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			Resumen

			La enfermedad de Addison es una forma infrecuente de insuficiencia suprarrenal primaria, caracterizada por la incapacidad de las glándulas suprarrenales para sintetizar adecuadamente glucocorticoides y/o mineralocorticoides. Su presentación clínica puede ser insidiosa o abrupta; esta última, conocida como crisis suprarrenal o crisis addisoniana, representa una urgencia endocrinológica que exige intervención terapéutica inmediata debido a su elevada tasa de mortalidad. Se presenta el caso de una paciente con diagnóstico previo de enfermedad de Addison, quien ingresó con un cuadro clínico de crisis convulsiva, hipoglucemia severa, alteraciones hidroelectrolíticas e inestabilidad hemodinámica, lo que motivó su ingreso a la Unidad de Cuidados Intensivos. Este caso resalta la importancia del diagnóstico precoz y del inicio inmediato del tratamiento en la crisis suprarrenal aguda, ya que una intervención oportuna permite revertir eficazmente las alteraciones hemodinámicas, metabólicas y neurológicas potencialmente fatales, previene la aparición de complicaciones graves, favorece una recuperación clínica integral y reduce de forma significativa la morbimortalidad asociada a esta entidad.
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			Abstract

			Addison's disease is an uncommon form of primary adrenal insuficiency, characterized by the inability of the adrenal glands to adequately synthesize glucocorticoids and/or mineralocorticoids. Its clinical presentation may be insidious or acute; the latter, known as adrenal crisis or Addisonian crisis, constitutes an endocrine emergency that requires immediate therapeutic intervention due to its high mortality rate. We present the case of a 30- year-old female patient with a prior diagnosis of Addison’s disease who was admitted with a clinical picture of convulsive episode, severe hypoglycemia, electrolyte disturbances, and hemodynamic instability, necessitating admission to the Intensive Care Unit. This case underscores the critical importance of early diagnosis and prompt initiation of treatment in acute adrenal crisis, as timely intervention can effectively reverse potentially life-threatening hemodynamic, metabolic, and neurological derangements, prevent severe complications, facilitate full clinical recovery, and significantly reduce the morbidity and mortality associated with this condition.
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			Introducción

			La enfermedad de Addison (EA), o insuficiencia suprarrenal primaria (ISP), es un trastorno endocrino poco frecuente, pero potencialmente letal, caracterizado por la incapacidad de las glándulas suprarrenales para producir glucocorticoides y en muchos casos, mineralocorticoides (1). Esta deficiencia hormonal afecta de manera directa la homeostasis del metabolismo, la respuesta inmunológica y la regulación del equilibrio hidroelectrolítico. La prevalencia de la ISP en la población general se estima entre 100 a 140 casos por millón de habitantes, con una incidencia anual de aproximadamente 4 a 6 casos por millón de habitantes, predominando en mujeres en la tercera y cuarta década de la vida (2).

			En países desarrollados, la etiología más frecuente es la destrucción autoinmune de la corteza suprarrenal, en ocasiones como parte de un síndrome poliglandular autoinmune tipo II, que también puede incluir tiroiditis autoinmune, diabetes mellitus tipo 1 o enfermedad celíaca (2-5). En contraste, en regiones en vías de desarrollo, las infecciones suprarrenales como la tuberculosis o las micosis sistémicas siguen siendo causas relevantes (3). También se ha descrito insuficiencia suprarrenal secundaria a eventos tromboembólicos o isquémicos, como en el caso de infarto suprarrenal bilateral, incluso asociado a infecciones virales graves como COVID-19 (6). Es importante la diferencia entre insuficiencia suprarrenal primaria, secundaria y terciaria. Tabla 1.
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			IA: insuficiencia adrenal; ACTH: Hormona adrenocorticotropica; IAP: Insuficiencia Adrenal Primaria; HHA: Hipotálamo Hipofisiario Adrenal.

			Tabla 1. Clasificación de Insuficiencia Suprarrenal. Fuente: Adaptado Aguirre MA

			Clínicamente, la ISP puede presentarse de forma progresiva con síntomas como astenia, pérdida de peso, náuseas, hipotensión e hiperpigmentación cutáneo-mucosa, lo que retrasa frecuentemente su diagnóstico (2-4). Sin embargo, su forma aguda o crisis suprarrenal representa una urgencia médica grave, caracterizada por hipotensión severa, hiponatremia, hiperkalemia, hipoglucemia, alteraciones del sensorio e incluso compromiso multiorgánico (3-7). Esta condición requiere una intervención inmediata con corticosteroides intravenosos, reanimación hídrica y corrección de alteraciones metabólicas, ya que el retraso en el tratamiento se asocia a alta mortalidad (8,9).

			La evaluación diagnóstica en fase aguda debe considerar un cortisol sérico basal bajo con ACTH elevada, además de datos clínicos y de laboratorio que orienten a disfunción suprarrenal. En contextos críticos, la instauración de tratamiento empírico con hidrocortisona debe realizarse sin esperar confirmación bioquímica (8).

			A pesar de la existencia de guías y consensos internacionales para el diagnóstico y tratamiento de esta entidad, persisten dificultades importantes en la detección precoz y en la adherencia al tratamiento de mantenimiento, lo que incrementa el riesgo de crisis suprarrenales, particularmente en pacientes que interrumpen su medicación o desconocen el manejo adecuado ante situaciones de estrés fisiológico (4-9).

			El presente artículo tiene como objetivo presentar el caso clínico de una paciente joven con enfermedad de Addison previamente diagnosticada, quien desarrolló una crisis suprarrenal severa secundaria a suspensión del tratamiento con corticosteroide. A través del análisis clínico, bioquímico y terapéutico, se pretende destacar la importancia del diagnóstico oportuno, la adherencia terapéutica y la implementación efectiva de estrategias de manejo en el contexto de una emergencia endocrinológica. Fig1. 
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			Figura 1. Tratamiento de Crisis Addisoniana. Fuente: elaboración propia.

			Caso Clínico

			Paciente femenina de 30 años de edad con antecedentes patológicos personales de Enfermedad de Addison desde hace 1 año en tratamiento con prednisona 5 mg por vía oral cada día (la misma que suspende), acude a emergencia por un cuadro clínico de 10 días de evolución caracterizado por náuseas, angustia, fatiga extrema, dolor abdominal, diarreas, vómitos en 24 horas, alza térmica no cuantificada.Hace 24 horas se exacerba con alteración del estado de conciencia, crisis convulsiva, hipoglucemia severa e inestabilidad hemodinámica. Se decide su ingreso hospitalario, con tensión arterial: 86/52 mm Hg, frecuencia cardiaca 104 latidos por minuto, frecuencia respiratoria 24 por minuto, temperatura: 34°C, Saturación de O2 96% con cánula simple (FIO2 36%), glucemia capilar: 22 mg/dl, escala de coma de Glasgow 14/15; al examen físico se evidencia hiperpigmentación de piel y mucosas, ligeramente obnubilada, orientada en persona y lugar, desorientada en tiempo, no muestra signos de focalidad neurológica, taquipneica con crepitantes finos basales. Fig 2-6. Se solicita exámenes de laboratorio (tabla 2)  glucosa 97 mg/ dl, urea 36.17 mg/dl, creatinina 2.20 mg/dl (previa 1.1 mg/dl), sodio 127 mmol/L, potasio 6.10 mmol/L, leucocitos 9.450, neutrófilos 55.30%, Hb 11.30g/dL, plaquetas 392.000, procalcitonina 0.07ng/mL, osmolaridad efectiva: 259 mm Osmol/L. Cortisol matutino 4.35 ug/dl, ACTH 1354 pg/mL.

			

			Tabla 2. Exámenes de laboratorio.
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			Fuente: elaboración propia con datos del paciente. 

			Electrocardiograma con ondas T en tienda de campaña, ecografía abdominal normal y ecografía pulmonar que muestra patrón B2 en todos los cuadrantes pulmonares, con línea pleural continua, LUS (Lung Ultrasound Score) 24 puntos. 
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			Fuente: elaboración propia con fotografías tomadas a la paciente. 

			Con los antecedentes y datos clínicos obtenidos, se sospecha de Crisis Addisoniana, secundaria a la suspensión del reemplazo de corticoides, además con compromiso de la función renal (AKIN 2) y desequilibrio hidroelectrolítico (hiponatremia, hiperkalemia, hipoglicemia). Ingresa a Unidad de Cuidados Intensivos, donde se inicia inmediatamente tratamiento con bolo de 100mg de hidrocortisona y posteriormente infusión continua con 200 mg en 24 horas, además requiere soporte vasopresor a base de norepinefrina, corrección de hipoglicemia, así como hidratación parenteral amplia; y corrección de electrolitos con soluciones polarizantes, salbutamol e incluso diurético de asa, así como gluconato de calcio. Al tercer día de hospitalización, la paciente se encuentra en mejores condiciones clínicas, despierta, colaboradora, escala de coma de glasgow 15/15, con norepinefrina en descenso, buena mecánica ventilatoria, sin soporte de oxígeno, supera la lesión renal aguda (creatinina 0.77mg/dL), glicemia en parámetros aceptables (150mg/dL), electrolitos dentro de la normalidad (Na 136 mmol/L, K 3,8 mmol/L), y se mantiene con hidrocortisona en infusión continúa. Al quinto día de hospitalización se suspende vasopresores y se rota a corticoide vía oral, iniciando con 60mg de prednisona, se traslada a sala de Medicina Interna, donde permanece 6 días en condición estable, evolución clinica favorable por lo que es dada de alta con terapia de corticoides a base de prednisona 5mg oral cada día. Posteriormente, es valorada en consulta externa de endocrinología donde se cambia el reemplazo corticoide a prednisona 20mg cada día teniendo una buena evolución clínica.

			Discusión

			La crisis suprarrenal, o crisis Addisoniana, constituye una emergencia endocrinológica grave, cuyo desencadenante puede obedecer a múltiples factores, especialmente en pacientes con insuficiencia suprarrenal crónica en tratamiento de reemplazo con corticoides. Tal como lo señalan Dineen et al. (10), los principales precipitantes incluyen infecciones intercurrentes (como gastroenteritis), estrés agudo (trauma, cirugía), alteraciones en la absorción intestinal de glucocorticoides, y de manera crítica, la suspensión del tratamiento, como se evidenció en el presente caso clínico.

			Diversos estudios, incluyendo el de Aguirre et al. (11), destacan que la mayoría de las crisis adrenales son provocadas por la interrupción súbita de glucocorticoides o el inadecuado ajuste de dosis ante situaciones de estrés fisiológico. A ello se suman causas menos frecuentes, como la hemorragia adrenal secundaria a infecciones graves, trombosis o coagulopatías, así como necrosis hipofisaria posparto (síndrome de Sheehan) (12). Además, antecedentes de crisis previas aumentan significativamente el riesgo de recurrencia, como indica Hahner et al. (13).

			En la práctica clínica, el diagnóstico puede resultar desafiante, dado que la presentación puede confundirse con otros cuadros de choque. Por ello, es esencial considerar el diagnóstico diferencial con entidades como choque séptico, cardiogénico, anafiláctico, taponamiento cardíaco, neumotórax a tensión o disección aórtica.

			La sintomatología observada en este caso (hipotensión refractaria, hipoglucemia severa, trastornos hidroelectrolíticos, dolor abdominal, vómitos y alteración del sensorio) coincide con las manifestaciones descritas en la literatura para crisis suprarrenal aguda (14). La deficiencia de glucocorticoides se asocia principalmente con fatiga, pérdida de peso, hipoglucemia y disfunción neurológica, mientras que la deficiencia de mineralocorticoides explica la hipotensión, hiponatremia e hiperpotasemia. Asimismo, la disminución en los niveles de epinefrina y norepinefrina, secundaria a la baja transcripción de feniletanolamina N-metiltransferasa (PNMT) por déficit de cortisol, contribuyen a la inestabilidad hemodinámica.

			

			El manejo oportuno es vital. En este caso, el inicio inmediato de hidrocortisona intravenosa, reanimación con soluciones isotónicas y corrección de alteraciones metabólicas permitió la rápida reversión del cuadro clínico, lo cual concuerda con las recomendaciones actuales.

			Según la Endocrine Society (2016) y las guías del NICE (National Institute for Health and Care Excellence), el tratamiento estándar de la crisis suprarrenal incluye la administración urgente de una carga de hidrocortisona 100 mg IV, seguido por infusión continua de 200 mg/24 h o dosis repetidas de 50 mg cada 6 h, junto con reanimación con solución salina isotónica (con o sin dextrosa en caso de hipoglucemia). (15,16) En el presente caso, el bordaje terapéutico fue concordante con dichas recomendaciones, incluyendo el uso de hidrocortisona intravenosa a dosis adecuadas, soporte hemodinámico con vasopresores, reposición hidroelectrolítica y transición posterior a tratamiento por vía oral. La fludrocortisona no fue requerida durante la fase aguda, como también lo sugieren las guías cuando se emplean dosis elevadas de hidrocortisona >50 mg/día), dado su efecto mineralocorticoide suficiente. (15,16)

			Este caso subraya la importancia de la educación del paciente con respecto a la adherencia terapéutica y la necesidad de ajustar dosis de glucocorticoides en el contexto de estrés, como parte fundamental de la prevención de crisis suprarrenales. La aplicación estricta de protocolos clínicos y el reconocimiento precoz del cuadro pueden reducir de manera significativa la morbimortalidad asociada.

			Conclusiónes

			Este caso clínico enfatiza la relevancia del reconocimiento precoz y manejo intensivo de la crisis suprarrenal en pacientes con enfermedad de Addison. La suspensión del tratamiento de reemplazo hormonal fue el factor precipitante, lo que subraya la necesidad de programas educativos estructurados y seguimiento clínico riguroso para prevenir recaídas y complicaciones graves.
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