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ENFERMEDADES DE LAS GLANDULAS
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SUPRARRENALES




SINDROME DE CUSHING

Se le denomina asi al conjunto de

sintomas diversos, debido a un exceso
de produccion de glucocoticoides.

* Exceso de glucocorticoides de la corteza
Puede suprarrenal (Cushing endégeno).

deberse q: * Administraciéon mantenida de

glucocorticoides (Cushing exdgeno y facticio)
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ETIOLOGIA

Sindrome de Cushing
exogeno o iatréogeno:

Se debe a la
administracion
iatrégena de
esteroides por otro
motivo.

Los pacientes
presentan cara de luna
llena, obesidad
troncular, estrias,
equimosis, etc.
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Los niveles de ACTH se
encuentran suprimidos.

El diagndstico se
realiza con una
anamnesis que

confirma la supresién
del cortisol plasmdtico
o urinario.




SINDROME DE CUSHING ENDOGENO

‘o Enfermedad de A
Cushing (65-70%)
* Sindrome de Cushing
suprarrenal (15-20%)

* Sindrome de Cushing
ectépico (15%)

= Comprende:
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ENFERMEDAD DE CUSHING

Estd causada por un tumor
hipofisiario (microadenoma en el

La secrecion excesiva puede ser
hipotdlamica (disregulacién de

(0]
?0% de los casos) que produce la secreciéon de CRH)

grandes cantidades de ACTH.
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SINDROME DE CUSHING ECTOPICO

Surge por la produccion auténoma de ACTH o CRH a partir de enfermedades tumorales extrahipofisarias,
con niveles plasmaticos de ACTH y de sus precursores muy elevados.

Los tumores mds frecuentes son:

Carcinomas bronquiales de célula pequeiiq, Tumores de timo, pdncreas, carcinoma de
tumores carcinoides de pulmén o de cualquier Feocromocitomas y paragangliomas pulmén de célula no pequeiia y carcinomas
otra localizacién (mds frecuente en mujeres) medulares de tiroides.
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Cuando el SC ectdpico es por tumores que producen CRH, las manifestaciones pueden ser muy similares al SC

hipofisario.



TUMORES PRODUCTORES DE SECRECION ECTOPICA DE ACTH

Carcinoma microcitico de pulmén (hasta en el 50% de casos)

Tumores carcinoides:
Pulmén
Timo
Intestino
Pdncreas
Ovario

Tumores de los islotespancredticos
Carcinoma medular de tiroides

Feocromocitoma y tumores relacionados
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SINDROME DE CUSHING SUPRARRENAL

s Causado por un tumor suprarrenal:

* Adenoma (75%)
* Carcinoma (25%)

Hiperplasia nodular suprarrenal y se asocia

caracteristicamente con niveles de ACTH suprimidos.

* En la infancia el origen suprarrenal es la causa mds frecuente de

sindrome de Cushing (65% de los casos)
 Dentro de éste los carcinomas suprarenales son la etiologia mas

frecuente.

Medicina, C. (2000). Manual CTO de medicina y cirugia. Endocrinologia: pagina 64.



MANIFESTACIONES CLINICAS

Signos y sinfomas:

| @ Cara de luna llena
’ e é
Ea J - \




DATOS DE LABORATORIO

Aumentan los niveles
plasmdticos y

* En el SC iatrégeno los niveles plasmdticos y urinarios de cortisol
estardn disminuidos, salvo en el caso de que se trate de productos
como la cortisona o hidrocortisona que también estardn elevados.

urinarios de cortisol EREEAErrErrs suprarrenal es frecuente la elevacién de
de forma variable,

andrégenos fundamentalmente el sulfato de DHEA en plasma.

Los carcinomas
suprarrenales
pueden tener:

* Elevacién de los precursores de la esteroidogénesis como 170H-
progesterona, 11-desoxicortisol o androstendiona.
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DATOS DE LABORATORIOS

Se observa leucocitosis con neutrofilia y eocinopenia; también la hiperglucemia o
diabetes franca.

Por sus efectos mineralocorticoides, puede haber alcalosis metabdlica hipokalémica
con hipocloremia.

La presencia de hipokalemia es tipica del sindrome de Cushing de origen ectépico
que se presenta en mds del 20% de los casos o carcinomas suprarrenales.

Aparece en menos del 10% de los casos de sindrome de Cushing central
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DIAGNOSTICO

Sospecha de sindrome de Cushing

Diagndstico de hipercortisolismo
v — i

- Cortisol libre urinario

Pruebas - Pruebas de supresién débil con DXM Dos pruebas
de 1.2 linea (Nugent o Liddle)" ™ positivas
- Cortisol salival nocturno

* 1
! Pruebas no concluyentes |
X3
Pruebas - Cortisol sérico nocturno
de 22 linea” | | - Supresion débil (Liddle) + CRH

} |

Sindrome de Cushing |
£

o)

Determinacién de ACTH
Y v 1
Suprimida Indeterminada Elevada
{< 5 pg/ml) (5-20 pg/ml) (> 20 pg/ml)

o

' Testde CRH |
L et

Cushing ACTH independiente Cushing ACTH dependiente

"' El test de Liddle (0,5 mg/6 horas/2 dias de DXM) se recomienda en casos
de trastorno psiquidtrico, obesidad mérbida, alcoholismo o diabetes mellitus
concomitante. En el resto de situaciones no ha demostrado superioridad
aotras pruebas y es mds complicado de hacer ambulatoriamente

“ En régimen de riesgo
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*TESTNUGENT
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Dos de las siguientes
pruebas positivas:

DESCARTA

T

SINDROME DE
CUSHING

SINDROME DE CUSHING

ACTHINDEPENDIENTE
«Adenoma / Carcinoma Suprarrenal
« Hiperplasia Adrenal
« Displasia Adrenal Nodular Pigmentada
« Sindrome Me-albright
» Receptores llicitos Adrenales

|

ENFERMEDADDE
CUSHING

ACTH DEPIENDENTE Elevada/ Normal ACTH | Baja/ND
8mgDXM |
Suprime
No Suprime I
SECRECION ECTOPICA RMN con .
ACTH/CRH SCAN
« Tumor de Cal, Pequefias Pulmén DINAMICO
«Carcinoide Bronguial | Timico =
= Feocromocitoma -
«Ga. Medular de Tiroides
«T de Islote P ti
- Lzum::mieas 1 Lln'fc:'a":a..::TEl G:.D Ovario CATE.;E:IS MO |+




DIAGNOSTICO ETIOLOGICO

Es un proceso complicado por la falta de especificidad de las pruebas

utilizadas y por los cambios espontdneos de la secrecién hormonail.

El primer paso debe proceder a la  Si la ACTH es < 5 Pg/ml es ACTH-

separacion entre el Cushing ACTH- independiente y directamente se Si> 20 Pg/ml, es ACTH-
dependiente y el Cushing ACTH- procede a realizar una prueba de dependiente.
independiente (suprarrenal). imagen suprarrenal

Ante resultados intermedios de 5 a 20 pg/ml lo mds probable es que se trate
de un Cushing ACTH-dependiente, se puede realizar una prueba de CRH.
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PROTOCOLO DE LIDDLE O PRUEBA DE SUPRESION CON DOSIS

ALTA DEXAMETASONA

Se realiza con 2 mg de
dexametasona via oral cada
6 horas durante 48 horas.

Se requieren niveles basales

de cortisol a las 9:00h
previo a la administracién
de dexametasona y ese
mismo dia a las 23:00h se
administran 8 mg via oral.

La supresion del cortisol en
orina de 24 horas > 50%
sugiere enfermedad de
Cushing Yy wuna supresion
>90% es altamente
sugerente.

Al siguiente dia se realiza
nueva determinacién de
cortisol sérico entre las 8 y 9
horas.

Alternativa: administracion
de dosis Unica de 8 mg de
dexametasona.

Si existe una supresion
>50% respecto al cortisol
sérico basal, sugiere Cushing
de origen hipotisario.
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DX DIFERENCIAL DE CUSHING ACTH-DEPENDIENTE

Caracteristicas Microadenoma Macroadenoma Ectépico agresivo
hipofisiario hipofisiario

Supresion con 8mg de Si No No

DXM

Estimulacién del eje Si responde Si responde No

Otras pruebas Rm selar, C5PF RM selar Tc corporal con térax

en cortes finos, Gamma
con pentetredtido
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Si/No

Si/No

TC corporal, gammaq,
C5PF



DX DIFERENCIAL DE CUSHING ACTH-INDEPENDIENTE

Bioquimicas DHEA-S normal o baja DHEA-S y precursores Respuesta aberrante,
esteroidogénesis aumentadas catecolaminas, angiotensina-ll,
hormonas gastrointestinales,
LH, Hcg (hiperplasia
macronodular)

Imagen Pequeino tamaio Gran tamaiio (>4-6cm) Micronédulos o macrénodulos
Baja atenuacion en TC Necrosis, hemorragias y bilaterales
calciformes
Invasion de estructuras
ayacentes y /o mrtdstasis
Alta atenuacién en TC

Tratamiento Suprarrenalectomia unilateral  Suprarrenalectomia unilateral Adrenalectomia bilateral
habitualmente laparascépica  si enfermedad potencialmente
resecable + terapia
adyuvante
Enfermedad irresecable
mitotano + quimioterapia



PRUEBAS DE VALORACION DEL EJE

Prueba de CRH, se basa
en el principio de que el
Cushing central mantiene
un eje hipotdlamo-
hipofiso-adrenal.

En México no se cuenta
con CRH.

Por ello, la administracion
de estimuladores centrales
de la ACTH puede servir
para el diagnédstico
diferencial de la etiologia
del Cushing.

Se realiza administrando
CRH intravenosa y
determinando la ACTH vy
el cortisol posteriormente.

Una respuesta positiva al

CRH  ocurre
disfuncién hipotaldmica o

tumor

en und

hipofisario

productor de ACTH.
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CATETERISMO DE SENQS PETROSOS INFERIORES

Ayuda a discernir el Cushing

central del ectépico, en los casos en
los que no es posible visualizar
tumor en la resonancia magnética
con gadolinio.

Hipdfisis

Senos petrosos inferiores

Bulbo de la yugular

B AR >
ACTH petroso ’
Cateterismo
.

Microadenomas muy pequeios. ( i R ’L«-

Gradiente petroso-periférico ACTH periférica
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Se presenta ausencia de
supresion de cortisol sérico
con niveles >1,8 pg/di
pero <7,5 g/dl tras la
administracion de dosis
bajas de dexametasona.

Prueba combinada de
supresion con 2 mg de
DXM N estimulacién
posterior con CRH.

DIFERENCIACION DEL PSEUDOCUSHING

Estados mds relevantes:
obesidad grave,
depresidn, alcoholismo
crénico 'y enfermedades

que causan gran estrés.

Los pacientes con Cushing

central tienen  cortisol
plasmdtico tras CRH que
responde a la
estimulacion.
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| TRATAMIENTO

T

Neoplasias |El
suprerrenales |tratamiento
de eleccidn
es quirurgico

Medicina, C. (2000). Manual CTO de medicina y cirugia. Endocrinologia: pagina 68.



SINDROME DE CUSHING ACTH-DEPENDIENTE

En los tumores

productores de Si la exploracién

. virirgica de
ACTH de origen quIrurgie
. e . hipdfisis no
hipofisiario
) demuestra un
consiste en su .
. ., microadenoma se
extripacion

debe de realizar

irdrgi rvi T i
quirbrgica por vid hipofisectomia.

transesfenoidal.

Se utiliza la
radioterapia en
casos de que no

se alcance
curacion tras la

cirugia
transfenoidal.
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INSUFICIENCIA SUPRARRENAL | «arna oesivee ruiz perez




‘ ETIOLOGIA

Adrenalitis autoinmunitaria Insuficiencia suprarrenal aislada
Sindrome poliglandular autoinmunitario tipo 1
Sindrome poliglandular autoinmunitario tipo 2

Adrenalitis infecciosa Tuberculosis
Infeccién fungico diseminada histoplasmosis y
paracoccidiodomicosis
VIH/SIDA
Sifilis
Tripanosomidasis

Enfermedad metastdsica: pulmén, mama, melanoma, estémago, colon o linfoma

Infarto o hemorragia adrenal bilateral (anticoagulantes, sindrome antifosfolipido, sindrome Waterhouse-Friderichsen)
Fdrmacos: ketoconazol, rifampicina, fenitoina, barbitiricos, acetato demegestrol, aminoglutetimida, etomidato, metopirona,
suramina, mitotano

Otras: adrenoleucodistrofia/adrenomieloneuropatia, hipoplasia adrenal congénita, déficit familiar de glucocorticoides,

resistencia familiar a los glucocorticoides, defectos del metabolismo del colesterol
Medicina, C. (2000). Manual CTO de medicina y cirugia. Endocrinologia: pagina 68.



CENTRAL

Secundaria Panhipopituitarismo: tumores hipotdlamo-hipofisarios y su
tratamiento (cirugia/radioterapia), enfermedades
infiltrativas e infecciosas, apoplejia hipofisaria, sindrome
de Sheehan, metdstasis hipofisarias, traumatismos
craneales
Déficits congénitos de varias hormonas hipofisarias:
mutaciones en PROP-1 y otros factores de transcripcion.
Déficits aislados de ACTH: autoinmunitarios, mutaciones en
el gen POMC y TPIT
Fdrmacos: acetato de megestrol, opioides

Terciaria Suspensién brusca de la administracién crénicade
glucocorticoides
Curacién del sindrome de Cushing
Afectacion hipotaldmica por tumores, infecciones,
enfermedades infiltrativas, radioterapia
Sindrome de Prader-Willi (raramente)
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MANIFESTACIONES CLINICAS

Pecas

Pigmentacion
de la piel

Nauseas,
vomitos,

dolor abdon

Pigmentacion
de plieques y cicatrices

Yo

Debilidad muscular

Pérdida de peso

Astenia, anorexia

Hipotension

@# |

Hiponatrem

™ Calcificaciones
en cartilagos

La falta de cortisol produce un aumento compensatorio
de la sintesis de ACTH y sus péptidos, dando lugar a la
hiperpigmentacién mucocutdnea caracteristica.

Puede existir pérdida del vello axilar y pubiano en la

mujer por disminucién de la secrecion de andrégenos
suprarrenales.

Pueden existir calcificaciones de los cartilagos
articulares y del pabellén auricular.
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N
Reducciéon de los niveles de sodio, cloruro y

bicarbonato y elevacién del potasio en
suero.

DATOS DE LABORATORIO

J

El 10-20% presentan hipercalcemia.

Es frecuente la hipoglucemia.

Se observa anemia normociticq, linfocitosis
y eosinofilia.

~

En el EEG aparece reduccién y lentitud de
onda.

J

Medicina, C. (2000). Manual CTO de medicina y cirugia. Endocrinologia: pagina 69.
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ETIOLOGIA

Suspension brusca de un tratamiento corticoideo prolongado.

La segunda causa mds habitual es la aparicién concomitante de una
situacion de estrés en una IS ya diagnosticada.

En otras ocasiones se produce la destruccion hemorrdgica de las
glandulas suprarrenales

En los ninos septicemia por Pseudomonas y meningococemia: sindrome de
Woaterhouse-Friederichsen; en adultos, el tratamiento anticoagulante.
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Fiebre elevada,
deshidratacion, nduseas,
vomitos e hipotension que
puede evolucionar hacia
choque.

Recordar que la presencia
de hiperkalemia,
hipotensidn y acidosis
metabdlica orienta hacia
una causa primaria.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Existe hiperkalemia,
hiponatremiaq,
hemoconcentracion, ured

elevada, acidosis

metabdlica e hipercalcemia.

En las crisis por insuficiencia
suprarrenal secundaria, no
aparecen alteraciones
hidroelectroliticas, salvo la
hiponatremia.
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i [ cnin@ insuficiencia suprarrenal |
DIAGNOSTICO L

Y ' '

. < 3,5 ug/di [ 3,5-18 pg/af] [ >18pg/dl |
- Diagnéstico 15: : -Descarta IS |
| -ACTH T :1S primaria l -
;ACTH + 1S secundaria Test estimulacion
RS> N L ; .
[ Sospecha IS primaria } ——J‘ Sospecha IS secundaria |
Test ACTH i.v. Hipoglucemia insulinica

Respuesta Respuesta

Insuficiencia ACTH basal
cortisol aldosterona

Primaria T
Secundana & Jw T
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DIAGNOSTICO DE LA IS PRIMARIA

Cortisol plasmatico basal: Prueba de estimulaciéon con 250 pug de ACTH:

Se procede a la medicién del cortisol plasmdtico basal La respuesta es normal cuando el cortisol plasmatico, a
entre las 8:00 y las 9:00 horas en dos dias diferentes. los 30 o 60 minutos, se eleva por encima de 18 ug/dl.
Si es < 3,5 ug/dl, se procede al diagnéstico de

insuficiencia suprarrenal. Si es > 18 ug/dl, se excluye Es la prueba de referencia o gold standard en la IS
la insuficiencia suprarrenal. primaria. También hay una ausencia de elevacién de la
Con valores intermedios, es preciso realizar pruebas de aldosterona.

estimulacién.
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Las pruebas diagnésticas son las
siguientes:

Cortisol plasmdtico basal: igual

interpretacion que en la IS

primaria.

La estimulacién con lug de
ACTH aumenta la sensibilidad
de esta prueba, aunque este
aspecto es controvertido y sigue
teniendo una rentabilidad
inferior a la hipoglucemia
insulinica.

DIAGNOSTICO DE LA IS PRIMARIA

Prueba de estimulacién con
ACTH: no se debe realizar <4
meses de una cirugia hipofisaria
o <9 meses de radioterapia
hipofisaria para valorar una
posible insuficiencia suprarrenal
central.

insulinica: las

Hipoglucemia
pruebas de funcién hipofisaria
son las mds fiables para el

diagnéstico de  insuficiencia
suprarrenal secundaria.

Aqui el cortisol no responde,
pero la aldosterona muestra
una respuesta normal elevacién
>5 ng/dl tras la ACTH, ya que
la pars glomerular de la

suprarrenal no estd atrofiada.

La metirapona bloquea el paso
final de la sintesis de cortisol. Su
administracion nocturna en un
sujeto sano estimula la sintesis y
liberacion de ACTH aumentando
la concentracion de los
metabolitos previos al bloqueo.
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Los pacientes con
enfermedad de Addison
requieren  reposicion
glucocorticoides y
mineralocorticoides.

TRATAMIENTO

Se administran en dos o tres
dosis diarias divididas para

simular el ritmo circadiano de
secrecidon del cortisol.

Se utilizan esteroides de vida
media-corta o media:
cortisona, hidrocortisona o
prednisona.

Es posible la administracion

nocturna
dexametasona.

Si los pacientes presentan

insomnio o irritabilidad tras
el inicio del tratamiento debe
reducirse la dosis.

Los pacientes hipertensos y

menores dosis y los obesos
tratamientos a dosis mayores.

diabéticos pueden precisar RS

El tratamiento de sustitucidn
mineralocorticoide se
controla midiendo la presién

arterial y los electrolitos, asi
como la actividad de la
renina plasmdtica (ARP).

Medicina, C. (2000). Manual CTO de medicina y cirugia. Endocrinologia: pagina 71
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Hipokalemia, edema,
hipertensién arterial,

cardiomegalia e incluso
insuficiencia cardiaca
congestiva.

Medicina, C. (2000). Manual CTO de medicina y cirugia. Endocrinologia: pagina 71

COMPLICACIONES DEL TRATAMIENTO

Complicaciones del uso
crénico de esteroides
puede ser el incremento
de la resorcién ésea y el
riesgo de
osteopenia/osteoporosis.




TRATAMIENTO EN IS SECUNDARIA

No requieren mineralocorticoides.

Puede ser preciso el tratamiento sustitutivo de otras hormonas (hormonas sexuales, tiroxina) si hay déficits
hormonales asociados.

Para evitar la aparicidon de IS, se debe realizar una supresidén programada y lenta de la dosis de
esteroides, instaurar un tratamiento en dias alternos y disminuir la tasa de atrofia suprarrenal frente al
tratamiento diario hasta alcanzar una dosis de esteroides equivalente a la dosis de sustitucion habitual y

suspender.

Los pacientes tratados con dosis altas de esteroides de forma crénica pueden desarrollar IS aguda, si
hay una situacién de estrés intercurrente en el ano.
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CRISIS SUPRARRENAL

El tratamiento consiste
en la reposicion de los
niveles circulantes de
dlucocorticoides y del
déficit de sodio vy
agua.

La replecion agresiva
del déficit de sodio y
agua se realiza
mediante la infusidn
de varios litros de
solucion elllgle
fisiologica o
glucosalina.

Se inicia el tratamiento
con la administracion
de un bolo de 100 mg
i.v. de hidrocortisona
seguido de infusidn
continua de
hidrocortisona a 10
mg/h o bolos de 100
mg/6-8 h i.m. o i.v.

A veces es necesario
utilizar
vasoconstrictores.
Debe buscarse la
causa desencadenante
y tratarla.
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HIPERALDOSTERONISMO

PRIMARIO

Es un exceso en la secrecién de
aldosterona  auténoma  por
parte de la gldndula
suprarrenal

SECUNDARIO

Es un aumento en los niveles de
aldosterona por estimulos en la
secrecion de aldosterona de
manera extrasuprarrendal
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HIPERALDOSTERONISMO PRIMARIO:
HIPERPLASIA BILATERAL IDIOPATICA

La hiperplasia
bilateral idiopdtica es
una condicion en la
que las glandulas

suprarrenales
presentan un
crecimiento anormal y
excesivo.

e hiperplasia
idiopdtica bilateral se
caracteriza por
hiperplasia difusa vy
focal entremezclada
con pequenos nédulos
corticosuprarrenales.

Es predominante en
los hombres N
generalmente se
presenta a edades
mds tardias
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ADENOMA SUPRARRENAL PRODUCTOR DE ALDOSTERONA
(ENFERMEDAD DE CONN)

El sindrome de Conn es un sindrome endocrino caracterizado por la
secrecion excesiva de aldosterona por parte de las gldndulas
suprarrenales.

Esta sobreproduccion de aldosterona conduce a la retencién del sodio y
a la pérdida de potasio, y todo ello resulta en hipertensién.

Raramente puede deberse a un tumor suprarrenal maligno.

- Asociado a tumores benignos de las gldndulas suprarrenales
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HIPERPLASIA SUPRARRENAL UNILATERAL

N
La hiperplasia suprarrenal primaria
unilateral (PUAH) es una forma de
hiperaldosteronismo primario
J
N
Puede corregirse quirdrgicamente
J
N

Caracterizada por la supresién de renina

Hipersecrecién unilateral de aldosterona

N
Hipertension de moderada a grave

secundaria a una hiperplasia de la gldndula
suprarrenal.

J
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HAP REMEDIABLE CON
GLUCOCORTICOIDES

Hiperaldosteronismo familiar tipo 1

Hiperaldosteronismo tipo Il

Medicina, C. (2000). Manual CTO de medicina y cirugia. Endocrinologia

Es una rara enfermedad familiar, autosémica
dominante

Se caracteriza por una hiperplasia bilateral
con desaparicién de las anomalias con la
administracién de glucocorticoides

Se debe a la traslocacién por la que el
promotor de la aldosterona sintetasa se altera
y pasa ser regulada por ACTH vy sintetizarse
por la capa fasciculoreticular

Se asocia a HTA grave

Autosédmico dominante

Sin respuesta a glucocorticoides

: pégina 72



HIPERALDOSTERONISMO DECUNDARIO

Asociado a

una En respuesta Y
. s . s Disminucion
produccidn a una Deplecién del fluio
aumentada perdida de de volumen <an uinleo
de renina en sodio Y
el rinon
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Sindrome de
bartter



OTROS HIPERMINERALOCORTICISMOS

* El sindrome de Liddle en el que la bomba del tdbulo distal sensible a
aldosterona estd consti-tutivamente activada).

* Los tumores productores de DOCA.

* Las formas de déficit de 11 y 17-hidroxilasa dentro de la hiperplasia
suprarrenal congénita, el sindrome de exceso aparente de
mineralocorticoides hereditario o adquirido por la ingesta de regaliz o
carbenoxolon

* En el que se produce una deficiencia o alteracién de la actividad de la
11-B-HSD-2.
* Cushing.
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MANIFESTACIONES CLINICAS

Debilidad muscular

Puede ser grave con diastélicas
superior a 110 mmHg

Hipokalemia

Calambres

Paralisis muscular

Causa cambios|
electrocardiograficos con ondas
U prominentes, prolongacion de
QT y arritmias cardiacas

Hipokalemia
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MANIFESTACIONES CLINICAS

Edema HAP

Cardiomiopatia
hipertensiva

Retinopatia
hipertensiva

ICC E.R

J J J
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DATOS DE LABORATORIO

[

/
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DIAGNOSTICO DE POSIBLES
ESTADOS DE EXCESO DE

MINERALOCORTICOIDES

YT

(o | [

=

— 11as suspender

¢l tratamiento previo

Excrecién urinana de potasio y administrar suplementos

1

de potasio durante dos

1

} Lm”

< 30 mEg/dia

> 30 mEg/dia

1

'

- Tratamiento dwrético previo
 Pérdidas digestivas

Actividad renina
plasendtica

t

- ) |

r———q'[ Alta 0 normal } | Baja |

Ryl

A

« Hiperaldosteronismo
secundario

« Hipertensidn renovascular

s Hipertensioa maligna

 Tmor secretor de rening

 Nefropatia peerde-sal

TR LMY
hec=saliF-1
-rcwjo«un{

- Cateterlsmo
|

i

1

Lateralizacion No Iteralizac lo::]

TR e, R

L

| Adenoms | Hoerpiasa |

Figura 4.8. Esquema diagnostico de 10s posibles estados de exceso

de mineralocorticoides

Medicina, C. (2000). Manual CTO de medicina y cirugia. Endocrinologia: pagina 71



oM ——uVvLOoOoO=Z=0I=——0

[ Hipopotasemia

'

Hipopotasemia mantenida
tras suspender

el tratamiento previo

y administrar suplementos

t Excrecion urinaria de potasio | |
0L NN _ de potasio durante dos l
f i semanas
< 30 mEqg/dia > 30 mEg/dia

- Tratamiento diurético previo Actividad renina

[ - Pérdidas digestivas plasmatica
. =
==
l—— Alta o normal [ Baja ]

- Hiperaldosteronismo l Nd“'f'_“_“ plasmitica

secundario f }

- Hipertension renovascular p—t— ey

- Hipertension maligna { Alta ‘ Baja

- Tumor secretor de renina I = ;_“

- Nefropatia pierde-sal
S — Hiperaldosteronismo Otras

primario causas
-TC abdominal
- Cateterismo
\ Y
Lateralizacion No lateralizacion

Adenoma ’

{ Hiperplasia




DIAGNOSTICOS BIOQUIMICOS

Prueba de captopril

Inhibicion del ECA en una persona normal habrd disminucién de
aldosterona, hecho que no sucede en hiperaldosteronismo primario

Prueba de sobrecarga oral de sodio

No usar en pacientes con ICC. E.R e hipokalemia grave
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DIAGNOSTICO ETIOLOGICO DE HAP

TC abdominal.

Los adenomas unilaterales

secretores de aldosterona . .
Realizarla siempre tras

diagnédstico bioquimico.

(sindrome de Conn) suelen
ser de pequeno tamano <2
cm.

Superior a RM.




CATETERISMO DE VENAS SUPRARRENALES




TRATAMIENTO

Quirdrgico Contraindicado

Administracion
de
espironolactonq,

eplerenona

Restriccion de

Laparoscopico .
P P sodio

J J

J
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ETIOLOGIA

Los acientes con R P

. pacts . El déficit aislado de la sintesis
hipoaldosteronismo se Son incapaces de aumentar la o

. . . ., de aldosterona con producciéon
caracterizan por hiperkalemia secrecion de aldosterona. .
normal de cortisol puede
que suele empeorar en las .
aparecer asociado a:

situaciones de restriccion salina

Spe . . . . Extirpacién quirdrgica de un
Déficit de renina o Defectos enzimdticos P a 9
. . s adenoma productor de
hiporreninismo. suprarrenales hereditarios.
aldosterona.

Administracién de heparina.
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HIPOALDOSTERONISMO HIPORRENIMECO
ACIDOSIS TUBULAR RENAL

Trastorno caracterizado
por alteraciones en la

. . : Puede aparecer en
sintesis de renina a partir

amiloidosis, LES, SIDA, uso

de sus precursores de AINE

(destruccion
yuxtaglomerular)

75% nefropatia diabética
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DIAGNOSTICO

Junto a hiperpotasemia

Incapacidad de renina y dependerd de la TA del

aldosterona a paciente y restriccion de

potasio

* Furosemida * Si el pacientes
hipertenso: furosemida

* Si es normotenso:
fludocrotisona
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TRATAMIENTO

Depende de la TA del paciente junto con la restriccion dietética de
potasio.

Si el paciente es hipertenso, el tratamiento con furosemida corrige la

hiperkalemia y la acidosis.

Si el paciente es hipotenso o normotenso, se utiliza la fludrocortisona,
pero la dosis necesaria es mds alta que para la enfermedad de
Addison.
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HIPOALDOSTERONISMO HIPERREIMICO

Sindrome de Addison

Interrupcidn de mineralocorticoides
Hiperplasia suprarrenal congénita
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Causan una sintesis
baja de
aldosterona

Inhibidores del ECA

* Efectos téxicos
* B-blogqueadores

Heparina

* Espironolactona
* Amilorida
* Trimetoprima

Inhibidores de su
efecto:
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MANIFESTACIONES CLINICAS

. " Hiperpotasemia Afecciones
>5mEq/L -

* Arritmias * Ninos y * Anemia de
e Debilidad pacientes con células
muscular insuficiencia falciformes
suprarrenal

Poliuria
Nauseas y
vomitos
Deshidratacion

Perdida de
memora a
corto plazo

Hiponatremia

<135 mEq/L
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DIAGNOSTICO

Hiperpotasemia * Recurrente

* Baja en el verdadero hipoaldosteronismo
* Elevada en casos de psuedohipoaldosteronismo

Aldosterona sérica

Actividad plcusméi’ricq de la B Baja en hipoaldosteronismo hiporeninemico

reninq * Elevada en insuficiencia adrenal

Gradiente de pO"'CISiO * Estima la aldosterona en los tibulos de recoleccién cortical
transtubular (TTKG) * TTKG <7 en presencia de hiperpotasemia es probable el hipoaldosteronismo

* Baja en insuficiencia adrenal
* NL en el hipoaldosteronismo aislado

Cortisol sérico




TRATAMIENTO

Hipoaldosteronismo ECG

Medicamentos/inducidos h .
iporeninemico

Dieta baja en potasio

Diuréticos tiazidicos

Eliminar dichos Bajar niveles de

medicamentos potasio

Suplementacién alcalina

(NaHCO?3)

No usar

mineralocorticoides

\,
L




INCIDENTALOMAS SUPRARRENALES | xarina pesivee ruiz peez




PROTOCOLO DE ESTUDIO

* Supresién con 1 mg DXM
- Catecolaminas/metanefrinas orina o plasma

- Si HTA: potasio y aldosterona/renina
Pruebas funcionales . Sospecha de carcinoma adrenal: DHEA-S
y otros esteroides suprarrenales en funcion
de sintomas
ST k
[ -
i No funcionante | Funcionante » Tratamiento segun etiologia
1 > 24cm » Cirugia |-
(Existe una neoplasia " r—;‘;—]
extraaadrenal? 2
>~ <4cm > Imagen sospechosa
o= | 1
(5] f }
l No Si
(oo * :
' g -TC en 6-12 meses TC en 3 meses
- Estudio funcional
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anual (4 ahos)

Ly

Se sugiere la
reseccion de la

>5mmensu

lesidn si aumenta
> 20% o si aumenta

didmetro méximo




LA CIRUGIA ESTA INDICADA EN

Los tumores funcionantes y en las masas 2 4 cm.

En las masas pequeias (<4 cm) no funcionantes se recomienda tratamiento
conservador con evaluacién mediante TC a los 6-12 meses.

Repitiendo otra evaluacién al ano en funcién de las caracteristicas radiolégicas
y juicio clinico, se recomienda la exéresis quirirgica en toda masa que aumente
1 cm.

En aquellas lesiones de pequeno tamaio, pero con caracteristicas radiolégicas
de sospecha, se recomienda repetir TC
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HIPERANDROGENISMO

I  TUMORES
| SECRETORES DE !
ANDROGENOS

| FARMACOS COMO
| TESTOSTERONA O
| SUS DERIVADOS

i SINDROME DE
i OVARIOS :

\ POLIQUISTICOS |
4

HIPERPLASIA )
SUPRARRENAL |
CONGENITA




ETIOLOGIA

Puede ser suprarrenal u
ovdarico siendo ésta la mds
frecuente.

También presentan
resistencia a la insulina con
las alteraciones
metabdlicas y cutdneas
asociadas a la misma.

Es un sindrome de herencia
compleja que se
caracteriza por la
presencia de
hiperandrogenismo de
origen ovdrico.

El exceso de produccién de
andrégenos suprarrenales
se puede producir por
hiperplasia, adenoma o
carcinoma productor de
andrégenos.

Aunque un tercio de las
pacientes puede presentar
oligomenorrea secundaria

a oligoovulacién-
anovulacién y poliquistosis
ovdrica.

La hiperproduccion estd
causada a veces por
defectos enzimdticos de la
biosintesis de los
esteroides.
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ETIOLOGIA

Es un trastorno frecuente en la infancia.

Los defectos enzimdticos suprarrenales parciales se manifiestan
después de la adolescencia por hirsutismo y virilizaciéon en la mujer.

La forma mds frecuente de HSC es el déficit de 21-hidroxilasa.

El hirsutismo idiopdtico es el incremento patolégico del pelo terminal sin
alteraciones menstruales, hiperandrogenemia o sin poliquistosis ovdrica.
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MANIFESTACIONES CLINICAS

ESCALA DE FERRIMAN Y GALLWEY




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Ovario Tumor ovdarico  HSC Tumor Cushing Idiopatico

poliquistico suprarrenal
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El inicio subito de hirsutismo Yy
virilizacién progresivas sugieren la
presencia de una causa grave
subyacente.

La produccion de cortisol puede estar
normal o discretamente aumentada.

Los carcinomas suprarrenales
virilizantes se caracterizan por niveles
muy elevados de DHEA-S, vy
precursores de la esteroidogenesis
(11-desoxicortisol, 17-
hidroxiprogesteroha, androstendiona),
y suelen tener un tamaino grande.

No son capaces de suprimir las cifras
de DHEA-S tras la administracién de
dexametasona (0,5 mg/6 horas

durante dos dias), lo que los
diferencia de la HSC.

Medicina, C. (2000). Manual CTO de medicina y cirugia. Endocrinologia: pagina 76



TRATAMIENTO
T womaroosia | wawwo

ACO antiandrégenos
Hirsutismo, acné o alopecia

Oligoamenorrea/ ACO
amenorrea
Subfertilidad Pérdida de peso, metformina, acetato de clomifeno,

estimulacién ovdrica con gonadotropinas.

Alteraciones metabdlicas Alteraciones metabdlicas Medidas generales
higienicodietéticas
(pérdida de peso, actividad fisica, abstinencia tabdquica)
y tratamiento especifico segun alteracion (hipolipemiantes,
antihipertensivos)
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iQUE SON?

Son tumores poco frecuentes que sintetizan y liberar catecolaminas, habitualmente
benignos, que proceden de las células cromafines del sistema nervioso simpdtico.

Ocurren solamente en un
0,5% de la poblacién
hipertensa.

Feocromocitomas *Los localizados en la cavidad toracoabdominal,
extraadrenales pero fuera de la gldndula suprarrenal.

*Son derivados del tejido simpdtico-parasimpdtico,
ya sea cervical, tordcico o abdominal.

Paragangliomas.
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Aproximadamente el 80% de los feocromocitomas son lesiones Unicas y unilatarales.

El 10% son bilaterales.

En nifos, el 25% son bilaterales y el 25% extrasuprarrenales

El 10% aparece fuera de las gldndulas suprarrenales (7% en tejidos cromafines dentro
del abdomen, 1% en vejiga, 2% estdn situados fuera del abdomen, en cuello y térax).

Menos del 10% sigue un curso evolutiva maligno.

Su malignidad tumoral no depende de aspecto histolégico, sino de la invasiéon local y de
la presencia de metdstasis.
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Cefalea

T:'quicardias
Palbitaci
Hipotensién pitaciones

MANIFESTACIONES CLINICAS ™=

T TA sistolica
> diastolica

Sudoracion
profusa

La HTA es la mds frecuente que aparece en un 60% de los

pacientes con feocromacitoma.

Dolor abdominal
Nauseas, vomitos

Puede existir taquicardia sinusal, bradicardia sinusal,
arritmias supraventriculares y extrasistoles ventriculares.

Intolerancia
glucidica

Consecuencia del aumento del consumo de oxigeno por el
miocardio inducido por las catecolaminas, puede aparecer
angina e infarto con coronariografia normal.

En el ECG aparecen alteraciones del ST y de la onda T,

ondas U prominentes, crecimiento ventricular izquierdo y
bloqueos de rama.
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FEOCROMOCITOMA VESICAL

Interacciones medicamentosas:

MEDICAMENTOS

Antagonistas de receptores dopaminérgicos D2 (metoclopramida) Simpaticomiméticos (efedrina, fenterming,
anfetamina)

Opidceos (tramadol, morfina)

Antidepresivos triciclicos, IMAQO, inhibidores de recaptura de norepinefrina
Esteroides

Bloqueadores neuromusculares (succinilcolina, atracurio)
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ENFERMEDADES ASOCIADAS

Se asocia a
hiperparatiroidismo en el
sindrome NEM tipo 2A y o
carcinoma medular de
tiroides en los NEM 2A y
28.

El tipo de herencia es
autosdmica dominante.

Asociacion con la
neurofibromatosis o
enfermedad de Von
Recklinghausen.

Es capaz

puede

Se debe sospechar la
existencia de dicho tumor
ante la presencia de
"manchas café con leche*
y anomalias vertebrales,
si se asocian a HTA.

de secretar
ACTH de forma ectépica
asociarse ad un

sindrome de Cushing.
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Edad media del 26 43
diagnéstico, anos

Multifocalidad >50 50 10 10 50 20

Extradrenal Si (raro) Si Si NO Si Si (raro)

intrabdominal

Tordcico NO Si Si NO Si NO

Paraganglioma NO NO <10 100 50 NO

cabeza y cuello

Posibilidad de Si (raro) Si (RARO) Si NO NO Si

magnalidad

Tumores CMT (Ay Hemagiomas retiniarios, Carcinoma NO NO Neurofibromas,

asociados B) HPT (A) hemangioblastomas-SNC, renal de manchas café  con
carcinoma renal de células claras, células leche, pecas axilares,
tumores de los islotes pancredticos, claras tumores de la Vvia
tumores del sacro endolinfdtico optica, hemangiomas

iridianos

Herencia AD AD AD AD AD AD



S \

LCatecolamlnas ylo metanefrinas en orina de 24 horas'" |

——— e —— e — —— . ittt

/4 \ Y
D I A G N 0 S T I c 0 Normales Elevadas —| Feocromocitoma
¥ TCoRM !bdo inal
- Recogida de muestras en varios dias . sialag
- Recogida durante sintomas ’
- Combinacion de determinaciones (plasma/orina) T
-Valorar otras causas de los paroxismos o HTA Tumor no | Localizacion l
localizado | deltumor |
- Gammagrafia MIBG
- OctreoScan
. PET -Bloqueo a
LS 1| | -Fenoxibenzamina®
~| (fentolamina si S
crisis)
Y
Bloqueo B
(sl taquicardia o arritmias tras bloqueo a completo)
]
f e s
No posibilidad de reseccién curativa Posibilidad de reseccién curativa ]
- Metirosina - Replecién de volumen con salino dia previo a intervencién
- MIBG - Abordaje laparoscépico en < 8 cm
Quimioterapia - Si HTA durante intervencidn: fentolamina y/o
- Cirugia paliativa con reseccion nitroprusiato i.v.
de feocromocitoma primario y metdstasis | | - Si arritmias: B-bloqueantes o lidocaina
e e C ‘ - Si hipotensidn tras reseccion: volumen * aminas vasoactivas
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Estudio de las catecolaminas en orina de 24 hrs en pacientes con HTA esencial:

Paroxismos hiperadrenérgicos (episodios autolimitados de palpitaciones en reposo, sudoracién, cefalea, temblor o
palidez)

Hipertensién refractaria, maligna o grave con hipotensidn ortostdtica

HTA o sintomas desencadenados por induccién anestésica, cirugia, embarazo o fdrmacos

Sindrome familiar asociado con feocromocitoma-paraganglioma

Historia familiar de feocromocitoma

Incidentaloma suprarrenal

Inicio de hipertensién arterial <20 aios

Miocardiopatia dilatada idiopdtica
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LOCALIZACION

Las técnicas de imagen mds utilizadas son la TC y la RM abdominal que
suelen detectar las lesiones abdominales.

La gammagrafia con MIBG, que es captada selectivamente por el tumor. Este
es el método mds eficaz para detectar feocromocitoma extrasuprarrenal.

La puncién-aspiraciéon de los feocromocitomas estd contraindicada.

El PET podria ser superior a la hora de identificar paragangliomas y
enfermedad metastdsica.
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TRATAMIENTO

Tratamiento preoperatorio

Bloqueo a-adrenérgico Fenoxibenzamina oral
2 ; . 15-21 dias antes de Qx

Si crisis hipertensiva —_—

Tt

Fentolamina i.v. en bolos
o infusidn continua/nitroprusiato

Propranolol v.o.si FC > 120 lpm

Bloqueo B-adrenérgico
oqueo f 9 | oarritmias i.v. en induccién anestésica

v

% R e - Dieta con sal durante el bloqueo a
5 Ef??"s'.o"_ ‘j_e‘f?_hﬂ‘f? ) J'_' -Infusion de SSF previo a Qx

SSF: solucidn salina fisiolégica
Qx: cirugia
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TRATAMIENTO QUIRURGICO

Cirugia
laparoscopica
<8cm es el
procedimiento
de eleccion.

Radioterapia.
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