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Cuanto mas morena estoy, mas "
cansada me encuentro

The more tanned | am, the more tired | feel

Mujer de 36 afos, sin habitos toxicos, diabetes tipo | en tra-
tamiento (tto) con terapia insulinica bolo-basal, sincopes
en verano, que fueron estudiados por cardiologia y neu-
rologia, siendo diagnosticados de sincopes en relacion con
hipotension postural tras realizarse varios estudios, todos
ellos negativos.

Acude a consulta por encontrarse muy cansada, con poco
apetito desde hace unos meses. No pérdida de peso ni otra
sintomatologia. Ha coincidido con la llegada del otofo y un
cambio de trabajo. La EF es normal. El hemograma, el per-
fil basico, los iones, el calcio, la ferritina y la TSH fueron
normales. La HbAc fue de 7,1 y la TA: 90/60. Se decide
observacion.

Tres meses después, acude de nuevo, presentando
intensa astenia que la imposibilita realizar muchas activi-
dades diarias, anorexia y pérdida de peso de 2 kg. También
refiere encontrarse «morena», aun cuando es invierno, con
hiperpigmentacién en codos, interfalanges de las manos, y
en una cicatriz reciente en pierna derecha. Refiere estar
durmiendo mal desde hace un tiempo. Ritmo intestinal sin
cambios. En la EF destaca una hiperpigmentacion generali-
zada, incluso en areas no expuestas al sol, mas acentuada
en areolas mamarias, zonas interfalangicas proximales y dis-
tales de ambas manos, zonas metacarpofalangicas y codos.
Una cicatriz reciente en pierna derecha esta muy pigmen-
tada; TA: 84/58.

Ante la sospecha de enfermedad de Addison se deriva
a endocrinologia. Solicitan cortisol basal: 6,7 pg/dl, ves-
pertino: 3 pg/dl y ACTH: 2.260pg/ml (cifras normales de
cortisol y ACTH basal: 6-18 ng/dly 20-110 pg/ml, respectiva-
mente, y de cortisol a las 19 h=3-12 ng/dl). Los anticuerpos
antiadrenales fueron positivos, los antitiroideos, la antiglia-
dina y los antiendomisio negativos. En la TAC abdominal se
aprecia una atrofia de las glandulas suprarrenales.

Se realiza el diagnostico de enfermedad de Addison
y se instaura tto con hidrocortisona, 10mg/manana y
5mg/tarde. Al mes y medio, el cortisol basal y vespertino es
de 15y 13,2y la ACTH basal y vespertina de 1.130y 328, res-
pectivamente. La paciente presenta gran mejoria, duerme
bien, tiene apetito y ha ganado 2 kg, encontrandose cansada
solo algin dia aislado. Se aumenta la dosis de hidrocorti-
sona: 15 mg/mananay 5 mg/tarde, permaneciendo, 2 meses
después, completamente asintomatica, desapareciendo el
bronceado en todas las zonas excepto una leve persistencia
de hiperpigmentacion en la cicatriz. No ha vuelto a presen-
tar sincopes; TA: 110/64.

La enfermedad de Addison o insuficiencia suprarrenal
(ISR) fue descrita por primera vez por Addison en 1885'.
La ISR primaria suele ser un trastorno autoinmune, donde
existe una destruccion de mas del 90% de ambas glandulas
suprarrenales, déficit de glucocorticoides y mineralocor-
ticoides. Como respuesta a esta alteracion, la pituitaria
aumenta la secrecion de la ACTH en un intento de estimu-
lar las glandulas adrenales. En la ISR secundaria, la ACTH
es normal en estadios iniciales, y segin avanza la enfer-
medad va disminuyendo progresivamente. La produccion de

glucocorticoide es insuficiente mientras que la de mineralo-
corticoide es normal.

Puede aparecer aislada, con una prevalencia de 93-
140 por 1.000.000%, o englobarse dentro de los sindromes
poliglandulares autoinmunes (SPA)*#, donde co-existen una
alteracion de 2 o mas glandulas endocrinas, con formacion
de autoanticuerpos 6rgano-especificos. El SPA tipo | aparece
en la infancia/adolescencia (candidiasis mucocutanea, ISR
e hipoparatiroidismo). El SPA tipo II/Schmidt, como el caso
descrito, suele presentarse en la edad adulta (ISR, diabetes
mellitus y/o enfermedad autoinmune tiroidea, tiroiditis de
Hashimoto o enfermedad de Graves).

Las causas primarias® pueden ser autoinmunes (70%
primarias), infecciosas (sida, tuberculosis), infiltracion
tumoral, farmacos (ketoconazol), y dentro de las secun-
darias se encuentra la suspension brusca del tratamiento
prolongado con corticoides.

Los sintomas suelen ser inespecificos y aparecen de forma
progresiva, como ocurrié con nuestra paciente, por lo que
el diagnostico de esta enfermedad suele ser tardio. La aste-
nia es el principal sintoma y anorexia, pérdida de peso,
artralgias, hiperpigmentacion en codos y en zonas nor-
malmente pigmentadas como areolas mamarias, pezones
y labios menores, son otros sintomas que también suelen
presentarse®”’.

Para realizar el diagnéstico®? se determina el cortisol
plasmatico basal (a las 9h). Los niveles > 18 pug/dl excluyen
el diagnostico y los <3 pg/dl lo establecen. Valores entre
3-18 pg/dl no son concluyentes, requiriéndose test adicio-
nales. El cortisol libre en orina no es un test diagndstico
atil. También se puede realizar una estimulacion rapida
con ACTH, administrando 250 ug de ACTH sintética, bien
intramuscular o intravenosa a cualquier hora del dia, y
se determina el cortisol plasmatico a los 30 y 60min. Se
confirma el diagnéstico con niveles <18 ug/dl.

La medicion de la ACTH plasmatica basal (a las 9h)
puede ayudarnos a determinar si la alteracion es prima-
ria (ACTH estara muy elevada, generalmente >200 pg/dl)
o secundaria (ACTH normal o disminuida). La hiperpota-
semia y el aumento de la actividad de renina plasmatica
identifica el déficit de mineralocorticoides. Es util la
determinacion de los anticuerpos antiadrenales (sensibili-
dad del 70% y alta especificidad), en aquellos pacientes
con adrenalitis autoinmune. Si existe agrandamiento o
calcificacion suprarrenal en la TAC de las glandulas suprarre-
nales, indicaria que la causa es infecciosa o hemorragica,
mientras que una atrofia nos orientaria hacia un origen
autoinmune.

Los pacientes con una crisis suprarrenal precisan tto
urgente con liquidos y corticoides a dosis altas*®’. Se
administran 100mg de hidrocortisona en bolo intravenoso
seguido de 100mg/8h durante las primeras 24h en SG,
y SSF al 5% a un ritmo de 1l/hora hasta corregir la
hipotension.

En la ISR crénica se pautan 20-25mg de hidrocortisona,
con actividad mineralocorticoide, 2/3 por la manana y 1/3
por la tarde. Esta dosis se debe duplicar o triplicar en
situaciones de infeccion, cirugia menor, estrés y trauma-
tismos. Existe una hidrocortisona de liberacion modificada
(Plenadrén®) comercializada en Europa. El reemplazo mine-
ralocorticoide, indicado Unicamente en la ISR primaria se
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realiza con fludrocortisona 0,05-0,2mg en una sola toma
diaria al levantarse.
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Segun algunos estudios, en aquellos pacientes que pre-
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Sindrome de Arlequin: las dos caras
de una misma enfermedad

ccccccc

Harlequin syndrome: Two sides of the same
disease

Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino de
64 anos de edad que acude a consulta de atencion prima-
ria por palidez y falta de sudoracion en hemicara derecha
desde hace 2 meses tras realizar ejercicio fisico como cami-
nar a un paso ligero. Estos episodios tienen una duracién
de 10-15min tras el cese del ejercicio. A la exploracion
fisica presenta hipohidrosis en hemicara derecha, sudora-
cién importante y enrojecimiento en hemicara izquierda
(fig. 1). El resto de la exploracion general y neuroldgica fue
normal.

Desde atencion primaria se solicité analitica sanguinea
completa y radiografia de torax con resultados dentro de la
normalidad. La paciente fue derivada a medicina interna con

la sospecha de sindrome de Arlequin y tras la realizacion de
resonancia magnética craneal y tomografia axial computari-
zada cervico-toracica se descarto enfermedad subyacente,
confirmandose el diagnostico.

El sindrome de Arlequin es un trastorno del sistema ner-
vioso auténomo infrecuente que consiste en la aparicion
brusca de accesos de rubefaccion y diaforesis hemifacia-
les que se deben habitualmente al calor, la emocion o el
esfuerzo fisico'. La ausencia de enrojecimiento y sudora-
cion facial unilateral se debe a una disfuncion ipsilateral de
la via simpatica colinérgica vasodilatadora y sudomotora, a
nivel central hipotalamico o medular de T1 a T4 (inervacion
de cara), preganglionar o posganglionar.

Se cree que la hiperactividad neuronal compensatoria en
el lado sano acentua los signos cutaneos que identifican este
sindrome.

Se deben realizar pruebas complementarias para des-
cartar enfermedad subyacente. Ante la sospecha de un
sindrome de Arlequin es fundamental realizar una explora-
cion neuroldgica, analisis de sangre completo y radiografia
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