva: sistélica, diastdlica y media; frecuencia cardiaca, saturacién de
oxigeno, derivacién DII del electrocardiograma, manteniéndose entre parametros
normales los signos vitales durante el transoperatorio. Al finalizar el acto quirdrgico
se detectaron signos evidentes de recuperacidn por lo que se aspiraron secreciones,
oxigeno al 100 % y posterior a cada aspiracion en nimero de tres a través del tubo
endotraqueal se insuflé con Ambul. Se extubd y oxigend al 100% a través de
mascara facial trasladandola a la sala de recuperacion postanestésica. La paciente

egreso a los cinco dias sin complicaciones y recuperada.

DISCUSION

El sindrome poliglandular autoinmune tipo II se caracteriza por la presencia de
diabetes mellitus, hipo o hipertiroidismo asi como insuficiencia suprarrenal, por lo
que se describe la técnica anestésica mas adecuada en la coexistencia de dichas
enfermedades. La enfermedad de Addison se debe a la ausencia de cortisol y de
aldosterona por la destruccion de la corteza suprarrenal. Esto conlleva a niveles
anormales de los electrolitos séricos como un Na bajo (<130 mEg/l), un K alto (>5
mEqg/l), un HCO3 bajo (15 a 20 mEqg/l) y un BUN elevado, junto con
manifestaciones caracteristicas de esta enfermedad. ®’

El estrés quirdrgico agota las reservas de cortisol y por la incapacidad de responder
ante estas situaciones se producen alteraciones del equilibrio hidro-electrolitico
como deshidratacion grave, hipertonicidad del plasma, acidosis metabdlica,
disminucién del volumen circulatorio, hipotension y shock hipovolémico, por lo que
son muy sensibles a todas las drogas anestésicas y se ha protocolizado el manejo
anestésico en estos pacientes. En la enfermedad de Addison habitualmente no
existen problemas de hipertensién durante la intubacién traqueal, no se utilizan
drogas para inhibir las respuestas reflejas a la laringoscopia. La induccién debe ser
suave y gentil. &

El etomidato provoca supresion suprarrenal quimicamente inducida y no es buena

opcion, se recupera en 10-12; el propofol, hipotensor, también disminuye el



cortisol, pero se recupera en dos horas. La ketamina que da buena estabilidad
cardiovascular deberia considerarse como opcién a pesar de sus conocidos efectos
psicomiméticos en el postoperatorio. Utilizar menor cantidad de relajantes
musculares, la succinilcolina, por la despolarizacion que produce provoca
hiperkalemia y en estos pacientes el potasio estd elevado. Los anestésicos
halogenados, sevoflurano, isoflurano y desflurano son buena opciéon en combinacién
con los narcéticos para realizar una anestesia balanceada. °

Se ha descrito que un régimen alterno de dosis bajas de 25 mg de hidrocortisona
en el momento de la induccién continuado por una infusién de cloruro de sodio al
0.9% con 100 mg de hidrocortisona durante las 24h subsecuentes, alcanzan
concentraciones plasmaticas de cortisol iguales o mayores que los que se reportan
en pacientes sanos sujetos a cirugia electiva, ademas de ser el mas apropiado para
pacientes diabéticos en los cuales la administracion de glucocorticoides interfiere en
el control de la glicemia. *°

Como principio basico, se deben utilizar glucocorticoides, drogas anestésicas de
corta e intermedia duracion, que se puedan revertir, y proporcionen una buena
estabilidad hemodinamica. Ademas de promover los diagnosticos tempranos que
previene significativamente la mortalidad y morbilidad por las posibles

complicaciones que suceden a lo largo de la vida.
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