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INTRODUCCIÓN

Las primeras descripciones de los síndromes poli-
glandulares autoinmunes fueron hechas en 1926 por
Schmidt, quien mostró los hallazgos de autopsia de
dos pacientes que murieron por insuficiencia supra-
rrenal y en los que encontró destrucción de tiroides y
corteza suprarrenal por infiltrado linfocitario.1
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RESUMEN

Se informa del primer caso diagnosticado por autopsia de síndrome poliglandular autoinmune tipo II (síndrome de
Schmidt) en 29,568 necropsias practicadas en el Hospital General de México. Correspondió a una mujer de 18 años
con diagnóstico de diabetes mellitus tipo I, que ingresó con datos de desequilibrio hidroelectrolítico y neumonía basal
derecha, murió por insuficiencia respiratoria. En la autopsia se encontró desnutrición grado II, tiroiditis de Hashimoto,
adrenalitis linfocítica, atrofia en ovario y neumonía derecha, sin alteraciones en otras glándulas endocrinas.
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ABSTRACT

The first case of Autoimmune Polyglandular Syndrome Type II (Schmidt Syndrome) diagnosed among 29,568 autop-
sies at the pathology unit of Hospital General de Mexico, in Mexico City is reported. A 18 years old woman with type
I insulin dependent Diabetes Mellitus was admitted with hydroelectrolitic disorders and right basal pneumonia, she
developed respiratory failure and died. The autopsy findings were grade II malnutrition, Hashimoto thyroiditis, lym-
phoid adrenalitis, ovarian atrophy and right pneumonia. Other endocrine glands were not affected.

Key words:  Schmidt syndrome, autoimmune polyglandular syndrome.

En 1929, Thorpe y Handley encontraron una
asociación frecuente entre candidiasis mucocu-
tánea, hipoparatirodismo e insuficiencia supra-
rrenal.2 Actualmente existen cuatro síndromes
que tienen enfermedad autoinmune órgano es-
pecífica en donde simultáneamente están afec-
tados más de dos glándulas endocrinas. El más
frecuente de ellos es el síndrome de Schmidt, el
cual se caracteriza por la asociación de enfer-
medad de Addison, con tiroiditis autoinmune y
diabetes mellitus insulinodependiente.3 La deno-
minación de este síndrome fue establecida por
Carpenter en 1964.



Soriano RJ et al. Síndrome poliglandular autoinmune tipo II. Rev Med Hosp Gen Mex  1999; 62 (2): 128-131

129

edigraphic.com

Se desconoce el mecanismo inicial que provoca la
alteración en este síndrome; sin embargo, se ha en-
contrado relación con los antígenos de histocompatibi-
lidad (HLAB8, HLA Dr3 Y HLA Dr4) asociado a predis-
posición genética.4,5 Se han demostrado autoanticuer-
pos contra las células de los islotes pancreáticos,
contra la tiroglobulina, el aparato microsomal tiroideo,
células adrenales y gonadales, así como contra células
parietales y receptores de acetilcolina; éstos pueden
ser detectados en los enfermos, sus familiares y algu-
nos incluso se han visto en personas sin enfermedad.

Otra alteración inmunológica con la que cursan
algunos pacientes es la disminución en la actividad
de los linfocitos T supresores, sobre todo en aque-
llos que sólo manifiestan inicialmente diabetes me-
llitus insulinodependiente.6-8

PRESENTACIÓN DEL CASO CLÍNICO

Mujer de 18 años quien inició su padecimiento a la
edad de seis años con poliuria, polidipsia y polifagia
en forma importante; tuvo datos de deshidratación
grave y se diagnosticó diabetes mellitus tipo 1, fue
tratada con insulina NHP. Se controló adecuada-
mente durante tres años y, posteriormente, tuvo
cuadros frecuentes de hiperglucemia que requirie-
ron de múltiples internamientos y modificación de
los esquemas de insulina. Los cuatro meses pre-
vios a su fallecimiento, presentó dolor ardoroso en
epigastrio con náuseas, vómito posprandial y pérdi-
da de 7 kg de peso; se agregó tos con expectora-
ción verdosa, fiebre, dolor torácico infraescapular
derecho, mialgias y artralgias. Se diagnosticó neu-
monía derecha. Durante su internamiento, presentó
crisis convulsivas tónico-clónicas generalizadas,
fue tratada con diacepam e intubada. Los exáme-
nes de laboratorio mostraron hiponatremia, hipoclo-
remia e hiperpotasemia. Se agregó derrame pleural
derecho e insuficiencia respiratoria grave y falleció.

En la autopsia se encontró desnutrición grado II.
La glándula tiroides estaba aumentada de tamaño y
el examen microscópico mostró folículos tiroideos
con cambios oxifílicos y atrofia, además de abundan-
te infiltrado linfocitario formando folículos con centros
germinales (Figuras 1 y 2). Las suprarrenales eran
pequeñas con necrosis importante, principalmente
de la corteza y abundante infiltrado por linfocitos (Fi-
guras 3 y 4). Los ovarios mostraban cuerpos blan-
cos, fibrosis y no se identificaron folículos de Graaf.
El páncreas y la hipófisis no mostraron alteraciones
histológicas. En pulmones se observó inflamación
aguda intraalveolar abundante.

DISCUSIÓN

Los síndromes poliglandulares autoinmunes son un
grupo de enfermedades en las que simultáneamente
hay afección de dos o más glándulas endocrinas, con
formación de autoanticuerpos órgano-específico. Los
síndromes que se describen actualmente son:

— Síndrome poliglandular autoinmune tipo I. Se
caracteriza por presentar candidiasis mucocu-
tánea, hipoparatiroidismo e insuficiencia supra-
rrenal y, ocasionalmente, se asocia a hepatitis
crónica activa.2,9

— Síndrome poliglandular autoinmune tipo II (sín-
drome de Schmidt). Se caracteriza por la aso-
ciación de enfermedad de Addison, con tiroiditis
autoinmune y diabetes mellitus insulinodepen-
diente. Otras asociaciones son hipogonadismo

Figura 1. Tiroides con abundante infiltrado linfocitario for-
mando folículos linfoides.

Figura 2. Folículos tiroideos con atrofia y cambios oxifílicos,
y abundantes linfocitos.
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primario, miastenia gravis, enfermedad celiaca,
vitíligo, alopecia, serositis, enfermedad de Par-
kinson y anemia perniciosa.10-13

— Síndrome POEMS. Es poco frecuente; hay
una polineuropatía sensitivomotora, hepato y
esplenomegalia, linfoadenopatía, hiperpig-
mentación, discrasia de células plasmáticas
con presencia de proteína M, diabetes melli-
tus e hipogonadismo primario.14-16

— Enfermedad asociada a timoma con miastenia
gravis, aplasia medular de la serie roja, hipog-
lobulinemia, enfermedad tiroidea autoinmune
e insuficiencia suprarrenal.17,18

El tipo II es el más frecuente. Algunos autores
han descrito que puede ocurrir hasta en el 15% de
los pacientes con diabetes mellitus tipo 1.19

El síndrome de Schmidt se presenta con más fre-
cuencia en mujeres entre los 20 y 50 años de edad.

Figura 4. Infiltrado inflamatorio linfocitario y necrosis de
corteza suprarrenal.

Figura 3. Suprarrenal atrófica con extensa necrosis cortical.

En muchas ocasiones se manifiesta inicialmente con
insuficiencia suprarrenal y después con datos de en-
fermedad tiroidea, gonadal, miastenia gravis o enfer-
medad celiaca. En nuestro caso, las manifestacio-
nes de enfermedad de Addison y de enfermedad ti-
roidea no fueron detectadas, pues probablemente
fueron enmascaradas por la diabetes mellitus.

Cuando se tiene la sospecha clínica de estos
síndromes poliglandulares, es conveniente conocer
los antecedentes familiares, hacer determinaciones
de autoanticuerpos (principalmente tiroideos), me-
dición de glucosa, pruebas de perfil tiroideo y cuan-
tificación de electrólitos séricos.20,21

Las alteraciones histopatológicas de este síndro-
me son hipofisitis, que es la menos común y se ca-
racteriza por infiltrado focal por linfocitos en la ade-
nohipófisis.22,23

En tiroides se han descrito tiroiditis de Hashimo-
to, tiroiditis linfocítica con atrofia de los folículos ti-
roides, y bocio hiperplásico difuso (enfermedad de
Graves).24,25

Las suprarrenales frecuentemente están afecta-
das y son pequeñas, atróficas, con necrosis de la
corteza e infiltrado linfocitario.26

Los ovarios son atróficos y en páncreas es poco
frecuente la presencia de insulinitis.27
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