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%o Clinico : §

* Paciente de 21 dias de vida que ingresa derivado de
hospital periférico a la UTIP por deshidratacion
grave y acidosis metabolica de dificil manejo

°* Antecedentes Personales:

RNT/PAEG, embarazo no controlado, parto
domiciliario con PN:3,420kg trasladado a la Neo de
un hospital de Provincia de Bs. As, internado 7 dias
,con O2 por halo durante 48 hs.

Serologia materna(-): VDRL/HIV/Chagas/ToxolgM(-)



l%ntecedentes familiares
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!Antecedentes de Enfermedad Actual

Paciente de 21 dias de vida que comienza 24 hs
previas al ingreso con vomitos, polidipsia,
poliuria, irritabilidad, es llevado a un hospital
periférico valorandolo con

Deshidratacion grave + Hiponatremia+ Acidosis
metabolica.

Le realizan 2 expansiones con Sol.Fisiologica y
laboratorio:

Ph:6,85 Hco3-5.4 Eb-23 Iono: 122 /6/92 , lo
ventilan por descompensacion hemodinamica y
solicitan derivacion.

Ingresa a la UTIP de nuestro hospital, intubado
donde se lo valora:




%reso alaU : :g ‘

® Mal estado general,

» Palidez generalizada,

* Tejido celular subcutaneo disminuido
* Pliegues 4 +

* Fontanela deprimida

* Peso de ingreso: 2,710 kg (20% menos del
nacimiento)

* Pene pequefio? Hipospadia? Sin palpacion de
gonadas en bolsa ni en trayecto inguinal






1lado por Prest
* Expansion con Sol.Fisologica 60ml /kg
® Se policultiva, se medica con Ceftriaxone + Ampicilina

® Con sospecha de Hiperplasia Suprarrenal Congénita , se
extrae sangre para cariotipo, dosaje de cortisol y de 17-OH-
progesterona.

* Se 1ndica Hidrocortisona 50mg/m2 ev

® Por shock refractario a fluidos se indica inotrdpicos
Dopamina, luego Noradrenalina.

* Requiere multiples correcciones de potasio, calcio,
magnesio, bicarbonato.

* Presenta convulsion tonico clonica generalizada ,cede con
fenobarbital



_____l6nhtal [TIPe2 172 7282 l@d) [132(6d) |

PH

Iono

Glu g/l

Cr mg/dl

Urea g/l
Hto

Gb

Alb g/dl
Aporte

Tto

especifico

6,85/ 5,4

122/ 6/92

SoL.
Fisiol

7/28/154/

6,7/-23

141/4,3/
101

1,49
1,6
1,96
40%
37.200
1,6

Sol fisi
Php

150/80/3

Hidrocor
50mg/m?2

Inotrop.

Atb . Fnb

poliuria
7,07/45/73

-17/87%
146/2,8/

= + correc
K-Bic-Ca

poliuria

7,24/36/
122/15/
99%

147/3,6/
115

1,52

1

1,26
31%
67600
1,5

7,35/45/
100/24/

-8,8/98%

147/3,3/
109

0,96
0,4
0,47

Corr. k-Ca
Vital RR

50ml/k

Suspende
inotropico

extuba

7,47/38
/70/26/
3/96%

142/3,8
/99

0,86
0,1
0,10
35%
42000
2,9

Vital
150ml/

ATB//
Sellos
de Ca

7,47/38/53/
26/3,2/
89

132/5,5/
98//
U 75/20/51

0,81
0,1
0,10
35%
42000
2,9

Vital RR
150ml/k

Hidroc +.
9-fluhidroc.
Cl Na +Ca
Fnb



[.aboratorio :

* Dosaje de cortisol: 8 ug/dl (§ )
® Cariotipo: 46 XX

* Aumento del7-OH-Progesterona con
penetracion > 36 ng/ml

(> de 20ng/ml patoldgico)

Confirma 1

Hiperplasia Suprarrenal Congénita clasica
perdedora de sal
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ardiograma: Normal

* Ecografia Cerebral: Aumento difuso de la ecogenicidad
parenquimatosa

* Ecografia Abdominal: Rifiones con aumento de la
ecogenicidad parenquimatosa. Glandulas suprarrenales
heterogéneas, aumentadas de volumen

* Ecografia pélvica: imagen tubular de 9x4mm con centro
ecogénico que podria corresponder a utero y endometrio.
Se observa imagenes ecogénicas a nivel derecho e
izquierdo que podrian corresponder a ambos ovarios.

* Genitografia : que se realiza por genitales externos
virilizados compatible con Pradder 4 y se observa seno
urogenital con vagina y utero.




%/ IVOS !-)Hmc, Uro, Lcr §

* Virolégico ampliado(-)

* PCR para virus influenza A-B ,Clamydia (-)
* EEG: 1° Trazado actividad paroxistica fronto-temporal
2°Trazado sin actividad paroxistica

* Fondo de 0jo: normal
Tratamiento al alta:

* Lonikan (9- fluorhidrocortisona ) 0,1 mg/dia
e Hidrocortisona 15mg /m?/dia
* Sellos de Cl Na 500mg cada 8 hs y de calcio 500mg cada 12hs

* Fenobarbital Smg/k/dia cada 12 hs

* Seguimiento multidisciplinario con endocrinologia, neurologia,
psicologia y servicio social.
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Insuficiencia Adrenal

® Cuadro clinico y metabolico
e Falla aguda de las glandulas suprarrenales

* Incapaces de mantener una secrecion
hormonal adecuada (deficiencia
mineralcorticoide, glucocorticoide o ambas)

* (Grave emergencia que pone en
riesgo la vida del paciente



“Anatomia de las Glandulas
Suprarrenales
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GLANDULAS SUPRARRENALES
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Glandula Suprarrenal ]




!esumiendoi

La Regulacion de la funcion de la glandula
suprarrenal se da basicamente por dos
mecanismos de retroalimentacion enddcrina:

El eje Hipotalamo-Hipofiso-
Adrenal

El sistema Renina-Angiotensina-
Aldosterona




Primaria

Deficit
*Cortisol
*Aldosterona
*Esteroides
Sexuales

Insuficiencia
Adrenal

Secundaria

Déficit
Solo de Cortisol




Causas
Genéticas o
Hereditarias

Insuficiencia

Adrenal
Primaria

Causas
Adquiridas

Alteraciones
Esteroidogénesis

Disgenesia
Adrenal

Destruccion
Adrenal

Hemorragia Adrenal
Enfermedades Infecciosas
No Infecciosas
Toéx1cos- Traumatismos

Metastasis

Hiperplasia
Suprarrenal
Congénita

Adrenalitis
Autoinmune
Adrenoleuco-
distrofia
Enf. Deposito




Causas:

Post-quirtrgicas

Geneéticas o

Hereditarias

Insuficiencia Deﬁgg%cli{a de
Adrenal

Secundaria

Corticoterapia
Adquiridas Cronica

Lesiones Hipotalamo-
hipofisarias
(Tumores,Infecciones,
Radioterapia



Diagnostico:

Imagenes
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Puede presentarse como :

Insuficiencia Insuficiencia

Suprarrenal Suprarrenal
Aguda Cronica




e

Insuficiencia Suprarrenal Aguda
® Deshidratacion aguda (vomitos)

* Hipotensién mmmp Shock

* Hipoglucemia (obnubilacion, cefaleas)
 Fiecbre
* Distrés Respiratorio

* Sintomas Neurologicos (letargia,
convulsiones, hipotonia)



l!aboratorio '

El diagnostico de Insuficiencia
Suprarrenal se basa en la demostracion
de niveles disminuidos o indetectables

de cortisol plasmatico con
hiporrespuesta al estimulo con ACTH en
el caso de Insuficiencia Suprarrenal
Primaria




Datos de laboratorio sugestivos:

* Hiponatremia e Hipernatriuria

® Hiperkalemia

* Acidosis metabdlica

* Hipoglucemia

* Hemoconcentracion o Anemia

® Hiperazoemia



,&os de laboratorio 59!

confirmacion:

* Dosaje de Cortisol ( si hay sospecha clinica
hay que extraer la muestra antes del
tratamiento sustitutivo con corticoides )




%r <3 ug/dl es diagnémmsuﬁmenma a!renal

Entre 3-10 ug/dl requiere otros test para determinarla
En situaciones de estrés se busca un valor de cortisol

> a I8 ug/dl.
* Nivel sérico de cortisol luego de estimulo con ACTH:

se busca un valor de cortisol de 18-20 ug/dl para descartar
insuficiencia adrenal.

* Nivel sérico de cortisol en hipoglucemia:

Es patoldgico un valor de cortisol < 18 ug/dl con una
glucemia < 40 mg/dl

Pruebas de determinacion de AC antisuprarrenales o anti 21-
hidroxilasa, asi como estudios genéticos se realizan en una
segunda fase.




PDtagnostico por imageme

Los datos clinicos y de laboratorio deben orientar los
meétodos de diagndstico por imagenes

Ecografia Abdominal (hemorragia
suprarrenal x partos distosiscos, sepsis o
hipoxia)

TAC Suprarrenal (para calcificaciones y
estructuras pequenas)

RMN Suprarrenal para Tumores

Insuficiencia
Suprarrenal
Primaria

Ecografia Transfontanelar ( Rn o

IIlSU.ﬁCIGIlCla lactantes) (hemorragia-malformacion)

TAC (traumatica o infecciosa)
Sup rarrenal RMN (x sospecha de tumores en el eje

S ecund ari a Hipotalamo-Hipofisario)




 Hiperplasia Suprarrenal Congénita
 Freno suprarrenal por

hipercortisolismo materno (Cushing,
Rn o Lactantes tto Corticoideo )

* Hipoplasia Adrenal Congénita
* Sepsis

 Supresion Inadecuada de tto
Corticoideo

o * Enfermedad de Addison (autoinmune)
NPT TOIEG TN « Sepsis Meningococcica

e Tumores hipotalamo-hipofisario
« Adrenoleucodistrofia




* Déficit de cortisol ( en todas las formas de presentacion)

iperplasia Suprarrenal
Congénita

e Herencia Autosomica Recesiva

e 5 formas clinicas :

|
2.
i
4
5

Déficit de 21 hidroxilasa (+frecuente ) 90-95%
Déficit de 11 B hidroxilasa

Déficit de 3 B hidroxiesteroideshidrogenasa
Déficit de 17 B hidroxilasa

Déficit de 20,22-desmolasa
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El bloqueo enzimatico siempre afecta a la
sintesis de cortisol en mayor o menor grado,
condicionando una hipersecrecion de ACTH
que, al actuar ya tempranamente durante el
desarrollo embrionario y fetal, implica una
hipertrofia de 1a glandula suprarrenal ( de ahi el
nombre) ain cuando funcionalmente siempre
existe una deficiencia de la funcion suprarrenal




| _ = Hiperplasia Suprarrenal Congénita (déficit 21 OH)

En funcion del grado de afectacion de la actividad
enzimatica

Formas Casicas Formas no
(déficit completo) clasicas(déficit parcial)

Exceso de

Perdedora : androgenos de

Acn oy
de sal e aparicion postnatal

Pseudopubertad
Virilizante precoz

simple Infertlhdad

O OO

Hirsutismo




PDéficit de 21 hidroxilasa |

Forma mas severa
Crisis de pérdida de sal

en la época neonatal

Letargo
Succidon

leve,

Cortisol

Convulsiones

Deshidratacion

Déficit

Hipoglucemia
Shock Hipotension

Forma clasica
perdedora de sal (75%)

Deficiencia

de

Aldosterona

Hiponatremia
Hiperkalemia

Hiperreninemia

Hiperandrogenismo

Ambigiiedad
Genital
Virilizacion

(nifias)

Macrogenitosomia

(nifios)




Grados de virilizacion de Prader

Figura 1. Hiperfrofia g clitorss

TIPO I: Genitales TIPO II:

completamente Hipertrofia simple
femeninos del clitoris




Tipo III: Hipertrofia
de clitoris con fusion de
labios mayores




TIPO IV: Hipertrofia de
clitoris, con hipospadia
perineal, fusion de labios
mayores con apariencia
escrotal

TIPO V: Hipertrofia de clitoris,
con meato urinario en punta,
apariencia masculina




Forma Virilizante Simple
(25%) 3

Deficit de la Sintesis de Exceso de

/4 t c ; o 7
SHILESIS de Aldosterona NO esta produccion de
Cortisol Androgenos

severamente alterada

Nacimiento Infancia
Virilizacion e pseudopubertad
Hiperpigmentacion precoz
de los genitales

Hirsutismo,olor corporal,acné severo,
aceleracion del crecimiento con edad
Osea adelantada que lleva a talla corta




Otras causas de

Insuficiencia Mutacion gen SF1,DAX 1 y del receptor de
Adrenal ACTH

Hipoplasia  Varones que presentan fallo adrenal primario y

Adrenal pérdida salina e
Congénita HipogonadismoHipogonadotrofico.

» Adultos presentan azoospermia )
\

‘ ° . . :
Enfermedad Destruccion adrenocortical por mecanisSmos

de Addison o

humorales y celulares (autoinmunes)

e Causa + importante de Insuficiencia Adrenal
primaria en el nifio mayor

* Puede aparecer asociada a otras endocrinopatias

Adrenalitis
Autoinmune

| * Entermedad ligada al cromosoma X, que ™\
La adrenaleucodistrofia afCCta S(’)IO 9 varones

lesiona las celulas
blancas del cerebro

- ysteentassinauss ¢ Se caracteriza por el acimulo de acidos
ggé renoleucodistrofia grasos de cadena larga causante de la
desmielinizacion progresiva de la
sustancia blanca que causa sintomas

s | neuroldgicos e insuficiencia suprarrenal
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* Es de Urgencia

* Ante la sospecha clinica se debe hospitalizar al
paciente, ¢ iniciar tratamiento sustitutivo sin
esperar los resultados hormonales.

* El tratamiento es independiente de la causa de
insuficiencia adrenal.

* La prioridad es reponer la volemia, corregir los
disturbios hidroelectroliticos e iniciar tratamiento
sustitutivo con corticoides parenterales.




: Solicitar
Clinica + Cortisol, ACTH, 17-
Laboratorio hidroxiprogeterona
aldosterona

1° hora:

Estabilizar la via aérea,respiracion y circulacion
SF + Sol. Glucosada 5-10%
Hidrocortisona:
<6 meses: 25mg ev en bolo + 25 mg ev en perfusion
6m-2 afios:50mg ev bolo+50mg ev en perfusion

@ 2 afios: 100mg ev en bolo + 100mg ev en perfusion

Estable clinica y
analiticamente
SF + Glucosa 5%:
Rn y lactantes: 100-
120ml/k/dia
Nifos:60ml/k/d
(mx:2500 ml/d)

Hemodinamicamente
inestable:

SF + Glucosa 5-10%
:10ml/k/h
Hidrocortisona:50-100mg/h
ev hasta la recuperacion




Tras 24- 48 hs. Con estabilidad hemodinamica,
pasar a via oral

Hidrocortisona oral: dosis inicial:20-25

mg/m2/dia cada 8 hs, posteriormente reducir la
dosis hasta 10-12 mg/m2/dia o

15-20mg/m?2/dia cada 8 hs en el caso de las
formas clasicas de hiperplasia suprarrenal
congenita.




Estrés grave(sepsis,
traumatismo,quemados)
Esquema habitual de crisis con
hidrocortisona
En intervecidn quirdrgica:
Preanestesia:
<12 a: hidrocortisona:
25-50mgIM
>12 a: hidrocortisona 100mg/dosis
IM
Durante la intervencion:
100-200mg en perfusion continua
(nifios pequeiios 50% de la dosis)
En intervenciones muy prolongadas
repertir la dosis pasadas 4-6 hs de la
primera.

Estrés leve(enfermedades sin
compromiso del estado gral,
fiebre, virosis)
duplicar dosis de hidrocortisona
que recibe el paciente, por via oral
dividida cada 8 hs por 24-48 hs o
hasta que remita el cuadro de base
S1no se puede asegurar la
tolerancia oral, se debera usar la
via IM hidrocortisona
30mg/m2/dia cada 6 hs y luego
que recupere la tolerancia oral
administrar el doble de la dosis
habitual por via oral, hasta la
recuperacion




Insuficiencia Adrenal y Shock Septico

* Las Guias de manejo hemodindmico del shock
septico en pediatria propuestas por Carcillo sugieren
el uso de corticoides solo en los nifios con shock
resistente a las catecolaminas y sospecha o prueba
de insuficiencia adrenal.

* Se debe usar Hidrocortisona x sus efectos gluco y
mineral corticoides .

* La estrategia tiende a cubrir las demandas de cortisol
que el paciente con déficit de produccion pudiera
presentar.



GASTO CARDIACO

FC ’ ADRENALINA
VOLUMEN SISTOLICO NORADRENALINA

TENSION ARTERIAL

RTA es de >
INTENSIDAD




! J 5 shock:150-300 ug/dl

Hidrocortisona (bolo) + mfusion continua .

Rangos de dosis de 2mg/k/dia a 50mg/k/dia en bolo
seguidas de infusion continua de 1gual dosis

La infusion de 2mg/k/dia ‘mantiene niveles
de cortisol 20-30 ug/dl

La mfusion de 50mg/k/dia ‘ mantiene niveles
de cortisol de 150ug/dl

Otros autores: 2-30 mg/k/dia cada 6 hs

La suspencion de corticoides realizarla cuando
cesan las indicaciones de la terapia vasopresora.




Muchas gracias!!!




