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Introduccién

La finalidad de este prospecto es de brindar informacién sobre una afeccion llamada Hiperplasia
Suprarrenal Congeénita.

Tenemos la esperanza que este prospecto le ayude a entender mejor esta afeccion, y le brinde una
base para el didlogo con su médico o equipo de especialistas.

¢, Qué son las glandulas suprarrenales?

Las glandulas suprarrenales son 6rganos de forma triangular ubicados en la parte superior de los
rinones.
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Estas glandulas trabajan en conjunto con el cerebro para producir las hormonas necesarias para
mantener la salud.

Estas hormonas son de tres tipos:
e Cortisol: Ayuda al cuerpo combatir la enfermedad y el estrés. También se encarga de mantener
el nivel adecuado de azucar en la sangre.
e Aldosterona: Mantiene el balance adecuado de sal y agua en el cuerpo.

e Testosterona: Es la hormona masculina (andrégeno) responsable del desarrollo de
caracteristicas fisicas masculinas.
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¢, Qué es la Hiperplasia Suprarrenal Congénita?

La Hiperplasia Suprarrenal Congénita (HSC) es una afeccién de las glandulas suprarrenales. Se
caracteriza por una insuficiencia en la produccion de cortisol y/o aldosterona, y por una excesiva
producciéon de andrégeno (hormonas masculinas). Esta afeccion es hereditaria y esta presente desde
el nacimiento (congénita).

¢,Cudles son los efectos de la HSC en nifios?

La manera de como la HSC se expresa en el cuerpo depende del sexo del individuo, asi como del
grado de deficiencia (leve o severa).

e En nifios con deficiencia severa: El bebé tendra un aspecto normal al nacer. Las primeras
sefiales del HSC son pérdida de peso, lactancia dificultosa y vémitos en las primeras dos
semanas. Esto produce pérdida de sal y agua debido al déficit de aldosterona.

e En nifias con deficiencia severa: Al nacer los genitales tendran un aspecto masculinizado.
Esto se debe a la cantidad excesiva de hormonas masculinas en la gestacion. Sin embargo,
estos bebés son de sexo femenino y poseen una vagina, Gtero, asi como ovarios.

Es importante detectar precozmente esta afeccion para evitar los problemas de la pérdida de
sal, tal como sucede en nifios. Los nifios y nifias con este tipo de HSC clasico son usualmente
referidos como perdedores de sal.



e Nifilos con deficiencia leve: Estos nifios serdn altos para su edad (entre los 2 a 4 afios).
También mostraran un crecimiento del pene y de vello pubico. Estos efectos se deben al exceso
de hormonas masculinas en el cuerpo.

e Niflas con deficiencia leve: Estas niflas también presentaran los efectos del exceso de
hormonas masculinas. Estas sefiales son alta estatura, vello puabico y crecimiento del clitoris.
Los nifios y nifias con esta deficiencia leve son referidos como no-clasicos.

A pesar que estos nifios/as demuestran una alta estatura para su edad, ellos seran adultos de baja
estatura. Esto ocurre porque las hormonas masculinas aceleran la maduracion de los huesos, de
manera que el crecimiento termina antes de lo normal.

Por ultimo, existe una forma muy leve de HSC tipo no-clasico que puede causar un crecimiento
excesivo de bello corporal y menstruacion irregular en mujeres jévenes.

¢, Cudl es el tratamiento parala HSC?

El tratamiento para nifios y nifias con HSC puede dividirse en tratamiento médico y tratamiento
qguirargico

Tratamiento médico

El tratamiento médico consiste en suministrar cortisol para corregir esta deficiencia. El cortisol se da
como hidrocortisona en tabletas. Para aquellos nifios que presenten un déficit de aldosterona, sera
necesario suministrar un reemplazo de esta hormona. Normalmente, esta sustitucion consiste en
tabletas de fludrocortisona.

Asi mismo, los bebés con deficiencia severa (perdedores de sal) necesitaran recibir sal.

La frecuencia en el uso de estas medicinas varia segun el caso. Durante los episodios de enfermedad
0 grave estrés, serd necesario suministrar hidrocortisona por inyeccion.

Tratamiento quirurgico

El tratamiento quirdrgico serd necesario solo en algunas nifias. Normalmente, este tratamiento se
realiza en el primer afio de vida. La complejidad de la cirugia depende del grado de masculinizacion.



El cirujano tendra que reducir el tamafio del clitoris e intentar salvaguardar la delicada fuente de
nervios y vasos sanguineos de esta zona. Es probable que el cirujano también intente abrir la entrada
de la vagina.

Una vez que la pubertad se haya iniciado, estas nifias deben ser examinadas por el cirujano que
realizd la operacion o por un ginecologo-especialista. Ellos determinaran si es necesario realizar
cirugias adicionales en la adolescencia.

¢EI HSC afecta la pubertad?

La pubertad sera normal para aquellos nifios/as que reciben tratamiento oportuno. Sin embargo, la
menstruacion en nifias puede verse retrasada. También existe un riesgo de desarrollar el sindrome de
ovarios poliquisticos. Para normalizar la menstruacion seré necesario ajustar la dosis de hormonas con
el fin de alcanzar el tratamiento 6ptimo.

La pubertad puede no ser normal en algunos nifios con algunas formas inusuales de HSC. Por otro
lado, las niflas no tendran problemas para concebir hijos ya que el Gtero y ovarios no se ven afectados
por el HSC.

¢, Qué pruebas post-tratamiento seran necesarias?

Sera necesario realizar pruebas de sangre, junto a la medicion de la presion sanguinea para estimar la
dosis 6ptima de fludrocortisona. Asi mismo, se utilizara el tamafio corporal, el ritmo de crecimiento y
posiblemente pruebas de sangre/orina para determinar la dosis de hidrocortisona.

Adicionalmente, se puede realizar la prueba de maduracion O0sea. En esta prueba se toma una
radiografia de la mano y de la mufieca para medir el desarrollo 6seo.

Si el desarrollo 6seo esta avanzando mas rapido de lo normal, es probable que se requiera de una
dosis mas alta de hidrocortisona.



¢, Cudl debe ser el tratamiento de la HSC durante emergencias?

La hidrocortisona es una hormona muy importante para combatir la enfermedad y el estrés. Durante
estas circunstancias, las personas con HSC necesitaran un aumento en la medicacion. Su meédico o
enfermera le brindaran asesoria sobre que hacer cuando su nifio/a esta enfermo.

Asi mismo, sirvase revisar el prospecto Serie N. 5 “Informacion de Emergencia para nifios con
deficiencias de Cortisol y Hormona del Crecimiento y aquellos que experimentan Hipoglucemia” para
mayor informacion.

¢, Cudles son las fuentes de informacion para aprender mas sobre la HSC?

La meta de este prospecto fue de brindar una visibn basica sobre la Hiperplasia Suprarrenal
Congénita. Sirvase consultar con su médico o equipo de especialistas para mayor informacion en su
localidad.




