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RESUMEN

Introduccion: Las glandulas suprarrenales se dividen en corteza y médula. La corteza secreta tres
clases de hormonas diferentes: los glucocorticoides, mineralocorticoides y androgenos; la médula
produce las catecolaminas. Todas ellas intervienen en multiples funciones corporales.

Objetivo: Mostrar diferentes formas de presentacion de algunas de las enfermedades de la corteza
adrenal.

Presentacion de los casos: paciente 1: escolar de 7 anos, antecedentes de hipotiroidismo
controlado, presenta decaimiento y escaso crecimiento pondoestatural. Cortisol en ayunas 86
nmol/L y ACTH 154 pg/ml. Se diagnostica insuficiencia adrenal primaria. Reingresa a los 9 anos,
por mantener escaso crecimiento. Edad dsea: 2 afos y 8 meses. Test de clonidina: alterado,
confirma déficit de hormona del crecimiento. Paciente 2: escolar de 8 anos, antecedentes de
hiperplasia adrenal congénita por déficit de 21 hidroxilasa, forma virilizante simple. Presenta
aceleracion del desarrollo genital. Se incumplié tratamiento con hidrocortisona, durante 5 afos.
Se comprobd elevada la 17 hidroxiprogesterona 189 ng/dl. Se diagnosticé pubertad precoz
periférica y virilizacion de los genitales. Paciente 3: lactante de 5 meses con obesidad de 3 meses
de evolucion. Tomografia axial computarizada de abdomen contrastado confirma lesion
tumoracion de 5 cm en proyeccion de la suprarrenal derecha. Cortisol en ayunas 892 nmol/L,
cortisol 11 pm 920 nmol/L. Se realizé cirugia y se diagnosticé sindrome de Cushing por carcinoma
adrenal productor de cortisol.
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Conclusiones: En la practica clinica diaria podemos encontrar pacientes con sintomas y signos tan
comunes como el decaimiento, vémitos o el aumento brusco de peso y ellos ser secundario a
enfermedades de la glandula suprarrenal.

Palabras clave: enfermedades de la corteza suprarrenal; insuficiencia adrenal; hiperplasia
adrenal congénita; carcinoma adrenal.

ABSTRACT

Introduction: The adrenal glands are divided into cortex and marrow. The cortex secretes three
different classes of hormones: glucocorticoids, mineralocorticoids and androgens; the marrow
produces catecholamines. All of them are involved in multiple corporal functions.

Objective: Show different forms of presentation of some of the diseases of the adrenal cortex.
Presentation of cases: Patient 1: 7-year-old school boy, history of controlled hypothyroidism,
and presenting decay and poor pondostatural growth. Cortisol level in fasting 86 nmol/L and ACTH
154 pg/ml. Primary adrenal insufficiency is diagnosed. Re-admitted at age 9 for maintaining little
growth. Bone age: 2 years and 8 months. Clonidine test: altered, it confirms growth hormone
deficiency. Patient 2: 8-year-old schoolboy, history of congenital adrenal hyperplasia due to 21
hydroxylase deficiency, simple virilizing form. He presents acceleration of genital development.
Hydrocortisone treatment was missed for 5 years. 17 hydroxyprogesterone was found to be
elevated to 189 ng/dl. Peripheral precocious puberty and virilization of the genitals were
diagnosed. Patient 3: 5-month-old infant with obesity of 3 months of evolution. Contrasted
computed axial tomography of the abdomen confirms tumor lesion of 5 cm in projection of the
right adrenal. Cortisol level in fasting 892 nmol/L, cortisol 11 pm 920 nmol/L. Surgery was
performed and Cushing's syndrome was diagnosed due to cortisol-producing adrenal carcinoma.
Conclusions: In daily clinical practice we can find patients with symptoms and signs as common
as decay, vomiting or sudden weight gain and they are secondary to diseases of the adrenal gland.
Keywords: Diseases of the adrenal cortex; adrenal insufficiency; congenital adrenal hyperplasia;
adrenal carcinoma.
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Introduccion

En la historia se recoge desde el ano 1563, la anatomia de la glandula suprarrenal, descrita por
Bartolomeo Eustaquio, pero hasta que Thomas Addison en 1855, citado por Stewart y Newell
Price.( realizara su investigacion pionera y describiera sus hallazgos clinicos y necroscopicos de
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11 casos de enfermedad de Addison, no se definieron con exactitud las funciones de las glandulas
suprarrenales.

Un afo después, Brown-Sequard, citado por Stewart y Newell Price,") después de realizar
suprarrenalectomia en animales, demostré6 que las glandulas suprarrenales eran oOrganos
esenciales para la vida.

Las glandulas suprarrenales se dividen en corteza y medula. En la corteza se secretan tres clases
de hormonas diferentes: los glucocorticoides, mineralocorticoides y androgenos; en la médula se
producen las catecolaminas. Todas ellas intervienen en multiples funciones corporales. Se ha
estimado que el nivel de secrecion al dia de cortisol oscila entre 5,7 y 8,7 mg/ml. En cambio, en
situaciones de estrés, la tasa de secrecion debe ascender a mas del doble o triple de lo normal. (-2

Dentro de las enfermedades que pueden afectar la corteza adrenal se describen la insuficiencia
suprarrenal primaria, producida por diversas causas como: hiperplasia adrenal congénita,
adrenalitis autoinmune (enfermedad de Addison) y uso excesivo de esteroides. El sindrome de
Cushing y otros tumores funcionantes o no, pueden ser afecciones que también se pueden
encontrar.("?

El objetivo de este trabajo es mostrar diferentes formas de presentacion de algunas de las
enfermedades de la corteza adrenal.

Presentacion de casos

Presentamos tres casos clinicos que fueron atendidos en el Hospital Pediatrico Universitario
“William Soler Ledea”, en diferentes momentos y con cuadros clinicos diversos.

Caso 1
Paciente de 7 anos masculino, con antecedentes de hipotiroidismo en tratamiento desde los 4
anos. Se ingresa por presentar decaimiento, inapetencia y escaso crecimiento pondoestatural. Se
le realizaron estudios de hemograma completo, quimica sanguinea compuesta por: glucemia,
colesterol, triglicéridos, proteinas totales, albUmina, creatinina y enzimas hepaticas, ademas de
estudios hormonales, donde se detecto alteracion en las concentraciones basales de cortisol. Se
diagnostica insuficiencia adrenal primaria.
Se muestran los resultados de los analisis realizados:

Estudios de quimica:
Glicemia: 3,6 mmol/L
Colesterol: 4,4 mmol/L
Triglicéridos: 1,0 mmol/L
Proteinas totales:79 g/L
Albumina: 57 g/L
Creatinina: 39.4 mmol/L
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Alanina aminotrasferasa:16 Ul/L
Aspartato aminotransferasa:30 Ul/L
Fosfatasa alcalina: 570 Ul/L

Gamma glutamil transpeptidasa: 25 Ul/L

Hemograma:

Hemoglobina: 152 g/L
Leucocitos:3,7 %
Eritrosedimentacion:14mm/hora

Estudios hormonales:

TSH (hormona estimulante del tiroides): 1,6 nmol/L
Ac. Anti-TPO (anticuerpos antitiroideos): 247 mU/L
ACTH (hormona adrenocorticotropa): 154 pg/ml
Cortisol (8 am): 86 nmol/L

Dos afos mas tarde, a los 9 afnos, reingresa por escaso crecimiento a pesar de realizar el
tratamiento de manera estricta para la insuficiencia adrenal y mantenerse con dosis adecuadas
de hidrocortisona. Se le realizan nuevos estudios, cuyos resultados informan quimica sanguinea
normal y algunas alteraciones en los complementarios de imagen y los hormonales. Se muestran
estos datos.

Estudios de imagen:
Radiografia de edad dsea: 2 afnos y 8 meses
Tomografia axial computarizada de craneo: no se observan alteraciones sellares

Estudios hormonales:

TSH: 0,6 nmol/L

T4 (tirotropina): 132,5 nmol/L

Test de estimulo con clonidina (segunda muestra):

0 min:1,3 ng/ml

30 min: 1,4 ng/ml

60 min: 1,8 ng/ml

90 min: 1,4 ng/ml

Se diagnosticd, en esta ocasion, déficit de hormona del crecimiento, por los resultados de los
estudios realizados asociados al cuadro clinico de escaso crecimiento. En este paciente se planteo

la posibilidad de un sindrome pluriglandular autoinmune tipo Il, por la asociacion de 3 déficit
hormonales, la deficiencia de cortisol, de hormona tiroidea y de crecimiento.

Caso 2

Paciente femenina de 8 afos y un mes de edad, con antecedentes de hiperplasia adrenal congénita
por déficit de 21 hidroxilasa, forma virilizante simple. Al interrogatorio se recoge historia de
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cuadros de vomitos y deshidratacion asociados a procesos infecciosos, de manera esporadica. Al
examen fisico presenta aceleracion de la talla, mamas en estadio de Tanner 1(sin progreso) y
desarrollo del vello pubiano en estadio de Tanner 4 (vello rizado, abundante, pigmentado, que
abarca el pubis en forma de triangulo invertido, sin llegar a la cara interna de los muslos), asociado
a aumento del clitoris de manera exagerada. No se le administré el tratamiento indicado con
hidrocortisona, durante 5 afnos. Se le realizaron estudios generales y especificos y se encontro
alteracion de la hormona 17 hidroxiprogesterona, mas de 3 veces su valor normal. La nifla mostro
desarrollo sexual precoz con virilizacion de los genitales externos, secundaria a hiperplasia
adrenal congénita descontrolada por insuficiencia en el tratamiento. La fotografia fue tomada en
acuerdo con los padres de la menor (Fig. 1).

Se muestran los datos.

Estudios de quimica:
Glucemia: 5,2 mmol/L
Colesterol: 4,6 mmol/L
Triglicéridos: 19 mmol/L

Estudios hormonales:

17 hidroxiprogesterona: 189 ng/dl

Cortisol: 252 nmol/L

TSH: 1.36 mUI/ml

FSH (hormona foliculo estimulante): 1,0 mUl/ml
LH (hormona luteinizante):1,3 mUl/ml

Fig. 1 - Clitoromegalia. Desarrollo puberal estadio de Tanner 4.
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Caso 3

Lactante de 5 meses, femenina, de la raza blanca, sin antecedentes de enfermedad hasta su
evaluacion. Hija de madre adolescente de 18 anos, con antecedentes de salud. Producto de parto
eutocico a las 40,1 semanas de gestacion, con peso de 3400 gramos. Alimentacion con lactancia
materna exclusiva. Es atendida por obesidad importante de aparicion brusca, en los ultimos 3
meses. En el examen fisico se observa cara de luna llena y obesidad centripeta; se constata peso
de 9000 gramos, talla: 57 cm, circunferencia cefalica: 44 cm. Relacion peso/talla: mayor de 97
percentil; relacion talla/edad: menor del 3 percentil; relacion peso/edad: 97 percentil. En la piel
ligero eritema facial y livedo reticularis. Aparato respiratorio sin alteraciones. Aparato
cardiovascular con ruidos ritmicos, de buen tono, pulso fuerte, llene capilar adecuado menor de
3 segundos, tension arterial: 110/70. Frecuencia cardiaca: 130 latidos por minuto. Abdomen:
globuloso, no se define visceromegalia. Sistema nervioso sin alteraciones. Adrenales: no existe
vello axilar ni pubiano, estadio de Tanner 1.

Se realizaron investigaciones. Se muestran los datos.

Estudios complementarios:
Hemoglobina: 136 g/l

Glucemia: 4,6 mmol/L

Alanina aminotransferasa: 75 Ul/L
Aspartato aminotransferasa: 46 Ul/L
Lactato deshidrogenasa: 1615 Ul/L

Estudios especificos:

Cortisol en ayunas en 892 nmol/L
Cortisol 11pm: 920 nmol/L
Sodio: 115.8 mmol/L

Potasio: 4.22 mmol/L

Ecografia de abdomen: higado homogéneo, vesicula no visualizada, vias biliares no dilatadas,
pancreas y bazo normal, rifdn izquierdo sin alteracion, rifndn derecho desplazado hacia abajo, de
tamano normal, parénquima sin alteracion, en polo superior en proyeccion de la glandula
suprarrenal derecha se observa masa compleja, predominantemente ecogénica que mide 52 x 42
mm, con zonas de necrosis y calcificacion en su interior.

Tomografia axial computarizada de abdomen contrastado: higado homogéneo que rebasa 4,5 cm
el reborde costal, vesicula de paredes finas sin litiasis, vias biliares sin alteracion. Bazo y pancreas
de aspecto tomografico normal. Rifdn izquierdo de tamano y estructura normal, rindn derecho
de tamano normal, desplazado hacia la linea media y abajo, con buena diferenciacion seno
parénquima, sin pielocalectasia. Lesion tumoral en proyeccion de la glandula suprarrenal derecha
hiperdensa, heterogénea, densidades entre 21 y 53 Unidades Hounsfield (UH), con pequeias areas
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hipodensas (1-19 UH), que mide 65 x 44 x 41 mm contornos regulares, bien definidos, desplaza al
rifndn derecho, sin producir infiltracion de dicha lesion.

Se diagnostico tumor suprarrenal productor de cortisol (sindrome de Cushing) (Fig. 2).

Imagen tomada por la autora y utilizada con consentimiento del tutor legal.
Fig. 2 - Lactante con sindrome de Cushing.

La paciente fue operada por grupo de cirujanos expertos por técnica minimamente invasiva y se
extrajo toda la lesion. La biopsia informé carcinoma adrenal derecho (Fig. 3).

(GO ev-ric | Esta obra estad bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

eCiMED

4  EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS Revista Cubana de Pediatria. 2021;93(4):e1369

Fig. 3 - Histologia del carcinoma adrenal.

Discusion
Las enfermedades adrenales son infrecuentes de manera general, pero diferentes entidades
pueden afectar a las mismas, dando cuadros clinicos diversos. (:2)

La insuficiencia suprarrenal primaria, es la incapacidad de las adrenales para secretar una
cantidad adecuada de cortisol, fue descrita por primera vez por Thomas Addison a quien debe su
nombre. Es una enfermedad con incidencia baja a nivel mundial; menos de 1 por 100 000
habitantes, con una prevalencia de 4-6 por cada 100 000 personas y afecta a ambos sexos por
igual.(®23)

La etiologia autoinmune es la mas frecuente (adrenalitis autoinmune) y puede darse de forma
aislada o como parte de un sindrome pluriglandular autoinmune tipo 1 o tipo 2. La mitad de los
pacientes con insuficiencia adrenal tienen al menos otra glandula endocrina comprometida, por
lo cual se deben realizar estudios de pesquisa para detectar otras alteraciones endocrinas en estos
pacientes. 4>

A pesar de su baja incidencia, vemos en el primer caso clinico presentado que el motivo de
consulta fue el escaso crecimiento pondoestatural, causa de control frecuente en pediatria. En
este paciente se asociaron ademas otros déficit hormonales; tirotropa y de crecimiento, por lo
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cual se debe tener en cuenta la posibilidad de estar en presencia de un sindrome pluriglandular
autoinmune tipo Il (SPA II).

Los SPA son enfermedades raras que se caracterizan por la asociacion de al menos dos déficit
hormonales por insuficiencia glandular, mediadas por mecanismos autoinmunes. (?)

En el caso previamente presentado no hubo posibilidad de dosificar todos los anticuerpos
especificos, como anticuerpos antiadrenal para confirmar el diagndstico de adrenalitis
autoinmune. En el paciente si se detectd elevacion de los anticuerpos antiperoxidasa tiroidea (Ac.
Anti-TPO), hecho que nos indica la presencia de alteracion inmunitaria.

El segundo paciente, se trata de una nifa con diagnostico temprano de hiperplasia adrenal
congénita (HAC) por déficit de 21 hidroxilasa.

La HAC tiene 5 variantes descritas, segun el déficit enzimatico que se presente. La forma mas
comun es por deficiencia de la enzima 21 hidroxilasa, necesaria para la sintesis de cortisol y
aldosterona.(®7.89 La enfermedad tiene una presentacion mundial que oscila entre 1: 10 000 a 1:
20 000, con una incidencia anual de estimada entre 1:5 000 a 1:15 000.®:%:10

A pesar de identificar el problema de manera adecuada e indicar el tratamiento oportunamente,
el actuar negligente de los familiares, conduce a una complicacion mayor: la virilizacion de los
genitales asociado a pubertad precoz.

En la paciente con sindrome de Cushing por carcinoma adrenal secretor de cortisol, lo llamativo
es la edad de presentacion de este tipo de lesion, muy infrecuente en la etapa de lactante.

La literatura describe una incidencia de 0,5 a 2 casos por millon de habitantes al afo."12,13,14)
Los datos del Nacional Cancer Institute de EE.UU. estiman que solamente 1,3 % de los procesos
de la infancia son carcinomas. ('

Se describe que las lesiones malignas de las suprarrenales tienen una evolucion muy agresiva y
79,0 % son funcionantes, pueden secretar sexo esteroides y provocar virilizacion o feminizacion
dependiendo de si afecta a mujeres u hombres, respectivamente. El sindrome de Cushing es una
de las formas habituales de presentacion.(14.15.16,17)

La nifa fue operada y aunque luego siguid control por oncologia, se logré la reduccion de los
niveles de cortisol luego de la extirpacion de la tumoracion.

Se concluye que es importante tener en cuenta las diferentes formas de presentacion de algunas
enfermedades que afectan a la corteza suprarrenal que podemos encontrar en la practica clinica
diaria para poder tener claridad a la hora de atender a pacientes con sintomas y signos tan
comunes como el decaimiento, escaso crecimiento, vomitos o el aumento de peso brusco.
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