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RESUMEN

La insuficiencia suprarrenal primaria o enfermedad de Addison puede diagnosticarse a cualquier
edad pero es menos frecuente en los nifios, su causa mds frecuente es un proceso autoinmune
que destruye las glandulas suprarrenales y sus manifestaciones clinicas dependen del déficit de
cortisol y de aldosterona. Se presentaron cuatro pacientes diagnosticados con enfermedad de
Addison, uno de ellos afectado por adrenoleucodistrofia. Su evolucion fue grave y el
tratamiento solo fue util en etapas presintomaticas.

Palabras clave: enfermedad de Addison, insuficiencia adrenal primaria, adrenoleucodistrofia,
sindrome poliglandular autoinmune.

ABSTRACT

Primary suprarenal insufficiency or Addison's disease may be diagnosed at any age, but it is less
frequent in children , being its most common cause an autoimmune process which affects the
suprarenal glands. Its clinical manifestations depend on cortisol and aldosterone deficit. This work
was aimed at reporting four patients who were diagnosed with Addison’s disease, one of them
was affected by adrenoleukodystrophy (ALD). The patient evolution was severe and the treatment
was useful only in presymptomatic stages.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Addison o insuficiencia suprarrenal primaria (ISP) ocurre raramente en nifios.
La etiologia de la enfermedad de Addison en la poblacion pedidtrica puede ser familiar o
esporadica " La causa mas frecuente es un proceso autoinmune caracterizado por la destruccién
de las glandulas suprarrenales por anticuerpos circulantes que provocan un déficit de cortisol y
aldosterona.

Las causas menos frecuentes son las infecciones micoticas, enfermedades malignas metastasicas,
hemorragias, adrenalectomia bilateral e infecciones por citomegalovirus en individuos con
déficit inmunoldgico adquirido " La adrenoleucodistrofia ligada al X (ALD) es una
enfermedad genética con desmielinizacion del sistema nervioso central, insuficiencia adrenal y
acumulacion de acidos grasos de cadena muy larga en tejidos y liquidos corporales. Su
incidencia aproximada es de 1 x 25000 y en un 8% de los pacientes se asocia la ALD a la
enfermedad de Addison. ©

Es nuestro proposito presentar cuatro pacientes con enfermedad de Addison de diversas
etiologias diagnosticadas en un periodo de diez afios en el Hospital Pediatrico Universitario de
Holguin.

PRESENTACION DE CASOS

1.- Y.A.S. fue un nifio de seis afos que ingreso en el hospital con vomitos y diarreas, signos de
deshidratacion moderada y astenia intensa. Present6 un ingreso anterior con cuadro similar en el
que predominaba la astenia. En el examen fisico observamos que fue un paciente mestizo, que
refirid oscurecimiento paulatino en los Ultimos meses, especialmente en zonas con cicatrices,
hipotenso, y los estudios de laboratorio mostraron hiponatremia que no se corrige con la
hidratacion habitual. Ultrasonido abdominal: no se visualizaron glandulas suprarrenales. Ante la
sospecha clinica, se inicid tratamiento con hidratacion parenteral y correccion de la
hiponatremia, hidrocortisona y DOCA, hubo mejoria clinica inmediata, fue egresado con
tratamiento sustitutivo. Evoluciond favorablemente, actualmente tiene 13 afios de edad, no ha
presentado crisis en este tiempo.

[.D. Enfermedad de Addison posible etiologia inmunitaria.

2.-P.B.R. Adolescente de 15 afios que ingresdé por presentar astenia intensa, vOmitos en
ocasiones, pérdida de peso, anorexia y dolor abdominal a tipo colico. Refirid6 anorexia y
preferencia por alimentos salados y la piel se le oscurecié paulatinamente lo que atribuian a la
practica de actividad fisica.

Present6 a su ingreso trastornos de conducta, hipotension severa y paro cardiaco del cual se
recuper6 con medidas de reanimacion; E.E.G. anormal con signos de sufrimiento cortical difuso;
ionograma con hiponatremia e hiperpotasemia; U.S. abdominal no se visualizaron glandulas
suprarrenales. Se inicié tratamiento con glucocorticoides y mineralocorticoides, con respuesta
satisfactoria.

I.D. Enfermedad de Adddison posible etiologia inmunitaria.



3.-A.Q.P. paciente femenina, blanca, se atendid6 en Consulta de Endocrinologia desde los 12
anos por bocio toxico difuso. Tiene tratamiento habitual con antitiroideos, sedantes y B-
bloqueadores. A los 15 afios comenz6 con decaimiento, nduseas, anorexia, dolor abdominal a
tipo colico, pérdida de peso, oscurecimiento paulatino de piel y mucosa labial. Refiere
preferencia por la sal.

Se realizd prueba de sobrecarga de agua (mide funcidon suprarrenal) que resultd patologica,
ionograma con hiponatremia e hiperpotasemia, rayo x de térax a distancia de tele: silueta
cardiaca estrecha. Ultrasonido suprarrenal: glandulas suprarrenales pequefias. Se inicid con
tratamiento hormonal sustitutivo con rapida mejoria de los sintomas referidos. Actualmente 17
afios, con T.S.H. T3 y T4 normales.

I.D. Bocio toxico difuso. Enfermedad de Addison. Sindrome poliglandular autoinmune, tipo II.

4.- E.C.M masculino, mestizo. A los sicte afios comienza con fiebre, vomitos, dolor abdominal a
tipo colico, cefaleas, astenia, pérdida de peso, avidez por la sal y oscurecimiento paulatino de la
piel que atribuian a que jugaba mucho al sol, aunque algunas cicatrices en zonas cubiertas se
habian oscurecido ostensiblemente al igual que las encias y la mucosa labial.

Sospechamos la enfermedad y detectamos hiponatremia, rayo x de térax con silueta cardiaca
pequefia, prueba de sobrecarga de agua patologica. Indicamos tratamiento sustitutivo. Al mes de
egresado presentd trastornos de conducta, labilidad afectiva, distraido y la madre notd
disminucién de la vision y de la audicion, potenciales evocados visuales y auditivos patologicos.

Ultrasonido suprarrenal: se visualizaron ambas glandulas suprarrenales. T.A.C. de craneo con
calcificaciones y en la valoracion por neurologia planteé adrenoleucodistrofia, se tom6 muestra
para estudios especificos que la corrobord. Ademas del tratamiento habitual iniciamos
tratamiento con aceite de Lorenzo. Tenia antecedentes de tio por linea materna con trastornos
neuroldgicos especialmente de la marcha, que evolutivamente presenté manifestaciones clinicas
de insuficiencia suprarrenal. La evolucion del nifio no fue favorable: espastico, amaurosis
bilateral, hipertonia e hiporreflexia.

[.D. Enfermedad de Addison. Adrenoleucodistrofia
DISCUSION

La enfermedad de Addison se presenta generalmente de forma gradual pero puede iniciarse con
una crisis addisoniana durante una situacion estresante como enfermedad o accidente. Los
sintomas iniciales: astenia, anorexia, fiebre, dolor abdominal, pérdida de peso, son comunes a
muchas enfermedades pero la avidez por la sal, hipotension arterial, oscurecimiento de la piel,

deshidratacién con hiponatremia e hiperpotasemia obligan a realizar estudios mas exhaustivos.
“4)

Los estudios de laboratorio mas significativos son la hiponatremia con hiperpotasemia,
hipoglucemia, neutropenia con linfocitosis relativa y eosinofilia. Las prueba mas utiles son los
bajos niveles de cortisol en ayunas (<5 ug/dl) y menores de 15 pg/dl a los 30 y 60 min de la



estimulacion endovenosa con ACTH. La aldosterona sérica también se encuentra disminuida
mientras que los niveles de la actividad de renina en plasma estaran elevados ® Cuando no se
pueden realizar estas investigaciones, la prueba de sobrecarga de agua ofrece elementos para su
diagnostico.

En relacién con su etiologia se distinguen varios tipos:

- Primaria: debido a alteraciones propias de la glandula que Addison describié en pacientes
tuberculosos pero en un 65% de los pacientes la causa es una atrofia primaria atribuida a un
mecanismo autoinmune, esporaddico o hereditario. Se describe un sindrome poliglandular
autoinmune tipo II que se asocia a antigenos de histocompatibilidad haplotipos HLA- DR3 y
DR4.

- Puede encontrarse enfermedad tiroidea como en nuestra paciente y ademas Diabetes Mellitus,
artritis reumatoidea, vitiligo, enfermedad celiaca y alopecia. Una asociacion especial es la de
insuficiencia suprarrenal cronica y leucodistrofia (adrenoleucodistrofia de Schilder) ligada al
cromosoma X, que se produce en nifios entre 5 y 12 afos con graves sintomas neuroloégicos como
ceguera, hipertonia, demencia y muerte.

Las manifestaciones generales iniciales se intensifican progresivamente pudiendo llegar a una
crisis adrenal como presentaron dos de los pacientes. Laureti y colaboradores ® determinaron
acidos grasos de cadena larga en 14 pacientes diagnosticados de insuficiencia adrenal primaria
idiopatica y estaban elevados en cinco de ellos (35%). Esta etiologia debe sospecharse en nifios y
adolescentes con enfermedad de Addison idiopatica. "

Con el tratamiento sustitutivo adecuado y alerta ante posible crisis adrenal, la evolucion de los
pacientes estudiados fue satisfactoria, excepto en E.C.M, pues su enfermedad de base tiene un
prondstico sombrio.

Enla A.L.D. utilizamos el aceite de Lorenzo compuesto por una mezcla de trioleato de glicerol
y trierucato de glicerol Este aceite parece reducir la rapidez de la sintesis endogena de los
acidos grasos de cadena muy larga, aunque no modifica la rapidez de la progresion neurologica
en las formas infantiles, pero si resulta de utilidad en las formas asintomaticas o presintomaticas.

Desde el punto de vista endocrinolégico, es importante estudiar la ALD como posible etiologia
en los pacientes considerados como “idiopaticos” especialmente en varones, excluyendo
obviamente las causas mas frecuentes como son la tuberculosis y la autoinmunidad.
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