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RESUMEN

La insuficiencia suprarrenal es la incapacidad de |a adrenal para mantener una secrecion hor-
monal adecuada tanto en situacion basal como en situaciones de estrés. Alteraciones a cual-
quier nivel del eje pueden tener como consecuencia un fallo adrenal. La crisis adrenal aguda
es una emergencia médica ya que provoca shock o hipovolemia, hiponatremia o hiperpotase-
mia e hipoglucemia. Esta situacion requiere de la administracion urgente de corticoides aso-
ciados o no a mineralocorticoides. La insuficiencia suprarrenal crénica clinicamente puede
pasar desapercibida siendo necesario mantener un alto indice de sospecha para su diagnos-
tico. Una demora en su identificacion es igualmente grave, ya que supone un aumento del
riesgo de presentacion como crisis aguda ante un estrés intercurrente.
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Adrenal insufficiency
ABSTRACT

Adrenal insufficiency is the inability of the adrenal to maintain adequate hormonal secretion
both at baseline and in situations of stress. Alterations at any level of the axis can result in
adrenal failure. Acute adrenal crisis is a medical emergency that causes shock and/or hypovo-
lemia, hyponatremia and/or hyperkalemia and hypoglycemia. Urgent administration of cor-
ticosteroids associated or not with mineralocorticoids are necessary in these events. Adrenal
insufficiency can clinically go unnoticed and it is necessary to maintain a high index of suspi-
cion forits diagnosis. A delay in their identification is also a serious situation and may present
a risk of presentation as an acute crisis in the face of an intercurrent stress.

Key words: adrenal insufficiency; adrenal failure; acute adrenal crisis.
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1. INTRODUCCION

0los e Insuficiencia suprarrenal

De laintegridad del eje hipotalamo-hipofisario-
suprarrenal depende la capacidad de respuesta
de nuestro organismo frente al estrés. El hipo-
talamo segrega la hormona liberadora de la
corticotropina (CRH) que estimula a la adeno-
hipdfisis para la liberacion de hormona adreno-
corticotropa (ACTH) (ritmo circadiano) y esta a
su vez, estimula la sintesis y liberacion de glu-
cocorticoides (cortisol), androgenos suprarrena-
les y mineralocorticoides (aldosterona) en las
suprarrenales. El cortisol ejerce un feedback
negativo en la hip6fisis y el hipotalamo. Es vital
para mantener el tono vasculary la contracti-
lidad cardiaca e interviene en el metabolismo
de hidratos de carbonoy proteinas. Ademas, es
un potente antiinflamatorio e inmunomodu-
lador, por su accién sobre el sistema inmunita-
rio. La sintesis de aldosterona esta regulada
fundamentalmente por el sistema renina-an-
giotensina. Estimulan su sintesis la renina, la
hiponatremia, la hipopotasemia, algunas pros-
taglandinas y el sistema nervioso simpatico.
Los mineralocorticoides son fundamentales en
la homeostasis de la sal y el agua™.

Lainsuficiencia suprarrenal (ISPRR) es la incapa-
cidad de la adrenal para mantener una secrecion
hormonal adecuada, tanto en situacion basal
como en situaciones de estrés. Alteraciones a
cualquier nivel del eje pueden tener como con-
secuencia unfallo adrenal. La crisis adrenal agu-
da es una emergencia médica ya que provoca
shock o hipovolemia, hiponatremia o hiperpota-
semia e hipoglucemia. Esta situacion requiere
delaadministracion urgente de corticoides aso-
ciados o no a mineralocorticoides. La ISPRR cré-
nica clinicamente puede pasar desapercibida,
por lo que es necesario mantener un alto indice
de sospecha para su diagnostico. Una demora

en suidentificacion esigualmente grave, ya que
supone un aumento del riesgo de presentacion
como crisis aguda ante un estrés intercurrente.

2. ETIOLOGIA

Dependiendo del nivel donde se localice el tras-
torno, la ISPRR puede ser primaria (glandula
suprarrenal), secundaria (nivel hipofisario) o
terciaria (nivel hipotalamico). Ademas, el defec-
to puede ser total, si afecta a las tres hormonas,
o parcial. La deficiencia aislada de mineralocor-
ticoides (hipoaldosteronismos y pseudohipoal-
dosteronismos) o de andrégenos (déficit de
17,20-desmolasa y retraso de la adrenarquia)
son raras. El fallo adrenal total o la deficiencia
aislada de glucocorticoides son situaciones mas
frecuentes. En |a Tabla 1 exponemos un largo
listado de posibilidades etioldgicas con especial
atencion a las formas primarias hereditarias®®.

De forma global, la principal causa pediatrica de
ISPRR en nuestro medio es secundaria a los tra-
tamientos prolongados con corticoides exdge-
nos®’. Para el resto de las etiologias, es muy im-
portante considerar la edad del paciente. En los
tres primeros afios de vida, y fundamentalmente
en el periodo neonatal, las causas mas frecuentes
son la hiperplasia suprarrenal congénita, la hipo-
plasia suprarrenal congénita y la hemorragia
suprarrenal bilateral. En edades posteriores, la
etiologia mas frecuente es una enfermedad au-
toinmune. Desde el punto de vista fisiopatologi-
co, podemos establecer cinco grandes grupos de
etiologias®®, que pasamos a detallar.

2.1. Alteracion de la sintesis esteroidea

+ Hiperplasia suprarrenal congénita: el déficit
de 21-hidroxilasa es la causa mas frecuente
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Tabla 1. Etiologia de la insuficiencia suprarrenal

I Insuficiencia suprarrenal primaria

IA. Hereditaria

Alteracion de la Hiperplasia suprarrenal congénita
sintesis esteroidea , pjiverpasia lipoidea (StAR): 46,XY DSD, insuficiencia gonadal

» 21-a-hidroxilasa (CYP21A2): 46,XX DSD, hiperandrogenismo

+ 11-B-hidroxilasa (CYP11B1): 46,XX DSD, hiperandrogenismo, hipertensién

+ 17-0-hidroxilasa (CYP17A1): 46,XY DSD, hipertension, insuficiencia gonadal

» P450 oxidorreductasa (POR): 46,XXy 46XY DSD, insuficiencia gonadal, alteracion funcién endoplasmica CYP450
+ 3p-hidroxideshidrogenasa (HSD3B2): 46,XX y 46XY DSD, adrenarquia precoz e hiperandrogenismo mujer

+ P450scc (CYP11A1): 46,XY DSD, insuficiencia gonadal

Alteracion en la sintesis o metabolismo del colesterol
» Smith-Lemli-Opitz (DHCR7): retraso mental, malformaciones craneofaciales, retraso crecimiento

+Otros cuadros asociados con deficiencia leve de cortisol sin repercusion clinica importante:
abetalipoproteinemia (MTP), hipercolesterolemia familiar (LDLR), sitosterolemia (ABCG5y ABCG8)

Disgenesia o Sin cuadro sindrémico asociado:
hipoplasia

» Hipoplasia adrenal congénita ligada a X: DAX-1 (NOBL): hipogonadismo hipogonadotropo en varones
suprarrenales

+ Sindrome de delecion de genes contiguos (Xp21): Duchenne, deficiencia de glicerol kinasa

+ Deficiencia de factor 1 de la esteroidogénesis: SF1 (NR5AL): 46,XY y 46,XX sex reversal, 46XX DSD, fallo ovarico
prematuro, fallo en la espermatogénesis

Asociada a cuadros sindromicos:

» Sd. IMAGE (CDKN1C) CIR, displasia metafisaria, alteraciones genitales y sindrome MIRAGE (SAMD9) con
mielodisplasia

» Otros: Pallister-Hall, Meckel, pseudotrisomia 3...

Insensibilidadala | Sindrome de Allgrove o triple A (AAAS): alacrimia, achalasia, disfuncion autonémica, retraso mental
ACTH: deficiencia

de glucocorticoides
aislada Defectos del receptor ACTH

Defectos mitocondriales: nicotinamida transhidrogenasa (NNT) asocia DM y tioredoxin reductasa (TXNRD2)

» Tipo 1 (MC2R): talla baja, hipotiroidismo subclinico, hipertelorismo, epicantus y abombamiento frontal

+ Tipo 2 (MRAP): sin facies caracteristica asociada

Destruccion adrenal | Defectos metabolismo lipidico:
0 alteracion en « Peroxisomales: adrenoleucodistrofia ligada a X (ABCD1 y ABCD2), adrenoleucodistrofia neonatal recesiva
homeostasis redox (PEX1), Zellweger (PEX1,2,3,5,6,12,14,26), enfermedad de Refsum (PHYH, PEX7)

» Lisosomales: enfermedad de Wolman (LIPA): calcificaciones adrenales

+ Deficiencia de esfingosinal fosfato liasa (SGLP1): nefrético esteroideo resistente, ictiosis, linfopenia

Destruccion autoinmune:

» Adrenalitis aislada (asociada con CLTA-4, HLA-DR3, HLA-DR4, HLA-B8, BACH2)

» Sindromes poliglandulares:
~Tipo 1 (AIRE): candidiasis mucocutanea, hipoparatiroidismo, otras enfermedades autoinmunesy, raro, linfomas
~Tipo 2 (HLA-DR3, CTLA-4): hipo-/hipertiroidismo, fallo ovarico prematuro, vitiligo, DM1, anemia perniciosa
~Tipo 4 (HLA-DR3, CTLA-4, BACH2): otras autoinmunes excluyendo enfermedad tiroidea 0 DM1. Rara en nifios
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Tabla 1. (Cont.) Etiologia de la insuficiencia suprarrenal

I Insuficiencia suprarrenal primaria

IA. Hereditaria

Miscelanea Mitocondriales: sindrome de Kearns-Sayre (oftalmoplejia progresiva, degeneracion retiniana y alteracion de
la conduccion cardiaca), MELAS (acidosis lactica con cuadros strokes-like), sindrome de Pearson (anemia
sideroblastica y alteracion del pancreas exocrino)

Otros: defectos de reparacion del ADN (infecciones recurrentes y neoplasias), ACTH bioinactiva (deficiencia
de POMC).

IB. Adquirida

+ Infecciones: TBC, micosis, parasitosis, VIH, sepsis meningocdci

ca

» Enfermedades de depésito: sarcoidosis, amiloidosis, hemocromatosis

» Hemorragia suprarrenal del recién nacido

+ latrogénica: toxicos (mitotano, ketokonazol, fenobarbital), suprarrenalectomia bilateral

II. Insuficiencia suprarrenal secundaria

Corticoterapia cronica y déficit congénito o adquirido de ACTH

Il. Insuficiencia suprarrenal terciaria

Corticoterapia crénica y déficit adquirido de CRH

ACTH: hormona adrenocorticotropa; CRH: hormona liberadora de la corticotropina; DM1: diabetes mellitus tipo 1; POMC:
proopiomelanocortina; TBC: tuberculosis; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

de hiperplasia suprarrenal y se manifiesta
generalmente en el primer mes de vida. En
ninas, la presencia de genitales virilizados
permite un diagndstico precoz, antes de que
se desencadene una crisis suprarrenal grave
sobre |a tercera semana de vida, que suele
ser la primera manifestacion en los varones.

Sindrome de Smith-Lemli-Opitz: el sindro-
me resulta de mutaciones en el gen que
codifica para el 7-a-reductasa responsable
del paso final en la biosintesis del colesterol.
Ademds, presenta microcefalia con retraso
mental, alteraciones cardiacas, desarrollo
genital incompleto y sindactilia.

2.2. Hipoplasia/disgenesia suprarrenal

Son formas graves con insuficiencia completa
y muy precoz, que incluso se manifiestan en las
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primeras horas al nacimiento. Se han descrito
cuatro formas en funcion del tipo de alteracion
genética que conllevan diferentes patologias
asociadas (recesivo ligado a X por mutacion del
gen DAX-1, sindrome de los genes contiguos,
autosémica recesiva y formas esporadicas).

2.3. Resistencia o insensibilidad a la ACTH:
sindrome de Migeon

Es un déficit hereditario que, en el 40% de los
pacientes, se debe a mutaciones a nivel del re-
ceptor 2 de la melanocortina. El sindrome de
Allgrove o sindrome de la triple A asocia a la
insensibilidad a la ACTH, alacrimia y acalasia.

2.4. Destruccion suprarrenal

Sindrome de Waterhouse-Friderichsen: des-
truccion aguda suprarrenal bilateral en el
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contexto de una infeccion grave (sepsis con
purpura fulminante meningocécica, funda-
mentalmente). Otras infecciones como la
tuberculosis o el sindrome de la inmunode-
ficiencia adquirida (SIDA), que han sido fre-
cuente causa de insuficiencia suprarrenal en
el pasado, pero ahora son excepcionales en
nuestro medio.

« Hemorragia suprarrenal bilateral: puede
presentarse en el recién nacido por trauma
durante el parto, pero es excepcional. Se ha
descrito hemorragia bilateral en el sindrome
antifosfolipido.

« Adrenoleucodistrofia de Schilder-Addison
(ADL): enfermedad recesiva ligada al X
(Xg28) por mutacion del gen de la proteina
ALDP. Los acidos grasos de cadena muy larga
se acumulan en la zona fascicular y a nivel
cerebral. El aumento de estos es diagnostico.
Su forma clasica infantil conlleva un dete-
rioro neurolégico progresivo que aboca a un
estado vegetativo. Un 10% de los casos tiene
insuficiencia adrenal aislada.

+ Adrenalitis autoinmune: es la causa organi-
ca mas frecuente de insuficiencia suprarre-
nalen lainfancia y adolescencia. Se produce
un adelgazamiento cortical con gran infiltra-
cion linfocitaria, mientras la médula supra-
rrenal estd intacta. Generalmente estd aso-
ciada a otras enfermedades autoinmunes
formando parte de los sindromes poliglan-
dulares autoinmunes.

2.5. Patologia hipotalamohipofisaria
- El tratamiento prolongado con corticoides,

independientemente de la via (parenteral,
oral o tépico), puede generar una ISPRR, inclu-
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so tras suprimirlos de forma paulatina. Hay
que tener en cuenta que existe una gran va-
riabilidad y susceptibilidad personal, que hace
que en ocasiones sea necesario mantener un
tratamiento sustitutivo con hidrocortisona
durante meses e incluso afos. Es la causa mas
frecuente de ISPRR en la actualidad®”.

+ Cualquier lesion a nivel hipotdlamo-hipofisa-
ria puede provocar una disminucion en la se-
crecion de CRH o ACTH, provocando una ISPRR.
En la infancia, el tumor mas frecuentemente
relacionado es el craneofaringioma con insu-
ficiencia adrenal antes o después de la cirugia.

« Existen malformaciones cerebrales como Ia
displasia septoodptica, la anencefaliay la ho-
loprosencefalia que pueden producir insu-
ficiencia en los primeros meses de la vida.
Los accidentes cardiovasculares, como trom-
bosis 0 hemorragias cerebrales, y las enfer-
medades infiltrativas (histiocitosis, granu-
lomatosis) son mas raros en la infancia.

3. MANIFESTACIONES CLINICAS

Los sintomas en la ISPRR primaria son mas
floridos, por faltar el cortisol y la aldosterona.
Si la insuficiencia se instaura lentamente, Ia
cronicidad hace que la sintomatologia pueda
ser insidiosa y dificilmente reconocible, por
ello es fundamental la labor de sospecha cli-
nica del pediatra. Cuando el déficit es agudo,
existe un compromiso vital y se origina una
crisis suprarrenal®”’.

3.1. Insuficiencia suprarrenal crénica

Los sintomas se instauran de manera insidiosa
y lenta, con progresiva fatigabilidad, debilidad
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muscular, anorexia, nauseas y vomitos, mareos,
pérdida de peso, hipotension y en ocasiones,
hipoglucemia. El espectro puede variar en fun-
cion del gradoy la duracion de la insuficiencia.
La astenia es mayor en situaciones de estrés;
los sintomas gastrointestinales pueden simu-
lar un cuadro de abdomen agudo y pueden
manifestar ademas irritabilidad o cambios en
la personalidad. En la infancia, ademas, es ca-
racteristico que pueda asociar un retrasoen la
pubertad y el crecimiento. En la insuficiencia
primaria, los pacientes presentan avidez por la
sal y pueden asociar hiperpigmentacion.

3.2. Insuficiencia suprarrenal aguda. Crisis
suprarrenal

Cualquier cuadro clinico de aparicion brusca,
sin causa definida, que se acompafie de altera-
cién hemodinamica (hipotensién o taquicardia
sinusal) o de un trastorno electrolitico marcado
(hiponatremia o hiperpotasemia) o de una hi-
poglucemia, y que se resuelve tras la adminis-
tracion parenteral de glucocorticoides, debiera
ser etiquetado como crisis adrenal’. La insufi-
ciencia adrenal aguda puede ser la primera
manifestacion de una ISPRR congénita prima-
ria, 0 bien la manifestacion de una descompen-
sacion ante un estrés intenso (sepsis, trauma-
tismo o cirugia compleja) en una ISPRR crénica.
En la crisis pueden presentarse también fiebre,
nauseas, vomitos y dolor abdominal®”.

En nuestro entorno, la causa mas frecuente de
ISPRR aguda es la retirada rapida de esteroides
exdgenos en pacientes con atrofia suprarrenal,
secundaria a la administracion sistémica cré-
nica de los mismos. Si existe sospecha diag-
nostica, se debe realizar extraccion para medi-
cion de cortisol plasmatico y ACTH en el
momento de la crisis, datos que posteriormen-

te van a ser determinantes a la hora de emitir
el diagnostico.

Los hallazgos analiticos caracteristicos de la
crisis suprarrenal son hiponatremia, hiperpo-
tasemia, hipoglucemia y hemoconcentracion,
originados por la deficiencia de glucocorticoi-
des y mineralocorticoides**. Ademas, puede
existir una elevacion del hematocrito, de las
proteinas plasmaticas, de urea y creatinina
plasmaticas, asi como una acidosis metabdlica.
Fuera de las crisis, todas estas determinaciones
pueden ser normales. A nivel hematoldgico
puede aparecer anemia normocitica. En casos
de ISPRR secundaria, |as alteraciones analiticas
vendran dadas por la deficiencia de cortisol
(hipoglucemia e hiponatremia) asociada en la
mayoria de las ocasiones a la deficiencia de
otras hormonas hipofisarias, como la hormona
del crecimiento (GH).

4. DIAGNOSTICO DE LA INSUFICIENCIA
SUPRARRENAL

El diagndstico se basa en demostrar la existen-
cia de una produccién insuficiente de cortisol
ante una sospecha clinica. Cuando se confirma
este hallazgo, habria que localizar a qué nivel
se encuentra el defecto para determinar si la
ISPRR es primaria o secundaria. Posteriormen-
te, se debe intentar conocer la etiologia del
trastorno. En los casos en los que se observan
unos niveles de cortisol francamente disminui-
dos, el diagnéstico esta confirmado. Si ademas
obtenemos una determinacién de ACTH por
debajo de la normalidad, estamos ante una
insuficiencia secundaria o terciaria, y si, por el
contrario, la determinacion de ACTH es supe-
rior a la normalidad, se trataria de una insufi-
ciencia primaria. En algunas ocasiones, las
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determinaciones basales de cortisol y de ACTH
muestran valores que no son concluyentesy es
preciso recurrir a estimulos dinamicos para
evaluar la integridad el eje hipotalamo-hipofi-
sario-suprarrenal. En la Tabla 2 se plantea un
protocolo diagndstico en funcion de los resul-
tados hormonales y en la figura 1 el abordaje
inicial de la insuficiencia adrenal primaria.

4.1. Determinaciones hormonales basales

+ Cortisol plasmatico: un valor entre 9 y
25 pug/dl de cortisol entre las 08:00 y las
09:00 horas es normal. Un nivel menor de
3 pg/dl se considera diagndstico de ISPRR.
En situaciones de estrés, el nivel de cortisol

Tabla 2. Metodologia para el diagnéstico de una in-
suficiencia suprarrenal

Primer paso: determinacion de cortisol y ACTH basales

1. Cortisol basal >8-10 pg/dl 0 >18-20 pg/dl en estrés:
normalidad

2. Cortisol <3 pg/dl en situaciones basales o <5 pg/dl en
estrés: insuficiencia:

+ ACTH > 100 pg/ml: insuficiencia primaria
+ ACTH < 16 pg/ml: insuficiencia secundaria o terciaria

+ ACTH normal: resultado no concluyente (hacer test de
estimulacion)

3. Valores intermedios de cortisol: no se descarta
insuficiencia suprarrenal (hacer test de estimulacién)

Segundo paso: cronograma para pruebas de estimulacion

1. Test con dosis estandar de ACTH (250 pg):

» Cortisol >18-20 pg/dl: eje normal

» Cortisol <18 pg/dI: posible insuficiencia secundaria o terciaria

2.Test de hipoglucemia insulinica (ausencia de
contraindicaciones) o test de metopirona:

» Cortisol >18 pg/dl: eje normal

» Cortisol <18 pg/dl: insuficiencia secundaria o terciaria

ACTH: hormona adrenocorticotropa.

211

>
Protocolos e Insuficiencia suprarrenal l‘\".:l'J

adecuado se sitta por encima de 20 pg/dl,
niveles por debajo de 5 pg/dl son insuficien-
tes y en el resto de los casos se deberian
realizar test de estimulacion®*.

Nivel plasmatico de ACTH: la determinacion
de ACTH, coincidiendo con niveles bajos de
cortisol, puede permitir conocer la localiza-
cién de la deficiencia, distinguiendo la in-
suficiencia primaria de la secundaria®. Un
valor inferior a 16 pg/dl diagnostica una
insuficiencia del eje, y niveles superiores a
100 pg/dl son caracteristicos de una insu-
ficiencia primaria®*°. Ante una cortisolemia
baja confirmada, las cifras de ACTH dos ve-
ces por encima del limite superior de refe-
rencia confirmarian el diagnéstico de insu-
ficiencia primaria®. Hay que tener en
cuenta que lavida media de la ACTH es muy
corta, lo que habitualmente dificulta su
adecuada cuantificacion.

Nivel plasmatico de aldosterona: la aldoste-
rona esta disminuida en los casos de ISPRR
primaria y se acompafa de un aumento de
la actividad de renina plasmatica®™. Es im-
portante obtener esta determinacion coin-
cidiendo con la crisis adrenal (hiponatremia
e hiperpotasemia).

4.2. Test hormonales de estimulacion

Pueden ser necesarios para confirmar una ISPRR
o para identificar el nivel de |a alteracion.

Test de estimulacion con ACTH: mide direc-
tamente la integridad funcional de las glan-
dulas suprarrenales e indirectamente la
funcién del eje hipotalamo-hipofisario®?°.
Consiste en laadministracion de 250 pg de
ACTH sintética (Synacthen® o Nuvacthen®,
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Figura 1. Manejo diagndstico en la insuficiencia adrenal primaria
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dosis convencional.

Insuficiencia adrenal
autoinmune

Y

Negativos

v v

AGCML en varones

TAC adrenales Positivos ADL

!

Infiltrativas
Hemorragias
Infecciones
Tumores

HSC: hiperplasia suprarrenal congénita; TAC: tomografia axial computarizada.

+ Otros test para localizar el nivel del déficit:

el test de hipoglucemia insulinica y el test
de frenacién con metopirona son conside-
rados gold standard en la valoracion de la
integridad del eje hipotalamo-hipofisario-
suprarrenal. Los efectos adversos que po-
tencialmente conllevan ambas pruebas
hacen que solo se utilicen, bajo estricta
supervision médica, en aquellos casos en
los que las pruebas anteriormente descri-
tas no han establecido el diagndstico. El
test del factor liberador de corticotropina
(CRF) se emplea en pocas ocasiones para
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diferenciar una insuficiencia secundaria de
una terciaria.

4.3. Pruebas radiolégicas para el diagndstico
etiologico

+ Tomografia axial computarizada (TAC): en
el sistema nervioso central puede determi-
nar invasion dsea o tumor hipofisario con
calcificaciones como el craneofaringioma,
u otras tumoraciones hipotalamo-hipofisa-
rias. A nivel suprarrenal, la TAC detecta ma-
sas mayores de 1 cm y puede apuntar el
diagndstico de enfermedad granulomatosa
como tuberculosis si existen zonas calcifi-
cadas.

Resonancia magnética nuclear: en general
tiene mayor sensibilidad para diagnosticar
alteraciones suprarrenales o tumores cere-
brales. También es mas Util para evaluar las
metastasis a distanciay lainvasion vascular,
y diferencia bien las hemorragias.

5. TRATAMIENTO DE LA INSUFICIENCIA
SUPRARRENAL

En la ISPRR, |a terapia consiste en instaurar el
tratamiento hormonal sustitutivo adecuado.
Sera necesario siempre suplir la deficiencia de
cortisol y, si ademas existe déficit de aldoste-
rona, habra que afadir un mineralocorticoide.
La hidrocortisona es el compuesto farmacolé-
gico de eleccion para sustituir al cortisol®?2.

5.1. Manejo de la crisis suprarrenal
El reconocimientoy tratamiento inmediatos de

la crisis suprarrenal son criticos para la super-
vivencia, pero no debemos olvidar realizar una
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extraccion de sangre previa para determinar
glucemia, electrolitos, cortisol, ACTH, actividad
de renina plasmética (ARP), aldosterona y
17-hidroxiprogesterona (en el recién nacido), y
de ese modo facilitar un diagnostico etiologico
correcto. Ante |a sospecha clinica de una crisis
suprarrenal, la reposicion de liquidos y electro-
litos es urgente, asi como el inicio del trata-
miento con hidrocortisona en dosis de es-
tré56,12,13’

5.1.1. Reposicion de liquidos

+ Expansion inicial con suero salinofisiol6gico
(CINa al 0,9%) a razdn de 20 ml/kg. Repetir
si es necesario para asegurar una diuresis
adecuada.

Siexiste hipoglucemia afadir glucosa intra-
venosa en dosis de 0,25-0,5 g/kg.

5.1.2. Tratamiento sustitutivo intravenoso con
hidrocortisona

- Boloinicial de 75-100 mg/m?(dosis minima
de 25 mgy maxima de 100 mg).

+ Continuar con inyeccion de 50-75 mg/m?/dia
dividida en cuatro dosis.

5.1.3. Tratamiento de la hiperpotasemia

Necesidad de monitorizacion electrocardiogra-
fica. Gluconato célcico en casos graves.

5.1.4. Ingreso: fluidoterapia, monitorizacion
de constantes, gasometria y glucemia

Tras 24 horas, iniciar pauta de descenso de hi-
drocortisona para pasar después a tratamiento
oral sustitutivo:
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« Primer dia: hidrocortisona intravenosa en
dosis de 50-75 mg/m?/dia dividida en cua-
tro dosis.

+ Segundo dia: hidrocortisona intravenosa
en dosis de 30 mg/m?/dia repartida en
cuatro dosis.

5.2. Tratamiento sustitutivo de
mantenimiento

5.2.1. Glucocorticoides

El tratamiento de eleccién para nifios con una
insuficiencia adrenal primaria es la hidrocorti-
sona oral a dosis de 8 mg/m? repartida en 3-4
tomas diarias. En la insuficiencia suprarrenal
secundaria, la dosis necesaria puede ser menor,
limitando algunos autores su uso a situaciones
de estrés. La hiperplasia suprarrenal congénita
en su forma clasica supone una excepcion ya
que esta patologia requiere dosis mas altas’.

El ajuste de la dosis del tratamiento de mante-
nimiento es un tema complicado. La determi-
nacion de ACTH no es Util porque se mantiene
en cifras elevadas a pesar de recibir una dosis
adecuada de hidrocortisona. Debemos basar-
nos en el control clinico del paciente: presion
arterial, sensacion de bienestar, crecimiento
ponderoestatural, maduracién dsea y la pre-
sencia o no de efectos secundarios. En |a hiper-
plasia suprarrenal congénita, la determinacién
periédica de metabolitos intermedios y andro-
genos suprarrenales tiene utilidad en la dosifi-
cacion de hidrocortisona®*2.

5.2.2. Dosis de estrés

La secrecion de cortisol se incrementa sustan-
cialmente en situaciones de estrés y, por lo

tanto, los pacientes con ISPRR (primaria o se-
cundaria) deben ser informados y adiestrados
en el manejo de la medicacién sustitutiva en
estas condiciones de cara a evitar que se des-
encadene una crisis suprarrenal.

La descompensacién de una ISPRR croénica en
situacion de estrés es la causa mas frecuente
de la crisis suprarrenal®’. En situaciones que
conlleven fiebre (>38 °C), vdmitos o diarrea o la
inadecuada ingesta oral, cirugia o quemaduras,
intervenciones dentales y traumatismos leves-
moderados se precisa duplicar o triplicar la do-
sis de hidrocortisona. Situaciones de mayor
gravedad, como cirugia mayor o sepsis, deberan
ser tratadas de forma inmediata con dosis de
hidrocortisona intravenosa incluso superiores
alos 100 mg/m?/dia repartidas cada seis horas.

5.2.3. Mineralocorticoides

La terapia sustitutiva se realiza con
9-a-fluorhidrocortisona (dosis de 0,05-0,1 mg/dia).
En nifos pequefios o en aquellos casos en los
que se prevea una inadecuada ingesta de sal
en la dieta se recomienda el suplemento de
este elemento. La monitorizacion del trata-
miento en este caso se realizara mediante la
determinacion de la actividad de renina plas-
matica y el control de |a tensidn arterial.

5.2.4. Andrégenos

No hay evidencia que apoye este tratamiento
en adolescentes®.
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