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RESUMEN

La enfermedad de Addison (EA) o insuficien-
cia suprarrenal primaria es una patologia caracte-
rizada por la produccidn insuficiente de hormonas
corticosuprarrenales para mantener las demandas
habituales del organismo. Los signos y sintomas cli-
nicos de la insuficiencia suprarrenal primaria son
inespecificos, y a menudo causan un retraso en el
diagndstico o un diagndstico errdneo. La insuficien-
cia adrenal aguda o crisis addisoniana puede ser la
primera manifestacion de la insuficiencia suprarre-
nal, siendo una situacidon potencialmente mortal.
La sospecha diagndstica viene dada por la triada
clinica de hiperpigmentacion cutanea, hipotension
e hiponatremia. Los niveles de cortisol y ACTH con-
firman el diagndstico. El tratamiento requiere la
administracién de glucocorticoides inmediata y la
sustitucion de fluidos.

A continuacidn se presenta un caso clinico de
crisis Addisoniana como debut de una Enfermedad
de Addison.
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CASO CLiNICO

Varéon de 31 afios, con antecedentes perso-
nales de hiperuricemia e hipotiroidismo en trata-
miento sustitutivo con hormona tiroidea. Acude
al servicio de urgencias por disnea de 24 horas de
evolucidén y nicturia. Refiere ademas astenia marca-
da de 2 semanas de evolucién, anorexia y pérdida
de peso en el ultimo mes. Afebril.

Al examen fisico presenta TA 94/49 mmHg,
FC 101 ppm, Sat 02 93% e hiperpigmentacién cuta-
nea. En la auscultacion pulmonar se aprecia el mur-
mullo vesicular conservado. El abdomen es blando
y depresible, con dolor a la palpacién en hipocon-
drio derecho y ligera hepatomegalia.

En las pruebas complementarias destaca
Creatinina 1.4 mg/dL, Urea 68.5 mg/dL, Na 131
mEg/L, K 5.5 mEg/L, GOT 46 UlI/L. Resto de bio-
qguimica y hemograma normal. La radiografia de
térax fue normal. Se realizé ecografia abdominal,
en la que se objetivd un higado con aumento de
ecogenicidad parenquimatosa de distribucion par-
cheada, sugestivo de esteatosis vs. hepatopatia. La
tension arterial permanece baja tras la reposicion
de volumen con 1000 ml de suero salino fisioldgico
y persiste la afectacién del estado general, con hi-
ponatremia e hiperpotasemia.

Ante la clinica de hiperpigmentacién cutanea,
dolor abdominal inespecifico, hipotensidon persis-
tente y las alteraciones electroliticas, la sospecha
diagndstica es de Crisis Addisoniana como debut de
una EA. Se toman muestras de sangre para la deter-
minacién de cortisol y ACTH séricos y se inicia trata-
miento con hidrocortisona intravenoso, mejorando
en pocas horas la situacién metabdlica y hemodi-
namica del paciente. Es ingresado en el servicio de
endocrinologia para completar el estudio.

Los resultados obtenidos tras varios dias con-
firmaron el diagndstico: Cortisol: disminuido 1.99
ng/mly ACTH elevada 903 ng/ml, con anticuerpos
ANTI-CAPSULA SUPRARRENAL positivos.

El paciente fue dado de alta con hidrocortiso-
na 20mg/dia en escala descendente y fludrocorti-
sona 0,1 mg/dia, con buena evolucion.

DISCUSION

La Enfermedad de Addison (EA), también co-
nocida como Insuficiencia Corticoadrenal Primaria,
se debe a una destruccién autoinmune de la cor-
teza suprarrenal, lo que ocasiona una produccién
deficiente de glucocorticoides, mineralcorticoides y
hormonas sexuales. Es una enfermedad poco fre-
cuente, con una incidencia de <1/100.000 habitan-
tes/afio, y una prevalencia de 4-6/100.000 habitan-
tes. Puede aparecer a cualquier edad y afecta mas
a mujeres que a hombres (3:1)2.
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Patogénicamente, el mecanismo autoin-
munitario es el mds frecuente, ya que el 50%
de los pacientes afectados de EA presentan an-
ticuerpos circulantes contra las glandulas supra-
rrenales3. La EA ademas esta frecuentemente
asociada a otras enfermedades autoinmunes,
como los sindromes poliendocrinos autoinmunes
tipos 'y I1*°.

a. Sindrome autoinmunitario poliglandu-
lar tipo II: caracterizado por presentar dos o mas
manifestaciones endocrinas autoinmunitarias
coexistentes, como tiroiditis linfocitaria crdnica,
insuficiencia ovarica prematura, diabetes me-
llitus tipo |, hipotiroidismo o hipertiroidismo,
anemia perniciosa, vitiligo, alopecia, esprue no
tropical, y miastenia gravis por produccién de au-
toanticuerpos.

b. El Sindrome autoinmunitario poliglan-
dular tipo I: caracterizado por la combinacidn
de insuficiencia paratiroidea y suprarrenal y mo-
niliasis mucocutdnea crénica. También puede
aparecer anemia perniciosa, hepatitis crénica
activa, alopecia, hipotiroidismo primario e insu-
ficiencia gonadal prematura. Aunque la mayoria
de los autoanticuerpos suprarrenales producen
destruccién de las glandulas, algunos ocasionan
insuficiencia suprarrenal al provocar bloqueo de
la union de la ACTH a sus receptores por autoan-
ticuerpos.

Otras causas que pueden originar la des-
truccion de la glandula suprarrenal son: las Infec-

ciones, el Sindrome de Waterhouse-Friderichsen,
la Atrofia Idiopatica, las hemorragias bilaterales
de las suprarrenales en pacientes con anticoagu-
lantes, o estados de hipercoagulabilidad, la inva-
sién de las glandulas suprarrenales por metdsta-
sis tumorales, amiloidosis o sarcoidosis. También
en casos de extirpacién quirurgica y fallo meta-
bélico de la produccién hormonal*>.

La corteza suprarrenal posee una reserva
funcional de hormonas corticosuprarrenales sufi-
ciente como para que la sintomatologia no apa-
rezca hasta la pérdida de un 90% o mas de tejido
suprarrenal. A partir de ahi comenzara un cuadro
larvado, con episodios intercurrentes agudos de-
nominados “crisis addisonianas”. Thomas Addi-
son describié la EA como “un estado general de
languidez y debilidad, desfallecimiento en la ac-
cién del corazon, irritabilidad del estdbmago y un
cambio peculiar en el color de la piel”. Los casos
avanzados son relativamente faciles de diagnosti-
car, sin embargo el reconocimiento de los estadios
mas precoces suele ser bastante complicado®.

La crisis addisoniana o insuficiencia supra-
rrenal aguda es un conjunto de sintomas que
indican una insuficiencia suprarrenal severa cau-
sada por niveles insuficientes de cortisol. Pue-
de presentarse como primera manifestacion de
la enfermedad de Addison, no diagnosticada o
no tratada (insuficiencia suprarrenal primaria), o
como descompensacién en pacientes sometidos
a tratamiento corticoide crdnico, tras su supre-

Fig. 1. Hiperpigmentacidn cutdnea tipica de la EA (mano derecha)

en comparacién con la coloracion cutanea normal (mano izquierda).

Fig. 2. Hiperpigmentacidon de mucosas en la EA (encia superior).



sion brusca, (insuficiencia suprarrenal secunda-
ria). Ademds, la administracion de determinados
farmacos puede desencadenar una crisis adrenal,
como el ketoconazol, el etiomidato, la rifampicina,
los barbituricos y la fenitoina, que actuan alteran-
do el metabolismo de los corticoides y conducen a
una insuficiencia adrenocortical en pacientes con
dosis de sustitucién fijas. La crisis Addisoniana es
una emergencia médica y una situacion potencial-
mente peligrosa para la vida que requiere trata-
miento inmediato*®.

Clinicamente, la Crisis Addisoniana se carac-
teriza por astenia o debilidad, presente en el 99%
de los casos e hiperpigmentacién cutanea (Fig. 1)
y de mucosas (Fig. 2), que ocurre en el 98% de los
casos. Generalmente se manifiesta como un oscu-
recimiento difuso de color moreno, pardo o bron-
ceado en ciertas regiones, como codos o surcos de
las manos, y en zonas normalmente pigmentadas
como las areolas mamarias. En mucosas pueden
aparecer placas de color negro azulado en el 82%
de los casos. Pérdida de peso por anorexia y alte-
racion de la funcidn gastrointestinal, como vémi-
tos y diarrea, en el 97% de los pacientes. La hipo-
tension arterial, descrita como menor de 110/70,
ocurre en el 87% de los casos, y puede acentuarse
hasta ser menor de 80/50. El sincope puede ocurrir
en el 16% de los casos. Otros sintomas pueden ser
deshidratacion, disminucién del nivel de conscien-
cia e hipertermia’®?,

El diagndstico es fundamentalmente clinico,
sin embargo, es frecuente encontrar hiponatremia
e hiperpotasemia. La pérdida de sodio esta cau-
sada por el déficit de aldosterona, y el desplaza-
miento del sodio hacia el compartimento intrace-
lular. Esta pérdida reduce el volumen plasmatico
y acentua la hipotension. Los efectos combinados
del déficit de aldosterona, la reduccién del filtra-
do glomerular y la acidosis producen un aumento
de los niveles séricos de potasio. Es diagndstico de
la EA la hipocortisolemia, con niveles bajos de al-
dosterona, que no aumentan con la administracion
de ACTH. La prueba de estimulacién de ACTH es
la prueba principal que confirma el diagndstico, ya
gue evalua la capacidad de las suprarrenales para
producir esteroides, que suelen estar ausentes o
disminuidos tanto en sangre como en orina. La de-
terminacion de la ACTH y sus péptidos afines estan
elevados en plasma, ante la pérdida del mecanis-
mo de retroalimentacién del eje hipotalamo-hi-
pofisario-suprarrenal. Puede haber Hipercalcemia

en un 10-20% de los pacientes. En el hemograma
puede encontrarse anemia normocitica, linfocito-
sis relativa y eosinofilia moderada®®.

La crisis Addisoniana es una emergencia
médica y debe ser tratada con aporte de fluidos
e hidrocortisona intravenosa. La enfermedad de
Addison requiere un tratamiento sustitutivo, ba-
sado en el aporte exdgeno de glucocorticoides
(cortisol o hidrocortisona) y mineralcorticoides
(fludrocortisona)!®!t.  Datos recientes revelan
que la calidad de vida se deteriora en muchos pa-
cientes con insuficiencia suprarrenal, ya que tam-
bién se ven amenazados por un aumento de la
mortalidad y la morbilidad. Esto puede ser causa-
do por una terapia glucocorticoide inadecuada y
la consecuente crisis suprarrenal. Por lo tanto, la
optimizacién de la terapia sustitutiva hormonal,
mediante una correcta dosificacién y el ajuste de
dosis en situaciones especiales, por ejemplo, el
embarazo, situaciones de estrés, fiebre, el ejerci-
cio, 0 una intervencién quirurgica, mejora la cali-
dad de vida de los pacientes con EA®2,

Nuestro paciente presentd una crisis addi-
soniana como debut de la EA, con la clinica tipica,
de astenia, pérdida de peso, la coloracion carac-
teristica cutdnea e hipotension marcada. En las
pruebas complementarias destaca la presencia
de hiponatremia e hiperpotasemia. Los niveles de
cortisol estaban disminuidos y la ACTH elevada,
con presencia de anticuerpos anti-capsula supra-
rrenal positivos, lo que confirmd el diagndstico.

La coexistencia de hipotiroidismo y EA
apuntan a un fracaso poliglandular autoinmune
tipo Il, aunque no se ha podido demostrar la pre-
sencia de tiroiditis crénica como causa de su hi-
potiroidismo.
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