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Déficit aislado de ACTH

Sr. Director:

La insuficiencia suprarrenal es un trastorno en el que existe
una secrecién de corticoides suprarrenales inferior a las necesi-
dades del organismo. Puede ser primaria, secundaria o terciaria.

El déficit aislado de ACTH (hormona adrenocorticotropa) es
una causa muy poco frecuente de insuficiencia suprarrenal secun-
daria, que se manifiesta por sintomas de insuficiencia suprar-
renal. Se observa hiponatremia e hipoglucemia y los niveles de
ACTH estan muy disminuidos, asi como los niveles de cortisol y
hormonas esteroideas que son anormalmente bajos (3).

El déficit aislado de ACTH (DAA) puede observarse de modo
aislado o asociado a otras deficiencias hormonales de la hipdfisis
anterior. En muchos casos su etiologia es incierta, en otros se ha
atribuido a causas genéticas, autoinmunes (3) o incluso trauma-
tismos (4,5).

Describimos el caso de un varén con antecedentes de trauma-
tismos craneales, que debido a hipoglucemias de repeticién fue
diagnosticado de déficit aislado de ACTH (DAA).

Caso. Varén de 45 afios de edad, con antecedentes de enolis-
mo severo, miltiples consultas por intoxicacion etilica aguda y
dos episodios de TCE secundarios, uno de ellos con contusién
hemorrdgica y hemorragia subaracnoidea. Actualmente negaba
ingesta endlica.

Ingresa por hipoglucemia sintomadtica con escasa respuesta al
tratamiento con glucosa iv. y glucosmén iv. Su familia referia en
los ultimos meses deterioro progresivo de su estado general con
apatia, astenia, hiporexia, pérdida de peso importante, nduseas
sin vomitos ni dolor abdominal.

En la exploracion fisica presentaba T* 36,4 °C, TA 100/60
mmHg, FC 60x’. Afectacién del estado general, sin lesiones
cutdneas ni hiperpigmentacion, la auscultacion cardiorrespirato-
ria y la exploracién abdominal eran normales. No presentaba
focalidad neuroldgica.

Exploraciones complementarias: analitica: hematies 4,0 x
10%uL; hemoglobina 12,5 g/dL; hematocrito 34,3%; VCM 86.0
fL; leucocitos 3,44 x 10°/uL, férmula normal; plaquetas 209 x
10°/uL. coagulacién normal. VSG 2 mm/h. Glucosa 13 mg/dl
(urgencias); glucosa 95 mg/dl (tras glucosa i.v. y glucosmon i.v.);
sodio 125 mmol/l; potasio 4,9 mmol/l; urea 20 mg/dl; creatinina

0,60 mg/dl; 4cido urico 3.4 mg/dl; LDH 362 u/l; AST 28 u/l;
ALT 23 u/l; gamma GT 10 u/l; F. alcalina 53 u/l; amilasa 91u/l;
sideremia 41 pg/dl; ferritina 341 ng/ml; PCR 4,0 mg/dl; proteinas
totales 5,5 g/dl; albimina 3.5 g/dl; triglicéridos 57 mg/dl; coles-
terol 116 mg/dl. Proteinograma: normal. Hormonas tiroideas:
normales. Cortisol basal 8h: 0,57 ug/dl [4,30-24 ,40]; insulina 5,8
uui/ml [6-27]; péptido C basal 1,00 ng/ml [0,36-3,81]; Ac. anti-
insulina 6,34% unién. ANA (Hep2): negativos. ACTH basal 8 h:
< 5 pg/ml (9,00-52,00). Anticuerpos antiadrenales: < 1/5.
Serologias VHB, VHC, VIH, toxoplasma, treponema, CMV,
Coxiella, Chlamydia, Mycoplasma, Legionella, Brucella, Rick-
ettsia: negativas. Urinocultivo: negativo. Mantoux: negativo.
ECG, Rx Térax, TAC Abdominal y RNM Craneal: sin
alteraciones.

Se inicié tratamiento sustitutivo con hidraltesona, con exce-
lente respuesta clinica y analitica, permaneciendo el paciente des-
de entonces hemodindmicamente estable y clinicamente asin-
tomdtico.

La insuficiencia suprarrenal es un trastorno en el que existe
una secrecioén de corticoides suprarrenales inferior a las necesi-
dades del organismo. Puede ser primaria, por destruccion de la
glandula suprarrenal, con déficit de glucocorticoides, mineralcor-
ticoides, andrégenos y aumento de la ACTH; secundaria por
alteraciones en el eje hipotdlamo-hipofisario, con disminucién de
ACTH, pero no de mineralcorticoides; o terciaria, cuya causa
mds comun es la suspension brusca del tratamiento con altas
dosis de corticoides.

El déficit aislado de ACTH (DAA), descrito por primera vez
en 1945, es una entidad escasamente diagnosticada, causa muy
poco frecuente de insuficiencia suprarrenal secundaria, que nor-
malmente se presenta con sintomas inespecificos de larga
evolucion, la clinica estd caracterizada por sintomas de insufi-
ciencia suprarrenal como pérdida de peso, anorexia, debilidad,
dolor abdominal, nduseas, vomitos, fiebre y mareos, asi como
maanifestaciones psiquidtricas (dnimo depresivo, tristeza vital),
neuromusculares (extrapiramidalismo, temblor, bradicinesia,
sindrome de hombre rigido). Se observa hiponatremia e
hipoglucemia y los niveles de ACTH estdn muy disminuidos,
asi como los niveles de cortisol y hormonas esteroideas que son
anormalmente bajos (3).

El DAA puede observarse de modo aislado o asociado a otras
deficiencias hormonales de la hipdfisis anterior (1). Ocasional-
mente algunos pacientes pueden presentar hipotiroxinemia o
hiperprolactinemia, que se corrigen con el tratamiento sustitutivo
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con corticoides (2). En el 80% de los casos de DAA el trastorno
es de origen hipofisario, porqué no hay respuesta a la estimu-
lacién con CRH o vasopresina, como ocurre en las alteraciones
hipotaldmicas.

En la mayoria de los casos la etiologia es desconocida, en
otros se ha atribuido a causas genéticas, aunque es muy poco fre-
cuente. Se ha descrito en pacientes con otros déficits hormonales
debido a la mutacién del gen POMC (3). Se ha relacionado tam-
bién con procesos autoinmunes, lo cual irfa apoyado por la fre-
cuente asociacion con otros trastornos endocrinos autoinmunes,
por la presencia de hipofisitis linfocitica con déficit selectivo de
corticotrofina en algunos pacientes y por la presencia de anticuer-
pos antipituitaria y anticorticotrofina en otros (3). Ultimamente
se ha sugerido su asociacion a traumatismos craneales (TCE).

El hipopituitarismo postraumadtico fue descrito hace mds de 80
afios, aunque se crefa que era un evento raro, a pesar de que en las
necropsias se demostraba que mds de una tercera de los pacientes
con dafio cerebral presentaban necrosis de la gldndula pituitaria.
Estudios recientes sugieren que el déficit hormonal no es infre-
cuentes en pacientes que han sufrido TCE, se ha observado que
entre el 40-50% de los pacientes estudiados tras sufrir un TCE
sufren algin grado de disfuncidn pituitaria (4,5), siendo el DAA
la 2% causa mas frecuente de déficit hormonal (12,7-22,5%, segin
las series), tras el déficit de GH.

Estos déficits hormonales pueden normalizarse, mantenerse
estables precisando tratamiento sustitutivo o bien empeorar,
tras el TCE, sin que se hayan podido determinar factores pre-
dictivos en ninguno de los casos. Se desconocen los mecanis-
mos subyacentes de recuperacion o empeoramiento de la fun-
cién pituvitaria, se ha especulado con la posibilidad de
mecanismos reparadores del dafio hipotdlamo-hipofisario en la
recuperacion, o de persistencia del estimulo dafiino o que el
TCE desencadene un proceso subyacente en el empeoramiento.
No se han podido demostrar diferencias entre los déficits hor-
monales y la gravedad del TCE.

En nuestro caso no se realizaron determinaciones hormonales
inmediatamente tras el TCE, pero el hecho de que presentara un
DAA, con hipoglucemia con escasa respuesta al glucagon iv,
como se ha descrito también en estos estudios, y que se hayan
descartado de forma razonable otras causas, sugiere que la causa
del déficit de ACTH pueda estar en relacion con los antecedentes
de traumatismo craneal que habia presentado.
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Hipernefroma sobre rifién en herradura

Sr. Director:

La aparicién de tumores malignos sobre anomalfas de la
fusion renal son situaciones poco comunes en la practica clinica
(1). EI hipernefroma es el tumor renal mas frecuente, supone el
85% del total de los tumores a dicho nivel, y sobre el rifién en
herradura aparece aproximadamente en el 50% de los casos
(1,2,4). Las manifestaciones clinicas de éste tipo de neoplasia
suelen ser anodinas, generalmente sistémicas y durante el desar-
rollo de la enfermedad puede no aparecer sintomatologia especi-
fica, por lo que su diagndstico es generalmente tardio y en
muchas ocasiones casual (4).

Presentamos un caso de hipernefroma sobre riiién en herradu-
ra que nos parece de interés por el desarrollo de la enfermedad y
los pocos casos documentados, junto con una revisién completa
de la escasa literatura que hay a cerca de dichas enfermedades.

Mujer de 53 afios de edad, de raza caucdsica, con antecedentes
patoldgicos de hipertension arterial, obesidad moderada y dis-
timia. Ingresa en el servicio de Medicina Interna por un cuadro de
5 meses de evolucién de dolor lumbar derecho de caracteristicas
neuropdticas con disestesias en extremidad inferior ipsilateral,
hiporexia y pérdida de peso de 4 kg. En ningiin momento presen-
t6 clinica miccional ni otros sintomas a nivel del sistema urinario.

En la exploracién fisica destacaba la existencia de una masa
dura, delimitada, no dolorosa, adherida a planos profundos en
region de hipogastrio, flanco derecho y fosa iliaca derecha. Neu-
rolégicamente llamaba la atencién una disestesia en region ante-
rior de extremidad inferior derecha.

Se realiz6 una analitica rutinaria de sangre y orina con elevacion
de lactato deshidrogenasa, ferritina, fibrindgeno, y sedimento de
orina normal. En la radiografia de térax se evidenci6 una elevacién
del hemidiafragma derecho. El estudio electromioneurografico
mostré6 moderado sufrimiento crénico sin denervacién a nivel S1
derecho. La tomografia abdominal (TC) se visualizé una masa de
17 x 14 cm, de predominio sélido, con calcificaciones heterogéneas
sobre un rifién en herradura y que compromete el istmo y el hemir-
ifion derecho produciendo hidronefrosis (Fig. 1). Se realiz6 un
SPECT que mostraba captacién infrarrenal derecha, masa sélida
con calcificaciones internas y bordes delimitados que producia
retencion del trazador en sistema excretor derecho.

Tras los resultados obtenidos se decidi6 intervenir quirdrgica-
mente, se realizé una heminefrectomia radical derecha e istmec-
tomia con estudio anatomopatoldgico de la pieza compatible con
Hipernefroma.

Tras los intervencion la paciente ha evolucionado de forma
favorable sin presentar complicaciones.

El rifién en herradura es una anomalia de la fusion renal que
afecta preferentemente a hombres (3:1) con una prevalencia de 1 de
cada 1.000 pares renales (5). La fusion renal suele ocurrir al inicio
de la gestacion, antes del ascenso renal a fosa lumbar por lo que su
localizacién anatomica es mds baja de lo habitual, normalmente a
nivel L3-L4, cerca de la columna vertebral. La fusién puede ocurrir
a nivel de polos superiores (rifidon en herradura invertido), caras
internas (rifién en torta), polo superior de uno e inferior de otro
(rifién sigmoideo) y ambos polos inferiores, siendo ésta tltima
opcion la mds usual y la que presentaba nuestra paciente. Suele aso-
ciar malrotacion de las pelvis renales de orientacion anterior,
colocéndose las primeras porciones del ureter sobre el parénquima
o el istmo de la unidn entre ambos rifidénes (3).

Por lo general la malformacion suele ser asintomatica, siendo
las complicaciones mds frecuentes las producidas por estasis uri-
nario y por la deficiente evacuacién que favorece la aparicion de
litiasis renal (1,5). En nuestro caso la malformacién no produjo
sintomatologia en ninglin momento salvo cuando por su tamaiio
realiz6 compresion sobre estructuras vecinas.



