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Cartas al Editor

con la literatura médica existente se puede considerar la metil-
prednisolona intravenosa a altas dosis como el tratamiento de
elección en esta enfermedad, como lo apoya la clara y rápida
mejoría experimentada por nuestro paciente.
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Hipoglucemia debida 
a insuficiencia suprarrenal
secundaria a déficit de CRH

Sr. Editor:

En el período neonatal la insuficiencia suprarrenal es un pro-
ceso muy infrecuente y la gran mayoría de los casos se debe a
insuficiencia suprarrenal primaria, siendo excepcionales las for-
mas secundarias y terciarias1-4.

Presentamos el caso de un paciente de 3 años y medio, que nació
de una gestación de 38 semanas, sin complicaciones salvo la sospe-
cha de crecimiento intrauterino retardado. El peso de recién nacido
fue de 2.560 g y el test de Apgar al minuto de 9 y a los 5 min de 10.
Fue ingresado en la unidad de cuidados intermedios neonatales, por
riesgo de infección neonatal, al ser hijo de una madre portadora de
estreptococo del grupo B y no haber recibido tratamiento previo al
parto. El examen físico presentaba un aspecto pletórico, una presión
arterial de 65/39 mmHg, un pene de 3,5 cm de longitud y ambos
testes en el escroto de 1,5 ml de volumen. No se observaron zonas
de hiperpigmentación, el resto del examen físico fue normal. En el
hemograma llevado a cabo para descartar una fórmula leucocitaria

infecciosa, se observo un hematócrito de 68,9%, y fue diagnosticado
de policitemia. Aproximadamente a las 12 h de vida se apreció que
el recién nacido presentaba frecuentes temblores, lo que motivó que
se llevase a cabo una determinación de la glucemia, observándose
unos valores de 23 mg/dl, y se inició el aporte de glucosa intrave-
nosa. Se realizó una exanguinotransfusión parcial, al considerar
que la hipoglucemia podía ser secundaria a la policitemia. Durante
las 24-48 h siguientes realizó varios episodios de hipoglucemia a pe-
sar de recibir aportes adecuados de glucosa por vía intravenosa
(4-8 mg/kg/min), y de estar recibiendo alimentación oral con fór-
mula adaptada cada 3 h. Aproximadamente a las 58 h de vida y
ante una hipoglucemia se llevó a cabo una extracción de sangre
para determinar los valores de cortisol, hormona del crecimiento
(GH), e insulina, así como guardar una muestra de suero para pos-
teriores determinaciones. En este momento se administró una dosis
de hidrocortisona (11 mg por vía intravenosa); no se volvieron a re-
petir las hipoglucemias y permitiendo la retirada de los aportes in-
travenosos de glucosa.

En la determinación analítica se observaron unos valores de corti-
sol en sangre de 2 �g/dl, valores confirmados en una nueva determi-
nación. Ante el diagnóstico de hipocortisolismo y considerando que
la causa más frecuente de déficit de cortisol es por alteraciones en la
glándula suprarrenal se llevó a cabo un test de estimulación con cor-
ticotropina (ACTH), mostrando una respuesta normal (tabla 1), lo que
permitió definir que la capacidad funcional de la glándula suprarrenal
era normal. Una ecografía abdominal mostró glándulas suprarrenales
de tamaño y estructura ecográfica normales. Una resonancia magné-
tica no mostró alteraciones en el área hipotálamo-hipofisaria.

Se realizó una prueba de hipoglucemia insulínica para descartar
causas secundarias y terciarias de insuficiencia suprarrenal. Durante
la prueba presentó una hipoglucemia grave (tabla 1). No se obser-
vó elevación de la ACTH, y presentó unos valores plasmáticos de
cortisol inferiores a lo esperado (tabla 1). En esta misma prueba la
respuesta de la hormona de crecimiento fue normal (tabla 1). Tras
dicha prueba se inicio tratamiento con cortisol (10 mg/m2 de super-
ficie corporal) dividido en 3 dosis (50% de la misma por la mañana
y un 25% antes de la comida y cena).

A los 3 años de vida, para determinar si la insuficiencia suprarre-
nal era secundaria o terciaria se llevó a cabo una prueba de estimula-
ción con hormona estimulante de la corticotropina (CRH) (tabla 1)
que puso de manifiesto una respuesta adecuada de ACTH (tabla 1) y
unos valores de cortisol inferiores a los esperados.

Las causas de insuficiencia suprarrenal secundarias y tercia-
rias, que sólo afecten a la CRH y/o la ACTH son excepcionales,
tanto en el período neonatal como en otras fases de la vida; de
hecho, en la búsqueda bibliográfica que hemos llevado a cabo
no hemos visto descrito ningún caso de insuficiencia suprarrenal
secundaria o terciaria, sin ir asociada a otras alteraciones hipo-
tálamo-hipofisarios. Sí hay descritos casos de insuficiencia su-
prarrenal secundarios a anencefalia1 o a diferentes procesos que
lesionan la hipófisis o el hipotálamo (hipoxia, traumatismos cra-
neales, procesos infiltrativos). Estos cuadros suelen presentar las
manifestaciones secundarias al proceso infiltrativo y/o a múlti-
ples déficit hormonales. En el presente caso no se observaron
alteraciones estructurales del área hipotálamo-hipofisaria. Y la al-
teración, según se desprende de las pruebas realizadas, era hi-
potalámica. Nuestro paciente tuvo una respuesta inadecuada a
la prueba de hipoglucemia, sin elevación de la ACTH y eleva-
ción del cortisol por debajo de lo esperado. Sin embargo, se
produjo un aumento de ACTH tras la estimulación con CRH, lo
que indica un normal funcionamiento de la hipófisis. La eleva-
ción del cortisol observado, tras la hipoglucemia, sin previo au-
mento de la ACTH podría ser debida al efecto de las catecola-

135



Cartas al Editor

464 An Pediatr (Barc) 2005;63(5):457-68

minas sobre las suprarrenales, ya que en otras situaciones de es-
trés éstas pueden estimular la secreción de cortisol5,6.

Cuando la insuficiencia suprarrenal es de origen secundario
o terciario las manifestaciones clínicas son muy larvadas, y la
hipoglucemia es la manifestación más frecuente. Dada la ines-
pecificidad de los síntomas y su escasa frecuencia, las hipo-
glucemias pueden ser muy difíciles de diagnosticar. La mayoría
de los casos descritos en adultos presentaban una historia lar-
vada de manifestaciones compatibles con hipoglucemias7-9.

Otra consideración relevante en el presente caso era si tratar
o no, dado que el cuadro pareció resolverse espontáneamente y
no volvió a presentar hipoglucemias. Los pocos casos descritos
en la literatura médica, y el hecho de que la mayoría de los mis-
mos hayan sido diagnosticados en la edad adulta, presentado
manifestaciones poco relevantes, permite sugerir que estos pa-
cientes pueden sobrevivir sin necesidad de tratamiento. Sin em-
bargo, se desconoce la capacidad de este niño de responder a
las múltiples situaciones de estrés que se presentan con la in-
fancia, por lo que decidimos iniciar tratamiento con dosis bajas
de hidrocortisona (10-12 mg/kg/día), duplicando las dosis ante
situaciones de estrés. Durante los 3 años de seguimiento no ha
presentado ninguna incidencia de interés y su crecimiento y
desarrollo ha sido normal.
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Infarto óseo como primera
manifestación de anemia 
de células falciformes

Sr. Editor:

La anemia de células falciformes o anemia drepanocítica es
una enfermedad hereditaria que consiste en un intercambio de
aminoácidos que desestabiliza la hemoglobina y el glóbulo rojo,
haciendo su estructura poco flexible para adaptarse al calibre de
los capilares sanguíneos.

Presentamos el caso de una niña de 4 años de edad con cuadro
clínico de dolor, tumefacción e impotencia funcional de antebrazo
izquierdo. La radiografía simple de la zona en proyección antero-
posterior muestra edema de partes blandas y fractura patológica de
extremo distal de radio asociada a una lesión ósea caracterizada
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TABLA 1. Resultados de los diferentes test llevados 
a cabo para evaluar el eje hipotálamo-hipófisis
suprarrenales

Test de ACTHa

Tiempo de extracción Cortisol en plasma
(min) (�g/dl)

0 4,2

30 33,5

60 45,7

Prueba de hipoglucemia insulímicab

Tiempo de extracción Glucosa ACTH GH Cortisol
(min) (mg/dl) (pg/ml) (�g/dl) (�g/dl)

0 62 56 11 2,2

30 15 55 50 10,7

60 40 34 50 16,2

90 52 14,0

Prueba de CRHc

Tiempo de extracción ACTH Cortisol 
(min) (pg/ml) (�g/dl)

0 31 4,3
30 60
60 49,5 11,2

aPara realizar el test de ACTH se administraron 50 �g de ACTH.
bPara el de hipoglucemia 0,075 U de insulina/kg de peso corporal. 
En el momento de la hipoglucemia se administró suero glucosado 
para remontar la misma.
cPara el de CRH 1 �g/kg de peso corporal.
ACTH: corticotropina; GH: hormona del crecimiento.


