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EPIDEMIOLOGÍA

MANIFESTACIONES
CLÍNICAS

Suprarrenalitis
tuberculosa frecuente
en países en vías de
desarrollo.

IS 
AGUDA

Puede haber respuesta
aparente a ACTH.
Se puede usar la prueba de
tolerancia a la insulina (más
invasiva y con
contraindicaciones: DM,
cardiopatía, convulsiones).

No retrasar tratamiento por
esperar pruebas.
Se recomienda: tomar
muestra basal de cortisol +
iniciar sustitución y hacer
pruebas formales después.

Medir ACTH plasmática:
Alta=origen primario.
Baja o inapropiadamente
normal=origen secundario
(hipófisis).

Medir renina plasmática: si
está alta confirma déficit de
mineralocorticoides
(primaria).

Rehidratación inmediata:
solución salina, 1 L/h con
monitorización cardíaca.
Glucocorticoides:

Bolo inicial: 100 mg de
hidrocortisona IV.
Luego: 200 mg en 24 h
(infusión continua o bolos
IV/IM).

Mineralocorticoides: iniciar
cuando la hidrocortisona <50
mg/día.

¿QUÉ ES?

De 5 en 10 000 personas en la población
general.
El origen más frecuente es hipotalámico-
hipofisario, con una prevalencia de 3/10 000.
La insuficiencia suprarrenal primaria tiene una
prevalencia de 2 en 10 000.

Es un trastorno que se caracteriza por un déficit de
glucocorticoides (cortisol), al que se asocia en ocasiones un
déficit de mineralocorticoides (aldosterona) y/o andrógenos
adrenales. 

INSUFICIENCIA
SUPRARRENAL (IS)

ETIOPATOGENIA

Puede ser consecuencia de enfermedades intrínsecas del
córtex adrenal (primaria), de procesos hipofisarios que afecten
a la secreción de corticotropina (secundaria) o de trastornos
hipotalámicos que afecten la secreción de la hormona
liberadora de corticotropina (terciaria).

IS
 PRIMARIA:

Es mayormente ocasionada
por suprarrenalitis
autoinmunitaria.

La suprarrenalitis
autoinmunitaria aislada
(APS) causa 30 a 40% de
los casos.
Del 60 a 70% de los
mismos presenta
insuficiencia suprarrenal
como parte de un
síndrome poliglandular
autoinmunitario. 

Se considera como causa
subyacente en 10% de las
personas afectadas con APS
a la poliendocrinopatía-
candidiasis-distrofia
ectodérmica autoinmunitaria
(APS1)

Se transmite con un
patrón autosómico
recesivo y es ocasionada
por mutaciones en el
gen regulador
autoinmunitario AIRE. 

Es un trastorno
autoinmune que causa la
afectación de dos o más
órganos endocrinos, como:

La enfermedad de
Addison, la diabetes
tipo 1 y la enfermedad
tiroidea
autoinmunitaria.
Alopecia total,
hipoparatiroidismo
primario y linfoma.

Los pacientes con
APS 1 presentan:

Candidosis
mucocutánea
crónica que se
manifiesta en la
infancia. 

Es más prevalente y de
herencia poligénica con
asociaciones con la región
génica HLA-DR3, en el
complejo principal de
histocompatibilidad y
regiones génicas distintas
que participan en la
regulación inmunológica
(CTLA-4, PTPN22,
CLEC16A).

La adrenoleucodistrofia
ligada al cromosoma X es
ocasionada por
mutaciones en el gen X-
ALD que codifica la
proteína transportadora
de la membrana
peroxisomal.

La adrenoleucodistrofia tiene una incidencia de
1 :20 000 varones.

Casi el 50% se manifiesta en
la infancia con enfermedad
de sustancia blanca que
progresa con rapidez.

CAUSAS POCO
FRECUENTES:

Destrucción de las
glándulas suprarrenales
como consecuencia de
infección, hemorragia o
infiltración.

Factores que regulan el
desarrollo y la
esteroidogénesis
suprarrenal (DAX-1, SF-1).
Biosíntesis de colesterol,
la importación y
desdoblamiento
(DHCR7, StAR, CYPllAl).

MUTACIONES QUE LA
GENERAN:

Elementos de la vía de
respuesta suprarrenal a
ACTH (MC2R, MRAP).
Factores que participan
en la regulación redox
(NNT, TXNDR2) y en la
reparación del DNA
(MCM4, CDKNlC). 

SÍNDROME POLIGLANDULAR
AUTOINMUNE TIPO 2

(SÍNDROME DE SCHMIDT):

S
SECUNDARIA:

Se debe a una
consecuencia de la
disfunción del
componente
hipotalámico-
hipofisario del eje
HPA.

SE DEBE A:

Supresión
yatrógena.
Tumores
hipotalámicos o
hipofisarios 
Tratamiento por
cirugía o
radiación.

CAUSAS 
RARAS:

Apoplejía
hipofisiaria a
causa de un
síndrome de
Sheehan.

Deficiencia aislada
de ACTH debido a
una enfermedad
autoinmunitaria o
infiltración
hipofisaria.

Mutaciones en
POMC, precursora
de ACTH o en
factores que
regulan el
desarrollo
hipofisario.

Metástasis
suprarrenales.

El 35% se presenta durante la
adolescencia/adultez con
manifestaciones neurológicas
indicativas de afectación del
SNP y de la mielina.

El 15%, la insuficiencia
suprarrenal es la única
manifestación. 

ENFERMEDAD DE
ADDISON

IS
SECUNDARIA

Por deficiencia de
glucocorticoides:

Hiperpigmentación
(áreas cutáneas).
Fatiga.
Falta de energía.
Pérdida de peso,
anorexia.

TSH un poco
aumentada. 
Hipoglucemia
(+frecuente en niños) 
Hipotensión arterial,
hipotensión postural.
Hiponatremia (pérdida
de inhibición por
retroalimentación de la
liberación de ADH). 

Por deficiencia de
mineralocorticoides:

Dolor abdominal,
náusea y vómito.
Mareo, hipotensión
postural.
Deseo de consumir sal.

Hipotensión arterial,
hipotensión postural.
Aumento de creatinina
en suero (por pérdida de
volumen). 
Hiponatremia.
Hiperpotasemia.

Por deficiencia de
andrógenos suprarrenales:

Falta de energía.
Piel seca y prurito.
Pérdida de libido.
Pérdida de vello púbico
y axilar.

Deficiencia de
glucocorticoides.
La glándula suprarrenal
se encuentra intacta,
(aún puede regularse
mediante el sistema
RAA). 
La secreción de
andrógenos
suprarrenales se altera
en ambas IS.

La enfermedad
hipotalámica-hipofisaria
puede ocasionar otras
MC debido a la
participación de otros
ejes endocrinos (tiroides,
gónadas, hormona del
crecimiento, pro lactina)
o deterioro visual con
hemianopsia bitemporal
causada por compresión
del quiasma.

IS
CRÓNICA

Se manifiesta con signos y
síntomas relativamente
inespecíficos; como fatiga
y falta de energía, que
suelen retrasar o pasar
por alto el diagnóstico.

Mialgia, dolor articular.
Fiebre.
Anemia normocrómica,
linfocitosis, eosinofilia.

“Crisis suprarrenal”
Suele presentarse
después de un periodo
prolongado de
manifestaciones
inespecíficas.

Se observa con más
frecuencia en pacientes
con insuficiencia
suprarrenal primaria, por
pérdida de la secreción de
glucocorticoides y
mineralocorticoides. 

Puede imitar
manifestaciones:

Abdomen agudo con
dolor abdominal,
náusea, vómito y
fiebre. 
En algunos casos,  
puede asemejar una
enfermedad
neurológica que
progresa a estupor y
coma. 

DIAGNÓSTICO

Se establece mediante la prueba
corta de cosintropina

Se considera insuficiencia si el
cortisol <450–500 nmol/L (16–18
µg/100 mL) a los 30–60 min.

No es confiable por variaciones
del ritmo circadiano.
En insuficiencia secundaria, el
cortisol basal puede ser normal,
pero falla la respuesta a ACTH.

Buscar anticuerpos contra
esteroides (suprarrenalitis
autoinmune).
Si son negativos → realizar
TAC suprarrenal (para
descartar hemorragia,
infiltración o tumor).

ETAPA INICIAL DE
INSUFICIENCIA HIPOFISARIA

LIMITACIÓN DE CORTISOL
BASAL ALEATORIO:

CONDUCTA EN SOSPECHA DE
CRISIS SUPRARRENAL:

PASO SIGUIENTE TRAS
CONFIRMAR INSUFICIENCIA

SUPRARRENA:

ESTUDIOS ADICIONALES EN
PRIMARIA;

TRATAMIENTO

CRISIS SUPRARRENAL
(URGENCIA):

Hidrocortisona 15–25
mg/día, en 2–3 dosis.

En embarazo: 
Aumentar dosis 50% en el
último trimestre.
Prednisolona/dexametasona
no se recomiendan.

GLUCOCORTICOIDES 
ORALES:

Fármaco: fludrocortisona
100–150 µg/día.

Monitoreo:
Presión arterial sentada y de
pie (para detectar
hipotensión ortostática).
Sodio, potasio y renina
plasmática (la renina debe
mantenerse en el rango alto
normal).

TRATAMIENTO CON
MINERALOCORTICOIDES:

El cortisol también actúa en
receptores
mineralocorticoides.
Ejemplo: 40 mg de
hidrocortisona ≈ 100 µg de
fludrocortisona.

INTERACCIONES CON
GLUCOCORTICOIDES:

Indicado en:
Persistencia de fatiga pese a
sustitución adecuada.
Mujeres con deficiencia de
andrógenos (ej. ↓ libido,
pérdida de vello).
Fármaco: DHEA
(dehidroepiandrosterona) 25–
50 mg VO una vez al día.

TRATAMIENTO CON ANDRÓGENOS
SUPRARRENALES (OPCIONAL)

Equivalencias orientativas:
1 mg de hidrocortisona, 1.6
mg de acetato de cortisona,
0.2 mg de prednisolona,
0.25 mg de prednisona y
0.025 mg de dexametasona.

Monitoreo:
DHEAS, androstenediona,
testosterona y SHBG (24 h
después de la última dosis).
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