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INSUFICIENCIA SUPRARRENAL AGUDA
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M.L.R. en Medicina Familiar y Comunitaria

Los esteroides son sustancias creadas en la corteza de las glandulas suprarrenales a partir del colesterol que dan lugar a diferentes tipos de
hormonas que van desde los glucocorticoides y los mineralcorticoides hasta hormonas sexuales como los andrégenos. La insuficiencia
suprarrenal aguda es el cuadro causado por la falta (total o relativa) de hormonas de la corteza suprarrenal, aunque el principal responsable de
la urgencia es el déficit de mineralcorticoides que ocasiona una pérdida renal de sodio.

La crisis suprarrenal se presenta con mayor frecuencia en los pacientes en que la insuficiencia suprarrenal es primaria (de causa adrenal) que
en los que es secundaria o terciaria (de causa hipofisaria por déficit de ACTH o hipotaldmica), ya que la secrecién de mineralcorticoides es
regulada por factores independientes de la hormona adrenocorticotropa (ACTH), en este caso se mantiene la secrecion mineralcorticoide que
depende del eje Renina-Angiotensina. Las manifestaciones de la insuficiencia suprarrenal son inespecificas, por lo que se requiere un alto
grado de sospecha clinica para proporcionar el tratamiento adecuado al paciente.

MANIFESTACIONES CLINICAS

La enfermedad de Addison es un proceso que se desarrolla de forma lenta y progresiva, causado por la destruccidn bilateral de la corteza
suprarrenal con el consiguiente déficit de la produccién hormonal que de ella depende (glucocorticoides, mineralcorticoides y andrégenos
adrenales), dando lugar a un cuadro clinico inespecifico de debilidad, fatiga y pérdida de peso al que se afiaden, episodios criticos de riesgo
vital, las llamadas crisis adisonianas, y que representan la incapacidad de una glandula deficiente para responder a las necesidades de
aumento de su produccidn hormonal ante situaciones de estrés.

La presentacion de la insuficiencia suprarrenal puede ser: de inicio paulatino tras un tiempo variable de sintomas de insuficiencia suprarrenal
cronica, o de inicio brusco coincidiendo con una situacion de estrés (traumatismo, cirugia, sepsis, etc) sumado a un paciente con insuficiencia
suprarrenal previa sin tratamiento sustitutivo o con insuficiencia de inicio reciente. Las manifestaciones clinicas dependen del grado vy la
velocidad de la pérdida de la funcion adrenal.

Los principales sintomas de la insuficiencia suprarrenal crénica son la astenia, la debilidad y la pérdida de peso. El cuadro agudo suele ir
acompafiado ademds de manifestaciones digestivas (nauseas, vémitos y dolor abdominal) y puede haber hipotension postural hasta el shock.
Ocasionalmente pueden coexistir manifestaciones de otras enfermedades autoinmunes como el vitiligo, diabetes mellitus tipo | o
hipotiroidismo.

Si no se mantiene un alto indice de sospecha se nos puede pasar por alto hasta que ante un aumento en el estrés (infeccion, cirugia, trauma,
etc,) el sistema suprarrenal, dafiado de forma crénica se muestra incapaz de responder a las demandas de la situacién y se desencadena la
crisis adisoniana: instauracion rapida de hipotension, que requiere en ocasiones soporte inotrépico ademds de la reposicion de volumen,
taquicardia, fiebre, hipoglucemia y deterioro progresivo del estado mental; que precisa del aporte inmediato de las hormonas deficientes para
evitar un desenlace fatal.

El déficit de glucocorticoides conduce a pérdida de peso, nduseas y anorexia que se pueden acompaiar de dolor muscular y articular. En
ausencia de cortisol desciende el gasto cardiaco lo que provoca descenso del flujo renal y el filtrado glomerular, estimulandose la secrecién de
hormona antidiurética, por lo que estos pacientes son incapaces de excretar agua libre.

El déficit de mineralcorticoides, que se presenta solo en la insuficiencia adrenal primaria, produce deshidratacion e hipovolemia que da lugar a
tensidn arterial baja, hipotension postural y en ocasiones fallo renal prerrenal. Este déficit ocasiona ademas hiponatremia, hiperkaliemia y
hambre de sal.

Las consecuencias hemodindmicas de todo ello son hipotensién con gasto cardiaco alto, presidon capilar pulmonar normal y resistencias
sistémicas bajas. El mecanismo exacto es desconocido, la patogénesis del shock en estos pacientes puede incluir la combinacion de tres
mecanismos: deterioro del efecto directo de los glucocorticoides sobre la musculatura vascular, que en condiciones normales produciria
aumento de las resistencias sistémicas, pérdida del efecto permisivo sobre la sintesis y accion de las catecolaminas y disminucién de los
efectos de los glucocorticoides sobre los péptidos vasoactivos.

CAUSAS DE INSUFICIENCIA SUPRARRENAL

La insuficiencia suprarrenal (ISR) se produce, en la mayoria de los casos, por enfermedad autoinmune o granulomatosa, hemorragia en
pacientes anticoagulados y sepsis. No es habitual que los tumores den lugar a insuficiencia, ya que:

e  Esnecesaria la destruccion del 90% de las glandulas para producirla (debido a la reserva funcional de dicha glandula)

e Laevolucidn rapida de la neoplasia suele impedir la expresidn del déficit hormonal

e Lla hipertrofia o hiperplasia del tejido restante tiende a prevenir tal eventualidad.

PRIMARIA

e  Adrenalitis autoinmune (75%): aislada o formando parte de un sindrome poliglandular autoinmune,
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. Infecciones: TBC (20%), Neisseria meningitidis, H. influenzae, S. pneumoniae, S. pyogenes micosis, asociadas a VIH (citomegalovirus,
Mycobacterium avium, Criptococcus, etc)

e  Hemorragia suprarrenal: tratamiento con anticoagulantes, sindrome de Waterhouse-Friderichsen, coagulopatias, sepsis, etc.

° Metastasis suprarrenales: Neo de pulmén, mama, géstrico, melanoma, linfoma, etc.

. Farmacos: inhibidores enzimaticos, siendo los mas frecuentes el Ketoconazol, la Aminoglutetimida y el Mitotano, farmacos
aceleradores del catabolismo esteroideo, como la rifampicina, la Fenitoina o el fenobarbital, etc.

. Familiar: déficit familiar de glucocorticoides, adrenoleucodistrofia, adrenomieloneuro-patia.

SECUNDARIA

e Administracion exdgena de corticoides.

e Enfermedad hipotalamo-hipofisaria: adenoma, hemorragia (apoplejia hipofisiaria), sarcoidosis,

e Déficit hipofisario de ACTH.

e  Cirugia de tumor hipofisario o adrenal.

e  Historia de tratamiento prolongado con corticoides.

e Interrupcién o disminucién brusca del tratamiento.

e  Factor concomitante que aumente las necesidades de corticoides (por aumento del estrés, cirugia, infeccidn, etc.)

CRITERIOS DIAGNOSTICOS EN URGENCIAS

En la insuficiencia suprarrenal primaria a la exploracion fisica ademas de la hipotension y la deshidratacion, puede revelar hiperpigmentacion
cutaneomucosa, paralela al aumento de ACTH. El déficit de andrégenos produce una disminucidn del vello corporal, mas acentuado en axilas y
pubis y solo apreciable en mujeres, cuya fuente principal de andrégenos es la suprarrenal. En el varén no ocurre lo mismo, ya que su fuente
principal de andrdgenos es el testiculo. No es habitual encontrar signos de fallo cardiaco; sin embargo en ausencia de evidencia de infeccién el
hallazgo de manifestaciones compatibles con un shock séptico debe hacer sospechar que el paciente sufre una crisis suprarrenal. El signo guia
es la Hipotension.

e  Primaria
o Debilidad generalizada
Anorexia
Pérdida de peso
Hiperpigmentacion/vitiligo
Hipotensidn y shock
Sintomas gastrointestinales (puede simular un abdomen agudo)
Ortostatismo
Pérdida del vello axilar y pubico
Hipercalcemia
Hipoglucemia
Hiperpotasemia
Hiponatremia
o Linfocitosis y eosinofilia
e  Secundaria.
o Ausencia de hiperpigmentacion
o Sintomas derivados del déficit mineralocorticoide:
= Deplecion de volumen
=  Deshidratacién
. Hiperpotasemia

O O O O O O O O O O O

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

Ante la sospecha clinica de Enfermedad de Addison o crisis adisoniana debemos obtener la confirmacion del diagndstico, se debe extraer en
urgencias la analitica hormonal previa al tratamiento, solicitando niveles de cortisol y ACTH plasmdtica que mostrard una elevacién
caracteristica de ACTH mayor de 50 pg/ml en respuesta a niveles de cortisol practicamente imperceptibles, menores de 5 mg/dl, aunque en las
formas iniciales la cifra puede ser normal. Los niveles de aldosterona estan en limite bajo o por debajo del mismo con elevacidn de la actividad
renina plasmatica por encima de lo normal.

Si la sospecha diagndstica es secundaria a un hallazgo en las técnicas de imagen. El aumento de volumen de ambas glandulas suele obedecer a
afecciones como tuberculosis, infecciones fungicas, amiloidosis, hemorragia local e invasion metastdsica. Las masas heterogéneas sugieren
afectacion primaria y las homogéneas secundaria.

También se deben de obtener en urgencias analiticas que incluyan:
e  Hemogramay pruebas de coagulacién.
e  Bioquimica sanguinea completa glucosa, urea, creatinina, Na, K, Ca y gases arteriales.
° Sedimento urinario con Urea, creatinina, Na y K en orina.
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° EKG.
e  Rxde térax.
e  Hemocultivos y urinocultivos (si se sospecha sepsis).

El déficit de mineralocorticoide induce una pérdida salina urinaria con retencién de potasio que potencia la hipotension arterial, ya favorecida
por la falta del efecto sensibilizante del cortisol sobre la accion presora de las catecolaminas. La hiponatremia potenciada por la incapacidad
para excretar agua libre, junto con la hiperpotasemia, retencion nitrogenada y acidosis metabdlica contribuyen a los trastornos de la motilidad
de la musculatura lisa y estriada, dando lugar a dolores abdominales, que plantean el diagndstico diferencial con un cuadro de abdomen
agudo, vomitos y diarreas que empeoran a la deshidratacion y conducen al estado de shock circulatorio. La hipercalcemia es otro signo
acompaiiante que puede alcanzar valores similares a la crisis hipercalcémica. El déficit de cortisol, como hormona contrareguladora, cursa con
frecuencia con hipoglucemia.

TRATAMIENTO

No debe demorarse ante una sospecha razonable ird encaminado a corregir el déficit hidroelectrolitico y la administracién de hidrocortisona a
dosis de estrés.
e Infusidn de suero fisioldgico (500-1000 ml) en las primeras 2-3 horas, no debe utilizarse suero hipotdnico por que puede agravar la
hiponatremia, el ritmo posterior de la infusidon dependera del déficit de liquidos del paciente y de su enfermedad de base.
e  Glucosa hipertdnica al 50% IV, para correccion de la hipoglucemia si la hay.
e  Administracion de Hidrocortisona 100mg en bolo y continuar 100mg IV cada 6-8 horas.

El caracter mineralocorticoide de este farmaco a las dosis indicadas, hace innecesario el empleo de mineralcorticoides, pero si no se consigue
una correcta normalizacion de TA o del desequilibrio hidroelectrolitico, pueden usarse dosis de 10mg de Desoxicorticosterona via IV. El
tratamiento de mantenimiento se realiza mediante la reduccién gradual de la dosis de Hidrocortisona a 50mg diarios para pasar a via oral y
mantener dosis sustitutivas de 30mg diarios de Hidrocortisona.
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