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Dll'RO!XJCCION: 

DEFINICION. 

La hiperplasia ruprerrenal ccngénita <HS:::l o síndrome adren~ 

genital es un complejo nosológico de carecter hereditario, cuyo -

defecto básico es la deficiencia de alguna de las enzinas de la -

vía biosmtética del cortisol (1, 2). Las mmifestaciones clínicas 

y bioq.límicas dependen del sitio en que rudica la deficiencia enzi, 

rrática y de los efectos secundarios de los esteroides c¡.¡e se prod¿_ 

cen en ecceso, en los p>sos previos al bloq.¡eo enzirrático. 

FISIOPATOUX:IA. 

La corteza rupmIT€ml sintetiza tres tipos princi¡ul.es de -

hormonas esteroide>s: glucocort:icoides, minemlocorticoides y ho_i:: 

rronas sexuales. Los p;lSOS metabólicos en la esteroidogénesis y la 

prodlcción de las diferentes hornonas de la corteza suprorrenal se 

lleva a cabo a truvés de la acción de la hormona adrenocortico~ 

fa (ACTil), q.¡e se prodlce en la hipófisis anterior, c¡Je a 91 vez 

está regulada por el factor hipotalámico liberador de cortico~ 

fina (CRF) (3,4). los niveles circulantes de cortisol pl.asnútico 

median la actividad del sistenu hipotálarro-hipofisiario-corteza -

suprarrenal a través del mecani= de retroüimentación ne:;ativa 

(3, 4). En la hiperplasia ruprarrenal congénita la deficiencia de 

alguna de las enzimas de la vía sintética de cortisol, origina -

incapacid3.d en la prorucción de esta honrnna y en res¡:uesta 

(retroalimentación negativa) se incrementa excesivamente la sec~ 

ción de AC!H q.¡e origim hiperplasia de la corteza rupmrrenal. 

La secreción de aldcsterona está reguladl principtlmente por 

el sistena renira-angiotensina y tiene caro princi¡ul. función el 

nantener el volumen plasnático y el ecµilibrio hidroelectrolítico 

a través de la función de reabsorción de sodio (3,4) .Figure# 2. 

El ccnocimiento de los mecanisrras q.¡e operen en los procesos 

de diferenciación y desarrollo de los genitales internos y el(.ternos. 
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dnante la vida fetal, permite una mejor ccmprens:ifu de la 

fisiopatolcg1a de la hiperplasia mprarrenal. congénita. 

A este respecto cabe mene i.onar la hipótesis desarrollada por -

Jost A. ( 5) cµien establece cµe el desarrollo genital ims::ulino 

depende de dos funciones del testírulo fetal: a) la secreción ele 

testosteraia estinula los condictos w:ilff:ianos q,ie mn lugar a 

los genitales internos. la testosterona fetal q,ie llega a los 

organos blanco (seno urceenital) mfre un proceso de rediccién -

¡:or la enz:ina 5 alfa recl.lctas y se convierte en dEhidrotestost~ 

rau (!l-!T) cµe caura la diferenciación de los genitales en sent_i 

do naro..ilino. (3, 5). 

b) por otra ¡:arte, el testículo fetal prod.tce una mbstancia no 

esteroidre denominam factor inhibidor rrulleriano (3 ), que CCJIP 

w noobre lo indica, impide el desarrollo de estructuras m.üler~ 

nas. 

En los individios genéticamente femeninos, el ovario fetal 

no prod.!ce testosterona, ni factor> inhibidor> nulleriano lo cµe -

cond.!ce a la diferenciación de los genitales e><temos e internos 

en sentido femenino. Esto quiere decir, q,ie el ol'.lrio fetal no -

¡;articipa en los procesos de diferenciación soo.ial y en ausencia 

de los ind.!ctores (testosterou fetal, dmidrotestosteraE, factor 

inhibidor trulleriano) el de5:1rrollo de los genitales internos y 

externos será en sentido femenino independientemente del seKO -

crorosómico e .incluso gonacW. del individio (3, S, 6, 7). 

la presentación clmica y bioq.¡Jmica de las diferentes enti 

dades q.ie conf~rmm la dencm.ira.ción de la HS::: es ¡:art:i.a.ü.ar ~ 
oam una de las deficiencias enz:ináticas, cµe tienen caw canín 

denaninadOr' la deficiencia de cOr'tisol. las al temcí.mes son w.

r>:i;lbles según cada defecto enzimhico, ya s<B por ~.ceso o 

déficit de minemlccorticoide, que se J!l3Ili.fiesta por alcbsten::ni_!!, 

no o pérdich salina; asi ccm::> exceso o déficit anclrogénico cpe 

se va a ecpresar por infantilismo sooial, anb:igi.ledad gmital o 

viril.izacién. ( 4, 6 l . 
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DEFICIENCIA DE 21 HIDROXItASA. 

la defi.ci.enc:ia de 2l hidroxilasa es con nucho la forna mis 

canín de HSC cµe canprende el 90-9 5'! de los casos (3, 6 l. la inci 

ciencia de este trastorno var:ia en diferentes regiones del nundo. 

En Estados Unidos de Norteamérica y lliropo1 varía l: 5000 a l: -

15000 (1,9,lO). En 9.liza es de 1:5,000 y en la población de esq.¡i 

nales en Ala!l<a de l: 2lf5 U, 9). 

Al igual qie'otros trastornos metabólicos de ratureleza heredit3.

ria, la trasmisión es por un gen aufosómico recesivo Cl,9, lO). En 

1977 D..l¡mt y Cols (1) deirostraron por prirnem vez la relaci6n -

genética de la deficiencia de 21 hidro<ilasa con el sistena HIA. 

rn diversos estudios se ha dennstrado cpe el gene de la deficien

cia de 21 OH se localiza en la región canprendida entre fIT.A-B y 

HIA-DR (región IIIl {l, 9). Con la demostración de la relación en

tre los genes de la deficiencia de 2l OH ha hecho p~sible la 

identificación del genotipo HIA y en conseaiencia de los l:¡etero -

cigotos y homocigotos ¡:ara el padecimiento. (1). 

TIPOS CLINICOS 

En la hiperplasia ruprarrenal congénita por def iciencja de 

'2l. hidrocilasa se reconocen dos fornas clínicas principales: la -

perdedora de sal y la virili.zdntes s:imple o no perdedora de sal. 

{l). ·ni antias femas existe defecto enz:imitico en la hidro>lilacién 

de lOs 17 hidrodesteroides Cv1a glucocorticoide) cµe lleva a la 

elevacién de la 17 alfa hidroidprogesterona Cl 70HP) y disminucién 

del cortisol. 

. ...... -- - ...... _ - .... -
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La natureleza del defecto enz:iirático en la vía minerelo::ort_! 

coide aún es notivo de controversia, aceptándose hasta hace poco 

tiempo, que la diferencia en la pro:lucción de aldosterona en las 

dos foilll3.S clásicas de HSC por defecto de 21 hidrad.lasa era sol~ 

mente diferente gredo de deficiencia enz:iirática. 

Recientenente New y Searran (l, 10) pro¡usieron una nueva hi¡:é 

tesis. Estos autores establecen que en anrus fornus existe el 

defecto de la 21 hidroxilación en las vías gluco y minerolo::ort_!: 

coide de la capa fascicular de la corteza sup~, mientras 

cpe en la forna perdedora de sal adenús existe defecto en la 21 -

hidrocilación de la capa glanerulo::a, considerendo a la capa 

fascicular y a la glanerulosa como dos glánilllas endécl'inas sepa

radas con diferente regulación. la capa fascicular regulada por la 

ACIH y la glanerular por el sisteiro. renim.-angiotensina. En apoyo 

a esto se tiene la demostración de una prod.lcción nonral o elevad3. 

de aldosterona en los no perdedores de &3.1 e inhibida en los perd~ 

dores de sal (1,10), asi caro diferente res¡uesta honronal a la -

estilrulacién con AC'IH e inhibición con dexametasona (3). 

Se ha descrito una tercera variedad de deficiencia de 21 OH a 

la cpe se denomina fama críptica (1,11); identificada en algunos 

miembros de familias de pacientes con HSC clásica. El descubrimi~ 

to de estos pacientes se inició a partir de la identificación de 

discrepancias entre los rerul tados de genotipo HlA y las pruebas 

honoonales. la foilll3. críptica de HSC tiene un patrón biocpírnico -

serrejante al de los pacientes con HSC clásica, pero sin l!l3J1ifes~ 

cienes clínicas de virilización o pérdida salina (1, 9,11). En' es

tos individlos asintO!lÉ.ticos se ha derrostrodo que canparten haplo

tipos H!A con los pacientes deficientes clásicos de 21-0H, por lo 

cual se rugiere que ha heredado una canbinación de genes pare la -

deficiencia noderada y severa de 21 hidroxilasa (21-0H severo/ 21-

0H m:xlerado) • 
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Otra variedad re::ientemmte descrita es la denaninada HSC 

de aparicién tardla ( 12, 13), q.¡e se caracteriza JlOI' viriliza -

cién desde la épcca pre¡:;uberel. y trastornos menstruales en el -

adll to joven. U patrón horrronal también es consistente con de

ficiencia de 21-0H (elevación de 17 OHP, androstenediona, testo.§_ 

terona en condiciones basales y postest:imulación con ACTH (1, 13). 

Esta forna al igual <pe la fonra criptica también l!llestra rela -

ción con el canplejo HlA (12, 13). Todo ¡:arece indicar que la 

variabilidad en la presentación clinica y en la resµ.¡esta horno

nal de los pacientes hon=~otos paro el defecto de 21 hidrox~ 

sa obedece a grados variables de deficiencia enz:inática, detezmi: 

nada pcr la herencia de alelos <pe tienen diferente expresión -

enzimática. 

!.a expresión clínica de la deficiencia de 21 hidro<ilasa 

comprende dos condiciones a saber: virilización y pérdida Mlina. 

a) Virilización: 

!h el sexo femenino invariablrrente existe cliteromegalia que 

en la ll'd;'OI'ía de los casos, se canbina con fusión de grado varia

ble de les pliegues labioescrotales. En los casos severos de 

virilización el tubérculo genital progresa hasta un falo con ur;:_ 

tre y fusión del escroto (3, 4). Independientemente del greda de 

virilización externa, la diferenciación y el desarrollo de los 

genitales internos es nornal. En las po!Cientes no tratadas se h~ 

ce evidente de mmera progresiva el efecto del exceso de anctrog~ 

nos con: crecimiento estatural rápido, desarrollo nuS0.1lar, 

hirrutism::i, acné, voz de tono bajo y f:íra.llrente vello faciaJ,. U 

deS3.rrollo p.J.beral no se presenta en el tiempo esperado y no ªP:'!. 
rece crecimiento !ll3lllll'io ni menarq.¡ia. 

fh el feto del sexo masrulino la excesiva prod.lcci6n de 

andrógenos da lugar a crecimiento peneano de grado variable 

(ll'dcrogenitosaníal y cierto grado de hiperpig¡oontación de escroto 

v ar<!Olas. En los pacientes no tratados, progresivamente a¡>'lrecen 
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las nanifestaciones de sobreactivicl3.d androg~ica que lleva a un 

cierre temprano de las epífisis y en consecuencia de una talla -

baja firal adllta (3,4). 

b) l""erdida Salina: 

Esta alteración es característica de la forna perdedora. de 

sal, que se presenta aprudnaclamente en 60-B oi de los ¡:üCientes 

con HSC por deficiencia de 21-0H (9 J. La pérdidl salina se hace 

evidente generalrrente a partir de la segunm senuna de vidl. 

postnatal y se mmifiesta por hiporexia, náusea, vómitos y fina,!_ 

mente deshidre tación con estado de choque ( 6 ) . El ¡u trón elec~ 

lítico es característico con hiponatremia e hiperpotasenia q..¡e 

se acanpaña de acidosis metabólica. 

DIAGNosrrco 
La deficiencia de cortisol estinula la secreción de AC'Il-1 por 

la hipófisis, q.ie a su vez estlnula· la corteza rupmrrenal e inc~ 

menta la prod.tcción de los pn..'CUrsores prox:imlles al defecto enzi 

rrático, especialmente de 17 OHP y de andrógenos: androstenediona y 

testosterona (figura # 1). Estos com¡uestos estero ideos se ¡:ueden 

identificar en la orina a truvés de sus ootabolitos de degredl.ción 

en forna de pregnanetriol y 17 cetoesteroides respectivamente (1, 

3,6). 

La cuantificación de 17 OHP plasm3.tica por redioirurunooná.lisis 

es en la actualidl.d el procedimiento rrás recarcndable p;.ra el 

diagnóstico y evaluación de la terapaítica en la deficiencia de 21 

hidroxilasa (1,3,4,6). 

La activiclld de la renina plasrrática (PRA) es otro elanento 

recomenmdo p;.ra evaluar la eficacia del tratamiento, no solo para 

deficiencia de 21 hidroxilasa sino también en otras fonras de 

hiperplasia ruprarrenal congénita (l,9,15). 

Un incremento en la actividad de la renina plasrrática es indicativo 

de mal control metabólico. 
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TAATAMIENro: 

EL objetivo pr:inci¡:W. de la terap:ia es ruprimir la secre::ión 

excesiva de andrógenos corticoruprarrenales. Para esto se utilizan 

diversas preparn.ciones glucocorticoides entru las CJ.le destacan -

hidro::ortisona (1) y prednisona (16). l.as dosis de glucocorticoides 

intentan la :upresión de la hipersecreción de AC'!H sin caurar --

canplicaciones por exceso (ó.lsh:i.ng, desaccl.eruciái del crecimiento) 

(1, 6, 15.16, 17). 

Otro aspecto :importante de la terepaÍtica es la illbstitución 

rnineralocorticoide, que anterionrente solo se indicabi! en las fonros 

perdedoras de ral y en la actualichd se rccaniendl también en las 

fornas no perdedoras de sal, en virtud de que estos pacientes cursan 

con elevación de la activid1d de renira plasrrática q.¡e indica 

depleción corporal de sodio (14, 15 l. 

la tempe1tica mineralocorticoide recomendada por rus ruenos efectos 

es la fludrchidrocortisaa (Fluorinef) CJ.le rubstituyó desde hace 

varios afias la aplicación s.ibcutinea de acetato de desoxicorticoste

rona en foma de pellets (l0,15,17). 
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OBJEI'IVO 

El propósito de la presente :investigación es eva

luar el crecimiento en estatura y rradmación ósea en 

un grupc; de pacientes con Hiperplasia 3.!pmrrenal 

Congénita por deficiencia de 2i hidro<ilasa trotados 

con Enantato de desoücorticosterona y/o Prednisaia. 
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AN'l'Ex:EllrnTES CIDITIFICOS: 

La descri~ión mis antigua de hiperplasia ruprarrenal cong§_ 

nita corresponde al trédico napolitano De Crecchio, referido por 

M:wúi I New (ll, quien en 1865 describió en un camver la pres~ 

cia de pene con h ipospadias de primer gredo, sin gónadas externas 

~pables. El estudio de autopsia reveló órganos genitales inter

nos ferreninos y notable crecimiento de las gl.ánd.!las cortico9.lp~ 

~es. A pn1:ir de esta descripción son numerosos los reportes 

q.ie adenús seíalan los me::anisrros fisiopatológicos que operun en 

este grupo de padecimientos congénitos de la esteroidcgénesis. 

Es hasta 1950 en que se establecen roses firmes del trota -

miento por Wilkins y Bartter (18) c¡Jienes preconizan la terapciti 

ca wbstitutiva con acetato de cortisona, q.¡e posteriormente fue 

desplazado por la hidrocortisom (cortisol) por tener un mejor -

efecto wpresivo a menor dosis. (1). AdP..nás el acetato de corti~ 

na es un com¡uesto inactivo que requiere de w conversión metabáli, 

ca a cortisol (in viva), la o..tal le confiere una ~ran variabilidad 

en w defecto supresivo adrenocorticotrofo y por ende de la e:<ces_i 

va procUcción andrqiénica. (1). 

Otro glucocarticoide u tilimdo con frucuencia en el mmejo del 

paciente can HSC es la predniSOJU. Este estcroide ha sido motivo de 

diversas ¡ublicacioncs en las que se seiala por una parte, um l::ue

m activicad supresora adrP..nocorticotrofa sin interferench en los 

procesos de c=imiento y rrud.!roción ósao1, cuando se utilim a dosis 

promedio de 5-6 rrg/M2 SC/d:ía. (19, 20, 21). Por otra ¡arte se infama 

de un efecto desfavorable en la vclocidad de crecimiento en e~1atu

ra, con retraso en la nud.!roción ósea (l,17). Estas discre¡uncias 

se han ;itriluido en principio a sobredosificación, mis '!-le a un 

efecto especlfico del glucocorticoidc. También se menciona c¡.¡e el -

manejo con prednisona no permite una supresión a valores nornales 

de la 17 OHP, cpe es reflejo de la activicB.d estirrulil taria de la -

Aqni (17,19). 
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la rrayor potencia de la prednisona en relación a la hidrocorti~ 

na y el acetato de cortisona, difirulta el cálculo de la dosis 

óptirra en niños pequ<ños. Toilis estas desventajas han d3.do lugar 

a considerar q.¡e la medicación glucocorticoide con hidrocortiso

na es la de elección, en dosis de 10 a 25 ng/M2SC/ día por via -

oral. (l,9,10,15,17). Con esta medicación se logra una buena 

rupresión adrenooorticotrofa, con un adecuado cr>eeimiento sin -

aceleración de la rracilrución ósea. 

Di los arios recientes se ha dennstrodo una estrecha relación 

entre la prod.1cción de andrógenos rupmrreniles y la pérdid3. renal 

de sodio en los ¡::acientes con HSC (1, 10). La imdecuach rupresión' 

de la 17 OHP y progesterona mediada por la ACTH ¡:uede exacerbar 

la pérdid3. salina, en virtud de que estos esteroides compiten con 

la aldosterom en rus re::eptores tubulares renales (1, 6,14). 

Adenás la depleción de sodio es capaz de estinular a través del -

sistem.1 ren.ina-angiotensim., la slntesis corticoruprarrenal de 17 

OHP, q.¡e a m ve•·· se convierte en testosterona (1,4,10). [sto 

e<pl.ica la dificultad en el nunejo de los p.1cientes con HSC, al"!! 
cb no se considera el rranejo s:inul táneo con gluco y minemlocorti 

coides. Por otro parte la hiperreninemia est:inula la liberucién 

de la P.CTH con lo cual se ir.cr<"nH12. la prod.!cción de 17 OHP y -

andrógenos cµe no se ruprime con las dosis habituales de gluccco!: 

ticoides. 

Paro el rranejo "-!bstitutivo glococorticoide se cmtaba hasta 

hace algunos años con acetato de desa<icoPticosterom en aplicación 

IM y para aplicación rubcutánm (22). Estas preparaciones res.Jl,ta

ron inc6m:xas ¡Bra el uso cotidiano y relativamente ir'r'egulares e 

ineficace~ en s.i activicbd retentara de sal. Esto notivó ru cairbio 

por el esteroide 9 alfa fludrohidrocortisona, que hasta el m:imento 

es el minerolocorticoide de elección d3.do ru acción predcrniru.nt~ 

te minerulooorticoide y la comodidad de la ad'!linistroción orol, en 

el nanejo de la HSC. (1,9,10,15,17). 
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PlJ\N'l'FAMIDIT DEL PROBLrn\. 

El. tratamiento de elección en los ¡:acientes con hiperpla

sia aiprarrenal congénita por deficiencia de 21 hidrodlara es 

con hidr=ortisona oral y fludrchidrccortisona (Iluorinefl, me
di.carnentes bien reconocidos por ru efecto inhibitorio de la 

secreción androg~ica ruprarreml y ai capacidad retentare de 

sal respectivamente. 

!.a falta de disponibilidtd de estos medicam=ntos ha llev~ 

do a utilizar predni~ona en los ¡xicientes con hiperplasia rupl'"!': 

rrerul congénita no perdedores de sal y la corrbim.ción de 

prednisona y enantito de desa<icorticosterona en los perdedores 

de sal. 

Esta terape1tica utiliza.ro desde hace varios a'íos por los 

endoorinólcgos pediatres de nuestro país, no ha sido rrotivo de 

evaluación fornal desde el p.mto de vista clínico ni bioq.¡ímico. 
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~TERIAL Y MCTO!XJS. 

El presente estudio tuvo un camcter retrosp;ctivo con rev_! 

sión del ei<pediente clínico de un grupo de ¡Bcientes con d.iagnÓ_!! 

tico de hiperplasia ruprarrenal. co~énita poi:' deficiencia de 21 

hidra<ilalXl, q.¡e se a tienden en el departal!cnto de llidccrino1~1a 

pediátrica del Hospital Generel Centro ~dico "Iil Raz¿¡". 

Población estudiam: 

Se estudió un grupo de 3 2 ¡>'!Cientes coo diagnóstico de hi!l'!E 

pl.asia ruprarrerul congénita por deficiencia de 21 hidro<ilasa. 

Esta población ccnsta de 29 pacientes del se<o femfflino y 3 del -

nas::ulino, cuyas emdes oscilan enttB 16 meses y 15 a.'ios. 

El grupo total de ¡>'!cientes se rubdiv idió en des grupos: 

El grupo "Peroedores de Sll" fonmdo por' 19 pacientes del se<o -

fEl'llenino y l del .nusculino y el grupo "No Peroedores de &!l" fol:'

nado por 10 ¡>'!cientes del sexo femenino y 2 del rrasculino. 

El nanejc de los pacier.tes se llevó a cabo desde si diagnóstico 

con terapia rubstitutiva gluco::orticoide (prodnisona VO) y en los 

peroedores de ral adenús se prescribió enantato de desa<icortico~ 

rona. (DJCE IMJ. 

Cr>iterios de Il'lclusión 

- Pacientes cm diagnóstico de HSC en ru forna peroedora de 

lXll y no perdedora de sal con nús de un a.'io de evolución. 

- Con expediente clínico en el Hospital General CMR, q.¡e 

contenga los datos correspondientes a crecimiento pondoestarural 

y edad ósea. 

Critel:'ios de !Xelusien 

- Pacientes q.¡e dejan:n de asistir' a ru control médico trime_!! 

tre.1. o aÚ.trimestrel en la consü ta. externa endocl:'inolegica. 

- Pacientes cuyos expedientes no contengan los mtos referen

tes a los cr'itel:'ios de inclución. 
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Criterios de no inclusión 

- Pacientes con diagnóstico de hiperplasia suprerrenal ccrg! 

nita en variedld diferente a la prod.lcida por deficiencia de 21 -

hidro(ilasa. 

- Pacientes con HSC por deficiencia de 21 hidrocilasa con -

algura enfenre<Bd o canplicación intercurrente susceptible de 

interferir en el crecimiento y deearrollo. 

Del expediente clínico se recokctaron los siguientes dates: 

- Fecha de racimiento 

- Medidas de talla trimestrales, ruatrimestrales o serrestrales. 

- Rerul tados de 17 OHP y/o PRA. 

- Edad ósro 

- Terepia glucorticoide (dosis por Kg de peso y fraccionamiento 

en 24 hores). 

- Terapia mineralocorticoide (dosis y frea.iencia de aplicación 

intmnuscular. 

la evaluación del crecimiento pondoestatuml se llevó a cabo 

con referencia a las tablas de crecimiento y desarrollo para niños 

de la ciudad de M'exico del Dr. R.Pam:>s Galván (23). 

la evaluación de la talla esperada pare la erad y peso se 

efectuó con referencia a los patrones de niños 11>0Xicanos del Dr. 

Farros Gil ván ( 23 ) . 

!.a evaluación de la 11\3.cllreción ósea se roalizÓ con los pa~ 

nes establecidos por Bliz2a!'d Greulich-Pyle. ( 24), 

ANALISIS ES'l'ADISfICO 
Los rewl tados se agruparon y e<presaron a través de pruebas 

de tendencia central (pranedio y desviación estandar) y coefici~ 

tes de variación. 



- 15 -
Para el análisis de las difE!I'€ncias entre los grupos estu~ 

dos se utilizaron pruebas no paramétricas porq.ie la rrayoría de 

los valores obtenidos eran nom:iroJ.es y por tanto escalares disc~ 

tos. 

Se empl. re ron para ello: 

l.- U de Mlnn-vhitney para ruestro.s independientes 

2.- Chi a.ladrada para nuestres independientes. 

3 .- Análisis de varianza de clasfficación por rango de 

Kru S<al Wlllis . 

Para la significación del grado de relación entre varios P-1!! 
tajes se utilizó tanbién una prueba no paramétrica (el coeficien

te de correlación de rangos (rho de Spremann). 

Solo se empleó una prueba parométrica - t de students para 

rruestras independientes - a.landa se analizaron diferencias de ali>':!. 

nos rerultados de laboratorio Olyos valores eran escalares ccnti

nuos. ( 25). 
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TALlA ACTUAL. Tabla # l grupo perdedor de sal (PS) y virilizante 

simple (VS). 

Grupo perdedor de sal: el 50% (10/20) de. los P'JCientes de este -

grupo tienen talla baja, el 45% (9/20) talla nornal y el 5% 

(l/20) talla al ta. 

Grupo virilizante simple: en los plcientes de este gru¡:o el 25% 

(3/1:2) tienen talla baja, el SE!% (7/12) talla nonral y cl 17% 

( 2/12) talla al ta. 

Para la com¡:arnción es-radística de arrbos grupos se cljgió chi -

ruadrac\3. pira detenninar la significación de las difen:mc:ias ~ 

tre estos dos grupos independientes, especialmente porq..¡e les 

datos corresponden a categorías naninales. No se identificaren 

difere.nc:ias si~ificativas entre airbos grupos. 

La evaluación de la talla en el grupo total (PS + VS) rrostró q.¡e 

el 50% tuvieron tilla nonral, cl 41% talla baja. 

ErAD OSEJ\. Tabla N 2. 

La revisión de los expedientes clín:kos no tienEen la nayor'ia 

de los casos la desc!'i¡:ción detallad:! de la edad ósoa y sólo se 

expresa cuali-rativamente en ténninos de nonro.l,adelantada o retri:!_ 

sada. 

Grupo PS: La ec\3.d ésoa se encmtró adelantada en 11 de los 20 

¡Bcientes ( 55%), retrosadl en 5 ( 25%) y normtl en 4 ( 20%). 

Grupo VS: lh 6 (50%) de los ¡Bcientes de este grupo, la echd ósea 

se encontró nonro.l y en rúmero ser¡iejante (50%) adelantada. 

La valoración de la edad ósea en el grupo tot3.l de ¡:acientes 

(PS + VS) nuestra q..ie un ¡xico mís de la mitad tiene edad ÓS&l 

adelanTI!dl ( 53 %) y corresponde principalmente al grupo perdedor 

de sal (ll vs 6). Fn ningún ¡Bciente del grupo virilizante simple 

se encmtro retraso en la mad.m1ción ósea. 

Fara.la canplmción estadística de arrbos grupos se utilizó chi ~ 

drach ¡:ara nuestrb.s independientes, rerultando no signifimtiva. 
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TALlA ACTUAL Y EJl!ID OSFA. Tabla H 3. 

En el grupo PS: 11 ( 55%) de los ¡Bcientes de este grupo, la edad 

ósea se encontró adelantada, coincidiendo con talla nornal en 8 

y con talla baja en 3. En otros 4 pacientes la edad ósea fue no!: 

iral y coincidió en niiíos con talla baja. Los S pacientes restantes 

tuvieron edad ÓsM retresad3., de los cuales J correspondieron al 

grupo de talla baja y 2 al de talla nornal. 

Grupo VS: Tabla # 4. 

I..a mitad de este grupo de 12 ¡::acientes tuvo edad ÓGea normil, 

c¡Je en 2 casos correspondió con talla baja, en 3 con talla normal 

y l con talla al ta. frt otros 6 ¡>lcientes la edad ósea se encontró 

adelantada, cµe en 4 ¡ncientes coincidió con talla norm:il y 8l1 

otros dos respectivamente con talla roja y al ta. 

la evaluación de talla actual y erad ósea del ¡¡ru¡:c total de 

¡>lcientes ( PS + VS), rruestru que la m:iyoria de los ¡::acien tes con 

talla nonrul tienen ecbd ósea adelantad1 (70%l, mientras que los 

de talla baja tienen edad ésea adelantada o norm'll. Solmnente "'! 
gunos perdedores de sal coinciden talla baja con edJ.d ósea re~ 

sada. Los 2 casos de talla alta correspondieron al grupo VS cuya 

emd ósea fue normal en uno y adelantam en otro. 

La can¡:areción estadistica de los grupos VS y PS en la pru~ de 

chi o..iadrada no fue significativa. 

TEAAPIA GWCOCOIITICOIDE: (prednisonal. 

ta terapia glucocorticoide se categorizó Ccm:l adecuada., de

ficiente y excesiva en relacién a la dosis teórica ideal de hi~ 

cortisona pare la wbstitución-mpresión, que es de 10 a 25 ne/M2 

SC/dia (1, 10, 15, 17), (ec¡Jivalente en prednisona a 5-6 11g/M2 SC/ 

dial. Una dosis ruperior a 6 mg/~'.2 SC/día se considera cano exc~ 

siva y una dosis menor de 5 rrg/M2 SC/dis de prednisora cae en la 

categoria de insuficiente. 
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Los rerultados de la terapia glucccorticoidea que a ccntinu:! 

cién se describe corresponden a pror.edio diario del último año de 

evolución de los ¡:acientes estudiados. 

Grupo PS. Tabla # 5. En este gru;n de 20 ¡:acientes la terapia 

fue adecuad3. en 5 ( 25%) y excesiva en 15 ( 75%). 

Grupo VS: En este gru¡:o de 12 recientes la terapia con p~ 

nisora fue adecuad3. en 4 (33%), inaificie."lte en 2 (17%) y excesl: 

va en 6 (50%). 

La evolucién de la terapcltica glucccorticoide en el grupo 

total (PS + VSJ rruestra q.ie la m'!yoría de los ¡:acientes recibie

ron una dosis aiperior a los requerimientos l'.\.">Comenrhdos pira la 

rubstitución-aipresión. En peco menos d•" 1'l t~P::ero parte de es

ta población el requerimiento se ajustó al ~ri <:erío de dosis 

teórica ideal, En solo 2 casos - que corres¡;cndieron al grupo -

virilizante simple la dosis fue insuficiente. 

Canpara.ción estadística de ambos grupos: Griífica # 4. Se -

rruestra la Canp3.roción de las dosis promedio de ¡:rednisona del -

gru¡x> PS (8 .45 :!:, 2. '77 mg/M2 SC/díal, con los del grupo VS (7.32 

:!:_ 4.09 1rg/M2 SC/día), la diferencia en las dosis prcmedio no fue 

estadísticamente significativa. (AmliZ'lch con la prueba U de 

Mmn Wlitneyl. 

Se hace evidente sin emh.1rgo q.ie el 78 % de la población t~ 

tal (25 de 32 casos) recibió una dosis E«cesiva a la re::cmendad3. 

intemacionallrente. 

VEI..OCIDl\D DE CRECIJ1IDITO Y IXJSIS DE PRIDIISONA. Tabla # 6. 

Grupo PS: en este grupo 9 ¡:Bcientes tuvieren una veloci.d3.d 

de crecimiento deficiente, de los cuales 3 coincidieron con una 

terapia glucccorticoidc adecuad3. y 6 una dosis excesiva. En 7 

¡:acientes la velccidad de crecimiento fue ncmal, recibiendo, 6 

de ellos una dosis excesiva de prednisona y 1 adecuad3.. De 4 ¡:a.

cientes con crecimiento excesivo la dosis de prednisona fue al ta 
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en 3 de ellos y adealacB. en l. 

ESTA 
SAUft 

TESIS 
BE LA 

NB DEBE 
itWOTECA 

En el grupo VS tabla # 7, En este gru¡:;o de 12 !>"cientes, 7 

mviercn una deficiente velocicB.d de crecimiento, de los cuales 

3 recibieron una dosis adecuada de prednisona; en los otros t¡ ~ 

cientes la dosis fue e<cesiva en 2 e ins.ificiente en 2. 

En los 2 ¡acientes q.¡e crecieron adecuadamente la dosis de 

predniscna fue e<cesiva. De los 3 ¡acientes con crecimiento ace

lerado, 2 reciliieron una dosis al ta de predniscna y en l fue 

ins.ificiente. 

la canplrución estadística de ambos grupos (PS + VS) no fue 

significativa. 

En la grúfica # 5 se rrucstrn la relación entre el crecimie:l 

to estatuml (porcentaje de lo esperado ¡:ero edad y se<o) y la 

dosis de predniscna, sin e:nhlrgo desde el ¡unto de vista estadÍ.§_ 

tico no tiene significación. (rho de speanrann). 

Se hace evidente con e>:cepción de un caso limítrofe la falta de 

coincidencia entre el crecimiento nomal y la dosis ideal de 

predniscna. 

NIVELES DE 17 OHP Y lA VELOCIIWJ DE CRECIMIENTO. 

Grupo PS Tabla 11 8. 

En este grupo de 16 pacientes, 7 (43%) tuvieran 17 OHP ele

vach, mientr'1s que en 9 ( 57'1;) el nivel sérico fue nomal. 

En el grupo VS Tabla 11 9. 

Sola!rente se efectuó la medición en 8 pacientes de este 

grupo, en 4 el valor de la 17 OHP fue nomal, los otros 4 tuvi!: 

ron 17 OHP elevada. 

La canpare.ción estadística de los rerul tados de arrbos grupos -

(t de students) no mostró dife.""°cia estadísticamente signifi~ 

tiva. 

NIVELES DE ACTIVID\D DE RENINA P!ASl1'\TICA. 

Los niveles séricos de PAA solo fueron medidos en el grupo 
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perdedor de sal, tre:tados con prednisora y toCE. En este gru¡:o 

de 16 ¡x¡cientes, 8 ( 50%) mostró hiperreninemia y 8 ( 50%) tuvo 

valores nornliles. 



ESTATURA ACTUAL 

VA/llEDAD 
DE TALLA TALLA TALLA 

lllPERPUISA BAJA NORMAL ALTA 
SUl'flARRENAL 
CONGENITA 

PERDEDORA 
•DE SAL 10 ( co %) 9 (4& %) 1 ( & •¡.) 
No. 20 

VIRU.IZAllTE 
SIMPLE 3 (2& •¡.¡ 7 ( co %) 2 (17 %) 
No. 12 

TOTAL• 32 13 (40 ~.) 16 (CO %) 3 (9 % ) 

TALLA BAJA • < OE LA PERCENTILA 

TALLA NORMAL • ENTRE LA f'fRCENTILA 3 y 97 

TALLA ALTA • > OE LA PERCENTILA 97 

TABLA l 

•ª • 2. 327 
p • n.1. 



VARIEDAD 
DE 
HIPERPLASIA 

SU'RARRENAL 
CONGENITA 

PERDEDORA 
PE SAL 

"'º· 20 

VIRILIZANTE 
SIMPLE 
No. 12 

TOTAL 11 32 

EDAD OSEA 

EDAD 
OSEA 
RETRASADA 

ti (211 %) 

-

11 
ltl.5% 

EDAD 
OSEA 
NORMAL 

4 ( 20 % ) 

6 (50 %) 

10 
31.2 % 

TABLA II 

EDAD 
OSEA 

ADELANTADA 

11 (115 %) 

6(110 %) 

1 7 
53.3 o¡. 

xª• 1. 117 
p • n.1. 



TALLA ACTUAL Y EDAD OSEA 

ti. s. c. EDAO EDAD EDAD 
GRUPO QSEA OSEA OSEA PERDEDOR 
DE· SAL AQELANTAOA NORMAL RETRASADA 

TALLA 
BAJA 3 <~o %1 4 ( 40 ·1.1 3(30%) 
No.IOCASOS 

'rALLA 
NORMAL 8 (60 %) O (O%) 2 (20 %) 

TALLA 
ALTA o o o 
No. OCASOO 

11 ( tltl •¡.) 4 (20 %) ti (2tl 'Y.) 

TABLA m 

x1 • 1.17 
P • n. •· 



TALLA ACTUALY EDAD OSEA 

Ji, s. c. 
GRUPO C. 
VITILIZANTE 
SIMPt.E 

TALLA 
BAJA 
No.3CASOS 

TALLA 
NORMAL 
No. 7 CASOS 

'TALLA 
ALTA 
No. 2 CASOS 

TOTAL 12 
CASOS 

EDAD EDAD EDAD 
OSEA OSEA OSEA 

ADELANTADA NORMAL RETRASADA 

1 (33 % l 2 (67 %) o 

4 (57 %) 3(43 %) o 

1 (50 % l 1 ( 50 % l o 

6 ' 50 % l 6 ( 50 % ) o 

TABLA :m: 

x1• .047 
p • n.a. 



GRUPO DE SAL 
MAS VIRILIZANTE 
SIMPt.E 

VARIEDAD 
PS + VS 

TALLA 
BAJA 

TALLA 
NORMAL 

TALLA 
ALTA 

TOTAL 32 

TALLA ACTUAL Y EDAD OSEA 

EDAD EDAD EDAD 
OSEA OSEA OSEA 

ADELANTADA NORMAL RETRASADA 

4 (31 %) 6 (46 % ) 3 (23"/.) 

12(70 %) 3(16 %) 2 ( 12 .,.. ) 

1(50 %') 1(!10%) o 

17(!13%) 10(31%) !I ( 16 % l 

TABLA 3 ~ 4 



TRATAMIENTO DE LA HIPERPLASIA 
SUPRARRENAL CONGENITA 

VARIEDAD 

PERDEDOR 
DE 

SAi. 

VIRll.IZANTE 
SIMPl.E 

DOSIS 
<5mo. 

(01 
0% 

(2) 

17 % 

DOSIS DOSIS 
li-6mQ. >6mg. 

(5) (15) 
25% 75 % 

(4) (6) 

33 % 50 % 

LA DOSIS DE PREDNISONA 
SE EXPRESA mg/m2 SC/DIA 

TABLA JI: 



I~ 

14 

12 

11 

10 

9 

8 

DOSlS oe: PREDNISONA POR M1 se POR DIA 
EN PACIENTES CON HIPERPLASIA SUPRARRENAL 

PERDEDOR 
PE SAL 
~ • 8.4~ 
OS• 2,77 

VIRl~IZANTE 

SIMPLE 

GRAFICA llt 

~ • 7.92 
OS• 4.09 

u. 48 
P • n.a. 



EFECTOS DE LA 
DOSIS DE PREDNISONA 
SOBRE EL CRECIMIENTO DOSIS 

<tlmQ/m se 

!1-6 m~ 
/mZSC 

>6 mQ 
/m s.c. 

PERDEDORES DE SAL 

CRECIMIENTO 

DEFICIENTE ADECUADA 

-- --

3 (15 %) l(!I %) 

6 (30 %) 6 {30 %) 

TABLA :lZI 

EXCESIVO 

--

1(!1%) 

3 (fil%) 

xt • 0.89 

P • n. •· 



DOSIS 

<5 mg 
/m2 se 

5-6 mg 
/mi se 

>6 mg 
/mZSC 

VIRILIZAN TE SIMPLE 

CRECIMIENTO 

DEFICIENTE ADECUADO 

2 (16.5 %) -

3 (25 %) --

2 (16.5 %) 2(16.5%) 

TABLA JllI 

EXCESIVO 

1 (9 %1 

--

2 (16.B %) 

xZ•Q,71 
P • n. e. 



ti 
~1 
~~ 

RELACION ENTRE LA DOSIS DE PREDNISONA Y EL 
CRECIMIENTO DEL ULTIMO AÑO EN PACIENTES cal 

HIPERPLASIA SUPRARRENAL CONGENITA 

200 

180 " . 0.13 
p . na 
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12 14 

EXCESIVO 

DEFICIENTE 

lfl 

• VIRILIZANTE SIMPLE 
• PERDEDOR DE SAL 

DOSIS PREDNISONA 
mg/m2 SC/DIA 

GRAFICA JI: 



PERDEDOR DE SAL 

NIVELES DE 17 OHP 
CRECIMIENTO 

17 HIDROXIPRO-

Y VELOCIDAD DE GESTERONA DEFICIENTE ADECUADO EXCESIVO 

CRECIMIENTO EN 

EL ULTIMO ARO 

4 4 1 
NORMAL 

(4~ %) (40 %) (10 %) 
n•9(07,.,.) 

ELEVADA 4 2 1 
(07 %) (29 %) (14 %) 

n•7(43%) 

1 

TABLA En: 



NIVELES DE 
17 OH P V VELOCIDAD 
DE CRECIMIENTO EN 
EL ULTIMO AÑO 

17 HIDROXIPRO· 
GESTERONA 

NORMAL 

ELEVADA 

VIRILIZANTE SIMPLE 

CRECIMIENTO 

DEFICIENTE ADECUADO 

2 1 
(50 %) (25 % ) 

1 2 
(25 %) (25 %) 

TABLA lJ: 

EXCESIVO 

1 

(25 %~ n• 4(50"/) 

2 n•4(50%l 
(00 %) 
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DI&:USION. 

Ccn la finalidad de lograr un crecimiento y nad.Jración no~ 

les, la terape:ítica en la hiperplasia ruprarrerel crngénita se di 

rige a ruprimir la e.-.cesiva prodlcción de andrógenos por la cort::_ 

za ruprerrera.l. Por esto se recomienda utilizar la menor dosis 

posible de glucocorticoides, ya q_¡e ru exceso ind.Jce catabol.isno 

proteico e irhibición en la activichd de algunos factores de c~ 

cimiento corro la saratotrof:ina y sO!l\3.tanedira C (26). Por lo 

contrario, una dosis inruf:iciente de glucocorticoides ch lugar a 

aceleración de la rrad.iración ósea rnediad3. por andrógenos, cierre 

epifisiario temprano y talla b1ja adll ta (15). 

En el presente estudio se hizo evidente q_¡e el 41 % del grupo 

total de pacientes (forna PS + VS) tienen tilla baja (Tabla # 1). 

En el grupo de perdedores de sal aparentemente es nnyor el pare€!:). 

taje ( 50%) con estatura baja, sin errbargo el análisis estadístico 

no nuestra diferencia significativa en el grupo viriliZ3.nte simple· 

En todos los casos con talla baja es posible sEfialar, q.ie la 

terape:ítica glucocorticoide fue inadecuada y congruente· con los -

infonres, los cuales denustrB.n una consistente disninución de la 

velocidad de crecimiento ruando la terapia rupresiva con hidrocort,i 

sora excede 25 rrg/M2 SC/dfo o ru eq_¡ivalente en prednisona de 6 rrg/ 

M2 SC/día (1,15,17). 

La evaluación con la terupia glucocorticoide en el presente 

estudio indire q¡e la nnyor:ia de los pacientes recibieron cuando 

menos en el úl t.iiro año, (78% de los casos), una dosis ruperior a -

los req.ierimientos recomencl3.dos para la rubstitución rupresi6n 

corticorupmrn:m31 (Tabla # 5). Ura dosis ex:cesiva se proporcionó 

tanto a los ¡xicientes pe1uedores de sal cano a los de forna virili 

zante simple en un porcentaje diferente sin enbargo no estadÍst~ 

mente significativo. 

Por otra parte se ¡uso de nunifiesto en el estudio q.ie el 50% 

de la población estudiach tenía edad ósea adelantad:t, lo cual 

rugiere falta de rupresien andrcgénica y por tanto, una terapia -



- 33 -
glucocorticoidea insuficiente. Esto ratifica lo expresado poi:' -

otros investigadores = Husseiran (19) de que la dosis diaria es 

el factor nás importante para lograr la velocidad norne.l de creci_ 

miento y de la rrachlración ósea. 

Eh 5 pacientos ( 2S % ) del grupo perdedor de sal (tabla # 3 ) la -

edad ósea se encontró retrasada, lo cual sugiere una excesiva ~ 

sis glucocorticoidea, y /o la asociación de otros procesos inter

currentes susceptibles de al teror la síntesis proteica. 

EJ. 50% del grupo total de ¡xi.cientes estudiados, presentó ~ 

lla nornal (16 pacientes), de los cuales 8 coPrespondieron al -

grupo PS y 4 al VS. L3 coincidencia de talla nonml con edad ósea 

adelantaoo es canpatibles con sobreactivimd androgénica y defi

ciente terapia glucoccrticoide su pre si va que proreblemente al te!: 

nó con periodos de sobredosificación glucocoM:icoide y/o procesos 

catabólicos intercurrentes. Solamente 3 ¡oacientes que correspon -

dieron al grupo PS la talla coincidió con una edad ósea acorde 

con la cronológica lo cual sugiere un buen control. Esta apr-ec~ 

ción sin embargo, debe torrarse con reserva al igual que la 

interpretación de todos los casos catalogados caro nonnales en 

talla, en virtud de que una talla actual nornal puede coincidir 

con desaceleración del crecimiento y con cambio de canal percen

tilar, q.ie indican anornalidad en el proceso de crecimiento. 

Solamente en algunos pacientes coincidió talla al ta con edad 

ósea adelantada ( 2 casos) y en la m3.yoría, la coincidencia fue ~ 

lla nomal o baja con edad ósea adelantada. Esta discrepancia e!}_ 

tre esta"lllre y rraclireción ósea aigi<0re que en los meses o afias 

pI'el1ios, la terapia gluco:::oM:icoide fue insuficiente paro supri -

mir 1'1 actividad androgénica que acelera la rraruroción ósea y 

concomitantemente la estatura. Estos catos son aparentanente dis

crepantes con el hecho de que la !l<lyoría de los pacientes tuvieron 

una sobredosificación de prednisona. Pero ello explicable en paz-

. te, por la posibilimd de que la terop.ia no se haya administrado 

ccn regularidad o bien que a pesar de l<l sobredosis de prudnisona 

no se logró una adecuada supresión de andrógenos med:i.3.m poi:' AC'IH. 
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En <ños recientes se ha dawstrado en ¡:>3.cientes ccn HSC una 

estrecha relación entre la prodlcción de andrégenos ruprarrenales 

y la pérdicE. reral de sodio (1,9,15). Ura inadeaiada rupresión de 

17 OHP y pr<::P,esterona mediara por ACTH p.iede e<acerror la pérdida 

reral de sodio en virtud de q.te estos esteroides compiten con la 

aldosterona en rus receptores del túlulo renal (6). Ad0rás, la -

depleción de sodio es capn de estÍJrular a través del sisteira 

renina-ar.giotensira la síntesis de 17 OHP, q.te a ru vez se conviE>E 

te en testosteroru. Se ha dennstredo por otra parte, q.te los pacieJl 

tes ccn HSC rursm con hiperreninemia incluyendo a los no perdedo

res de sal y cµe el e<ce~c de ren ina estim11a ACTI-1 y concomit:lnte

mmte precursores: 17 CHP, progesterona y andrégenos. (1, 10). 

Eh 19 77 Rosler y Col. (l) pro¡usiercn la adicién de la terapia 

minemlocorticoide a todos los ¡Bcientes hi¡:<:'rplásicos rupmrrrna

les ccn elevach activiclJ.d de renina plasnútica, ccn la cual disminu _ 

ye la secreción de ACTil y. en ccnS€CUencia de andi6genos. Este rÉgi

men tempoÍtico ha hecho posible disninuir la dosis de glucocc-rticoi, 

ce ruyo EXce:oc liirita el crecimiento. 

El ecceso de andrégenos a pesar de las dosis 9.lprafisial.á;icas 

de glucocorti.coide es cornpottilile con un aumento en la prodJccién 

y secreción de Acrn y prcbablemente también de la activiclid ce la -

renina plaeiútica. Esto lleva a la necesidad de administrar terapia 

minerel.ocorti.coide a los IJ3.cientes PS caro VS caro lo rugieren div~ 

sos autores. (1,8,15,17). 

Eh ruestru estudie solair.ente recibieron terapia minerelocorti

coide los potci~tes del grupo perdedor de sal y se llevó a cabo ccn 

enantato de deSOKicorticosterora, la cual aparentemente es inefecti, 

va p;ua red!cir la actividad de la renira plasiútica y ccn elle la 

p;odlccién de la 17 CHP y andrégenos ruprerrcrales. Aciualrrente se 

reconoce q.te el tra tami.ento mineralocorticoide debe ser pemanente 

aunq..ie el potciente no presente pérdim agum salina potra legrar 

U!l3. adecuam ru;-resión ccrticoruprarrenal. 
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la oiar.tifi.cacién de renira plasnática y de 17 OHP sen en 

la actualidad los mejores indicadores del grado de control rneta

bál ice y de la efectividad de la terapeítica en les ¡Bcientes 

con HEC (1, 9 .15). Estas determinaciones rEchr.temente se han 

:incorporado en el seguimiento bioq.¡ímico de los ¡::ecientes con HSC 

del servicio de Endocrinolcgía Pediátrica del CMR. 

En el presente estudio solamente se tienen rerul tados de 17 

CHP er 16 facfrr.tes perdedorEs de sal y de la actividad de renirn 

plasráti.ca en 8 \)'lcientes de este grupo. Ih virtud de qie sálo se 

contó con una determinación de arrbas en el último año es difícil 

interpretar Sl significado en relacién a la estatura, E:c1aC ósea, 

dosis de prednisona y WCE, Com:l se pone de lll'lilifiesto en la f~ 

ta de significación en el aJÚlisis estadis~ico. 



- 36 -
CCNCWSIONES. 

Los rerul tados del presente estudio establec.;n la necesicad 

de efecU!ar nodifi.caciones en la terapeútica y sistenatizar el 

segu;iJniento cl1nico y bioq.iímicc de los ¡x>dentes ccn HS::. 

1.- lil primer térnuno es de recrn.emlar q.¡e la dosis de predni

sona se .:tá núnim'1 ruficiente ¡:ara rupr:imir los valores de 

17 OHP a límites normües e :implementar la medicién de 

andrógenos plasrrúticos (testcstcrom) =~.-.'.~· i~.cicadores del 

graco de rupresión ariclra;énica corticca.iprarr>enil. 

2.- Instituir la administración de terapia mineralccorticoide a 

todos los ¡ucientes con HSC incependienterrente de que smn 

o ne. ¡:~rdedcrer. de sil, con la firulid3.d de IJl'IIltener en \al.O 

res noma.les ru activichd de I'efl:ÍJU pla::mi tica. 

3 .- la terapia minemlccoPticoide con eranteito de deSQ{icortico_:: 

terom no parece ser eficaz para'rupdmir la act!vichd ce la 

renim plasuática, ni :in.'i:ibir la prod.lcción excesiva de ACílí; 

¡xir lo cual se r<eorniench u tilizil!" 9 alfa fludrchidro:oorti~ 

m en el tratamiento de elección, apoyado ¡:cr los ruenos 

rerul tados n:feridos en nurr.Hcsos estudios. 

4.- La evaluación teropeútiru debe incluir adenús de la rredición 

de 17 OHP, testosterom y activichd de t'C!lim plasnática 

(PFA), de ciertos indicadores clínicos cerno son: la presión 

arter·ial rµe se increrr.enta cunr.co la terapeúti.ca mineralocor 

ticoide es' ewesiva; la velocimd de crecimiento; la nud.lra: 

ción ósea (cara 6 meses); y 00S01r intenciorad:unente la sign~ 

lcgía de hipercortisolisrro (Q.imll>g) e hiperandrcgenisrro 

(virilización e hirrutisrro); q.¡e penniten evaluar lo adecuado 

de la terapia rubstitutim-rupresiva a mediano y lal'.'60 plazo. 
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