Reporte de Caso Clinico D. Palacios et. al

CASO CLINICO

Doménica A. Palacios Segarra;* Katty M. Méndez Flores** Andrea V. Chamba Agila***
Nathaly P. Lascano Gallegos****

RESUMEN

El sindrome de HAIR-AN, hiperandrogenismo (HA), resistencia a
la insulina (IR) y acantosis nigricans (AN), es un desorden mul-
tisistémico comin en mujeres adolescentes, asociado a la pre-
sencia de acné, hirsutismo, obesidad y/o amenorreas, que pueden
llegar al desarrollo de infertilidad, diabetes, problemas cardio-

vasculares y trastornos metabdlicos.

La deteccion, el diagnoéstico y el tratamiento tempranos pueden
ayudar a reducir la morbilidad, mejorar la autoestima y tener un

impacto positivo en la calidad de vida.

Se reporta el caso de una mujer de 31 aflos, que presenta acan-
tosis nigricans en casi todos los pliegues del cuerpo, obesidad,
diabetes, dislipidemia, alteraciones en el ciclo menstrual e hirsu-

tismo no diagnosticados desde la adolescencia.

INTRODUCCION
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El sindrome de HAIR-AN fue reportado en 1983 en un
grupo de mujeres que presentaban hiperandrogenismo,

resistencia a la insulina y acantosis nigricans>

Este sindrome se encuentra en aproximadamente el 5%
de las mujeres con hiperandrogenismo a nivel mundial,
con una media a partir de los 15 a 16 afios hasta la edad

reproductiva 3+

Las manifestaciones clinicas pueden ser graves y po-
tencialmente irreversibles, su diagndstico principal-

mente es clinicols

La terapéutica se realiza en funcién del cuadro clinico,
laboratorio y los hallazgos en la ecografia que pre-

sente la paciente. Se debe reducir el HA y restablecer

la fertilidad con anticoncepcién oral combinada, como
el acetato de ciproterona + etinil estradiol, mejorar la
sensibilidad periférica a la insulina con medidas far-
macoldgicas y no farmacoldgicas para prevenir entre

otros los riesgos cardiovasculares 3

REPORTE DE CASO

Se trata de una paciente femenina de 31 afios de edad,
con antecedentes de obesidad grado III desde hace 13
afios, infertilidad por histerectomia parcial mas oofo-
rectomia derecha, amenorrea desde hace 3 afios, se-

dentarismo y como antecedente familiar dislipidemia.

Acude a consulta por presentar desde la adolescencia

una dermatosis progresiva, localizada en pliegues (cer-
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vical, axilar y submamario), region esternal, interesca-
pular, cara extensora de codos y rodillas, caracterizada
por placas gruesas extensas aterciopeladas, hipercro-

micas de color marrén grisaceo (Figura 1).

Al examen fisico se evidencia ademds un acné leve,
alopecia de patrén femenino (grado I en la Escala de
Ludwig), hirsutismo positivo (13 puntos en la pun-
tuacion Ferriman-Gallwey), IMC 35 y perimetro abdo-

minal de 115cm.

Los estudios de extensién muestran resistencia a la in-
sulina (Indice de resistencia HOMA de 75,4mmol/ml),
dislipidemia mixta (HDL: 23mg/dL; LDL: 64.8mg/dL),
hiperglicemia (glucosa en ayunas: 235mg/dL), relacién

LH/FSH de 1.53 y testosterona total 0.34.

El ultrasonido reporta presencia de ovario izquierdo

poliquistico.

Se realiza una biopsia por sacabocado de 5mm de la
region cervical, con hallazgos histolégicos que corres-

ponden a acantosis nigricans (Figuras 2a y 2b).

Con todos estos hallazgos: resistencia a la insulina,
signos de hiperandrogenismo y acantosis nigricans, se
concluye como Sindrome de HAIR-AN asociado a Dia-
betes Mellitus II y sindrome metabdlico. Se inicia tra-
tamiento con antiglucemiantes orales, fibratos, anti-
conceptivos orales combinados, retinoide tépico, junto
con medidas no farmacolégicas (cambios de estilo de

vida, dieta y ejercicio).

DISCUSION

La mayoria de las adolescentes suelen estar preocupadas
por su imagen corporal y son muy sensibles a cualquier
cambio que pueda interferir en su apariencia, como en
los sintomas del sindrome HAIR-AN, donde se produce
aumento en la gravedad del acné, hirsutismo, acantosis

nigricans, obesidad y complicaciones cardiovasculares

Se desconoce la fisiopatologia exacta, se infiere que el
sindrome de HAIR-AN puede pertenecer a un subfenotipo

especifico y raro del sindrome de ovario poliquistico
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(SOP), en donde se encuentra una severa resistencia a la
insulina, o; si es una variante del sindrome de SAHA (se-
borrea, acné, hirsutismo y alopecia); pero también se re-
fiere que pueden ser entidades completamente distintas,
que presentan caracteristicas comunes en las manifesta-
ciones clinicas. Los reportes cientificos son fundamental-

mente series de casos y reportes de casos3°

La evidencia encontrada acerca de la fisiopatologia de
la enfermedad reporta que, debido a la existencia de la
resistencia a la insulina e hiperinsulinismo, se exacerba
la actividad funcional gonadal, observandose clinica-
mente como hirsutismo y AN. La AN en cambio, se re-

laciona con diversas condiciones de hiperinsulinemia,
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diabetes mellitus no dependiente de insulina, obesidad
y SOP; debido a que la insulina no puede ser reconocida
por las células a nivel periférico y como respuesta el
pancreas aumenta la sintesis y produccién de insulina
para después unirse a los IGF-1, estimulando a las cé-
lulas de la teca del estroma. Ademas, al existir hiperin-
sulinemia por un largo tiempo, actian sinérgicamente
con la LH, lo cual aumenta la produccién de andrégenos
por estimulacion de la esteroidogénesis ovarica, por lo
que el HA produce virilizacién y anovulacion crénica.
Los hallazgos clinicos que se desarrollan en la fisiopa-
tologia de esta enfermedad, son similares a los encon-

trados en este caso clinicol>738

Las manifestaciones clinicas del sindrome de HAIR-AN
pueden tener un impacto significativo en la calidad
de vida de las personas afectadas como en el caso ex-
puesto, se encuentra afectada estéticamente por la
acantosis nigricans a nivel de pliegues, el sindrome

metabdlico y la infertilidad

Se considera que esta entidad es infradiagnosticada,
tanto de sindrome de HAIR-AN, como de SOP, pudiendo
retrasar el diagndstico, como el caso presentado. La
paciente fue diagnosticada de HAIR-AN debido a hi-
perandrogenismo clinico, bioquimico (niveles normales
de LH y FSH, mientras que en el SOP la relacién LH/FSH
se encuentra elevada), resistencia a la insulina, acan-
tosis nigricans. Cabe recalcar que este sindrome es poco

frecuente y genera controversia en su diagndstico591°

El tratamiento dependera de la sintomatologia del pa-
ciente y de su deseo de concepcién. El hiperandroge-
nismo, ya que es el causante de que se desarrolle todo el
sindrome, se debe disminuir la resistencia a la insulina
y cambiar el estilo de vida para evitar complicaciones

futuras y mejorar la calidad de vida3

CONCLUSIONES

El estudio del caso en la paciente referida, permite in-
ferir que el sindrome de HAIR-AN se manifiesta como
una enfermedad rara, cuya presentacién clinica di-
ficulta su diagndstico, por lo que el tratamiento de

eleccién es disminuir las cifras de hiperandrogenismo
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mediante anticoncepcion oral combinada, para que el
resto de sintomas disminuyan gradualmente, ademas
cambiar el estilo de vida, habitos alimenticios y el tra-
tamiento de diabetes en esta paciente son claves para

mejorar su calidad de vida.

A futuro se recomienda indagar, realizar mas inves-
tigaciones sobre esta entidad, porque los hallazgos no
permiten tener informacion de calidad o alta evidencia
cientifica. Actualmente no esta clara su fisiopatologia y
por lo tanto se requiere definir si es una entidad aislada,

o si es una variante de otra enfermedad.
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