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RESUMEN

La insuficiencia suprarrenal primaria es resultado de una sintesis alterada de esteroides, destruccion su-
prarrenal o desarrollo anormal de la glandula que afectan a la corteza suprarrenal. Siendo la tuberculosis
una de las principales causas en paises en vias de desarrollo. Presentamos el caso de paciente varén de
10 aflos con diagndstico de insuficiencia suprarrenal dos afos antes con tratamiento regular, que ingresa
por crisis suprarrenal y durante su hospitalizacién se solicité una tomografia toraco-abdominal donde
se encontr6 bronquiectasias cilindricas y de traccién asociadas a atelectasias cicatriciales en l6bulo pul-
monar superior derecho, glandulas adrenales con aumento de volumen y focos de calcificacién, asi como
una coleccién densa mediastinal posterior perivertebral que involucra ademas cuerpos vertebrales con
focos liticos resortivos hallazgos compatibles con tuberculosis sistémica. Por este diagndstico se inicid
tratamiento antituberculoso. En su evolucion complet6 la primera fase con cuatro drogas y luego pasé a
una segunda fase con isoniacida y rifampicina diaria con respuesta clinica favorable.

Palabras clave: Insuficiencia suprarrenal primaria; Enfermedad de Addison; tuberculosis multisistémica;
Adrenalitis tuberculosa; pediatria (fuente: DeCS BIREME).

PRIMARY ADRENAL INSUFFICIENCY AND SYSTEMIC
TUBERCULOSIS IN A 10-YEAR-OLD BOY: CASE REPORT

ABSCTRACT

Primary adrenal insufficiency is the result of impaired steroid synthesis, adrenal destruction or abnormal
development of the adrenal gland affecting the adrenal cortex. Tuberculosis is one of the main causes in
developing countries. We present the case of a 10-year-old male patient diagnosed with adrenal insuffi-
ciency two years earlier with regular treatment, who was admitted for adrenal crisis. A thoraco-abdomi-
nal tomography was carried out during hospitalization, which showed cylindrical and traction bronchiec-
tasis associated with cicatricial atelectasis in the right upper pulmonary lobe, enlarged adrenal glands
with foci of calcification, as well as a dense posterior perivertebral mediastinal collection also involving
vertebral bodies with lytic resorptive foci, findings consistent with systemic tuberculosis. Treatment for
tuberculosis started based on this diagnosis. During course of the disease, the first phase was completed
with four drugs, and the second phase included isoniazid and rifampicin with favorable clinical response.

Keywords: Primary adrenal insufficiency; Addison’s disease; multisystemic TB; tuberculous adrenalitis,
pediatrics (Source: MeSH NLM).

INTRODUCCION

La insuficiencia suprarrenal (IS) primaria también conocida como Enfermedad de Addison
(EA), es consecuencia de una enfermedad intrinseca a la corteza adrenal, esta condicién es
resultante de una sintesis alterada de esteroides, destruccion suprarrenal o desarrollo anormal
de la glandula que afectan la corteza suprarrenal @.

En el grupo pedidtrico, la etiologia varia con la edad. En los neonatos y lactantes la causa
mas importante es la congénita, como la hiperplasia suprarrenal congénita por deficiencia de la
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enzima 21 hidroxilasa. En los niflos mas grandes puede ser
por causas adquiridas como, por ejemplo, causas autoinmuni-
tarias, procesos infiltrativos o infecciones. En este tltimo caso,
encontramos la tuberculosis @.

La distribucion de causas especificas de IS primaria varia
segun las poblaciones estudiadas ®*. En general, las causas
mads frecuentes en nifios varones de paises desarrollados son
las de etiologia autoinmunitaria y la adrenoleucodistrofia,
que constituye el 80-90 % de todos los casos ¥; mientras
que, en paises en vias de desarrollo, la tuberculosis es atin
una de las principales causas 7.

Se presenta el caso de un paciente con diagndstico de
IS primaria que ingresa por crisis suprarrenal y durante su
evaluacion se diagnostica una tuberculosis sistémica.

REPORTE DE CASO

Paciente varén de 10 afios con antecedente de diagndstico de
insuficiencia suprarrenal dos afios antes de su ingreso. Es con-
trolado de manera ambulatoria y con tratamiento regular con
hidrocortisona y fludrocortisona. Dos semanas antes de su in-
greso presenta dolor abdominal tipo cdlico, difuso, intensidad
moderada, asociado a sensacion de alza térmica no cuantificada
(de frecuencia interdiaria); una semana antes se agrega dolor en
region dorsal y sudoracion profusa a predominio nocturno, y tres
dias antes de su ingreso, se incrementan los sintomas presentan-
do ademds nduseas y debilidad para deambulacion, por lo que
es traido a Emergencia. Al examen fisico presentaba frecuencia
cardiaca 107 latidos/minuto, frecuencia respiratoria 24 respira-
ciones/minuto, temperatura 36,7 °C, peso 23 kilos, talla 137 cm,
presion arterial 79/54 mmHg (menor al percentil 5 para la edad
y talla), IMC 12,25 (menor al percentil 1), llenado capilar me-
nor de 2 segundos, ventilando espontaneamente, con signos de
deshidratacion. Se evidenci6 ademas hiperpigmentacion cutanea
a predominio de dedos de manos y pies, uiias (Figura 1A) y ge-
nitales, mucosas con manchas hipercrémicas en lengua y encias
(Figura 1B, 1C). También, abdomen blando, depresible, doloroso

a la palpacion profunda de forma difusa, no visceromegalia. El
resto del examen fisico sin alteraciones.

Al ingreso se encuentra hemoglobina 11,6 g/dL, leuco-
citos 12 260/uL, plaquetas 660 000/uL, glucosa 110 mg/dL,
PCR 17,69 mg/dL, urea 71 mg/dL, creatinina 1,28 mg/dL,
sodio 129 mmol/L, potasio 5,2 mmol/L, cloro 96 mmol/L.
Gasometria: pH 7,36, pO2 46, pCO2 26,4, HCO3 15,1. Asi-
mismo, cortisol (AM) 5,9 ug/dL, ACTH 50,2 pg/mL, TSH
7,18 uUI/ml, T4 libre 20,1 pmol/L; anticuerpo anti-tiroglo-
bulina y anti-peroxidasa tiroidea negativos. Perfil de coa-
gulacion: tiempo de protrombina (TP) 14,8 segundos, INR
1,26, tiempo parcial de tromboplastina activada (TTPA)
37,4 segundos, tiempo de trombina (TT) 15,7 segundos, fi-
brindgeno 702 mg/dL y examen de orina: pH 6,0, densidad
1020, aspecto transparente, cuerpos ceténicos 2+, glucosa y
proteinas (-), leucocitos 1-2/campo, hematies 1-2/campo.

Es diagnosticado como una crisis adrenal y sindrome
tebril, indicandosele bolo de CINa 0,9% 20 ml/kg en dos
oportunidades e hidrocortisona 100 mg/m2 intravenosa.
Posteriormente quedé con hidratacién con solucién glu-
cosalina isotdnica sin potasio a un volumen segin método
caldrico. BK y Gene-Xpert en aspirado gastrico negativos.
La radiografia de térax mostro atelectasia en tercio superior
de hemitérax derecho. La ecografia abdominal reveld glan-
dulas suprarrenales de volumen incrementado con multiples
calcificaciones, mientras que en ileon terminal impresiona-
ba paredes engrosadas, con pliegues marcados y engrosa-
dos. La tomografia téraco-abdominal mostr6 en pulmones
bronquiectasias cilindricas y de traccién asociadas a atelec-
tasias cicatriciales con finos infiltrados micronodulares en
segmento posterior S3 de lébulo pulmonar superior derecho
(Figura 2), asi como linfadenopatias mediastinales, paratra-
queal derecha, infracarinal de hasta 15x12 mm vy algunas
axilares. Ademas, se evidencié coleccion densa mediastinal
posterior perivertebral en mayor parte del eje dorsal con
extension subligamentaria anterior (Figura 3, flechas rojas),
que involucraba ademds cuerpos vertebrales con focos liti-

Figura 1. Hiperpigmentacion de la piel y mucosas.
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Figura 2. Bronquiectasias cilindricas en segmento S3 en tomografia de
térax sin contraste.

cos resortivos y cambios osteopénicos desde segunda hasta
novena vertebra tordcica (Figura 3, flechas azules). Ambas
glandulas adrenales presentaban leve aumento de volumen,
conteniendo gruesos focos de calcificacion (Figura 4), y el
bazo presentaba foco de calcificacién puntiforme.

Se diagnosticé como tuberculosis multisistémica con com-
promiso pulmonar, vertebral, suprarrenal y esplénico, y se inicié
tratamiento antituberculoso con esquema sensible de isoniaci-
da 10 mg/kg/dia, rifampicina 15 mg/kg/dia, etambutol 20 mg/
kg/dia y pirazinamida a 30 mg/kg/dia durante cuatro meses de
primera fase y paso6 a segunda fase con isoniacida y rifampicina
diaria hasta la actualidad. Por parte de endocrinologia sali6 de
alta con hidrocortisona 1 mg/kg/dia y fludrocortisona 0,1 mg/
dia con evolucién favorable (Figura 5).
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DISCUSION

Cuando se describié por primera vez el fallo adrenal crénico,
alrededor del 50% de los casos fueron secundarios a tubercu-
losis. El Mycobacterium tuberculosis produce invasion y des-
truccion de la corteza suprarrenal, produciendo granulomas
y necrosis, con posterior fibrosis y calcificacién, llevando a
una pérdida de funcion adrenal que puede ser irreversible
(D, En reportes posteriores se muestra una disminucion en
la frecuencia de adrenalitis tuberculosa como causa de EA,
sin embargo, en paises donde la tuberculosis es endémica,
o en la poblacién inmunodeprimida, esta disminucién no
es tan marcada, con una incidencia variable entre 4,7 y 8,3
por millén 12, La tuberculosis puede comprometer ambas
glandulas suprarrenales de forma primaria o puede ser parte
de una enfermedad diseminada, como en el presente caso.
En la literatura reportada se describe que el compromiso
unico de la glandula suprarrenal no es raro, pero, en su ma-
yoria se encuentra compromiso de otros 6rganos .

Los signos clinicos de la EA se basan en la deficien-
cia de gluco y mineralocorticoides. Los signos debidos a
la deficiencia de glucocorticoides son debilidad, anorexia
y pérdida de peso. La deficiencia de mineralocorticoides
contribuye a la hiponatremia, hiperkalemia, acidosis, ta-
quicardia, e hipotensién @. En el paciente la hiponatremia
y la acidosis son evidente al momento del diagndstico, asi
como la clinica de hipotension que requiri6 tratamiento con
bolos de CINa 0,9%. La falta de retroalimentacion negativa
de glucocorticoides es responsable de los niveles elevados
de ACTH presentes en el momento del diagnostico inicial
de IS, observandose valores aun ligeramente elevados en el
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Figura 3. Focos liticos resortivos desde T2 hasta T9 (flecha azul) y coleccién densa mediastinal perivertebral (flecha roja) en tomografia toraco-abdominal

sin contraste.
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Figura 4. Calcificaciones suprarrenales bilaterales en tomografia abdo-
minal sin contraste.

cuadro actual, a pesar de que no suspendi6 su tratamiento
en ningiin momento. Los niveles elevados de ACTH y otros
péptidos de la propia melanocortina (POMC), incluidas las
diversas formas de hormona estimulante de melanocitos
(MSH), provocan hipersecrecion de melanina, estimulando
la hiperpigmentacion mucosa y cutanea ), que persiste en el
paciente y se intensifica durante la crisis. La hiperpigmenta-
cidn suele ser un signo especifico de IS y aparece cuando hay
un compromiso de la glandula suprarrenal mayor al 90%,
como consecuencia del efecto del incremento de la ACTH
y MSH %,

17/03/2024

Julio 2022 Acude a emergencia
Diagndstico de con signos de
Insuficiencia deshidratacién.
suprarrenal con Se inicia
tratamiento de hidrocortisona
fludrocortisona e endovenosa
hidrocortisona e hidratacion
parenteral por una

\ ) \ crisis adrenal. )

La crisis suprarrenal aguda es una afeccién potencial-
mente mortal en todas las edades. Los pacientes presentan
malestar profundo, fatiga, nduseas, vémitos, dolor abdomi-
nal o en el costado, dolores o calambres musculares y deshi-
dratacion, que provocan hipotension, shock y acidosis meta-
bélica . En el paciente se encontré un shock hipovolémico
con retencion nitrogenada, debida a una injuria pre renal
secundaria a la deshidratacion. Esta condicién requiere tra-
tamiento inmediato, el cual se basa en una rdpida reposicién
de liquidos para corregir la hipovolemia, el desequilibrio
electrolitico y la hipoglucemia, asi como la administracién
de hidrocortisona endovenosa 2, tal como se describe en
el presente caso.

La descripcién clinica al ingreso del paciente es tipica
de una crisis adrenal, a pesar de haber recibido tratamiento
de reemplazo de manera regular. Esto nos hace resaltar la
importancia de determinar la etiologia del cuadro de insufi-
ciencia suprarrenal para un adecuado control. Por el cuadro
actual de fiebre sin foco evidente se solicit6 una radiografia
de térax y posteriormente una tomografia téraco-abdominal
donde se evidenci6 el compromiso pulmonar, asi como la
afectacion de las vértebras toracicas, las glandulas suprarre-
nales y el bazo.

El hallazgo de glandula suprarrenal con aumento de vo-
lumen se describe en multiples reportes de adrenalitis tuber-
culosa 1%, especialmente cuando el curso de la enfermedad
es alrededor de 3 afios “®. En este caso es evidente las calcifi-
caciones bilaterales en la tomografia, lo que suele observarse
conforme mas tiempo pasa de la infeccién tuberculosa. Es-
tos hallazgos, asociados a un compromiso vertebral asinto-
matico, concuerdan con el curso crénico de la enfermedad.
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Figura 5. Linea de tiempo del cuadro clinico y evolucion.
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Debido a que en la adrenalitis tuberculosa hay una
destruccién mayor del 80% antes del inicio de sintomas, el
tratamiento antituberculoso no siempre produce una recu-
peracién completa de la funcién adrenal ¥, sin embargo,
se describe un mejor control adrenal luego del inicio del
tratamiento. En el presente caso se inicidé con un esquema
sensible que incluia isoniacida, rifampicina, etambutol y pi-
razinamida y se continuo el tratamiento con hidrocortisona
y fludrocortisona.

En paises como el Pert, con una alta prevalencia de tu-
berculosis, la adrenalitis tuberculosa siempre debe conside-
rarse en el diagnostico diferencial en pacientes escolares y
adolescentes que presentan IS primaria.
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