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Hormonas esteroidales:

* Mineralocorticoides (Aldosterona)

* Glucocorticoides (Cortisol)

* Andrégenos (Dihidroepiandrosterona
y androstenediona)
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Sindromes clinicos

o Déficit suprarrenal

o Primaria = Enf. De Addison
o Secundaria /terciaria=» Hipdfisis / Hipotalamo

o Hiperfuncién suprarrenal

o Corticoides = Sd. Cushing
o Aldosterona = Hiperaldosteronismo

o Andrégenos =» Virilizacion suprarrenal
o Catecolaminas = Feocromocitoma

o Principal causa de insuficiencia ssrr en nifos
o Hiperfuncion compensadora = Hiperplasia suprarrenal congénita (HSC/HSSRRC)




Hiperplasia suprarrenal congénita

o Conjunto de patologias producidas por déficit de enzimas responsables de la
esteroidogénesis en la corteza suprarrenal que genera una alteracién en la
produccidén de cortisol.
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Biosintesis de las hormonas esteroidales o
esteroides suprarrenales
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Biosintesis de las hormonas esteroidales o
eroides suprarrenales
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Biosintesis de las hormonas esteroidales o
eroides suprarrenales
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Presentacion ¢

CLASICA CON CLASICA SIN PERDIDA NO CLASICA
PERDIDA DE SAL (75%) DE SAL

Primeros ddv Rara en el periodo neonatal Pubertad
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o Hay déficit de Glucocorticoides y mineralocorticoides con aumento de andrégenos

asica con perdida de sal

y de ACTH . o

o Manifestaciones clinicas: - o >
o |Inicio en la 2da semana de vida !
o Detencién del aumento ponderal  \ S\l \ W ka }ﬁf/}ﬁﬁ
o Baja de peso aa A A
o Rechazo alimentario Mujer
o Vémitos y diarrea
o Poliuria Indiferenciads

(0]

Deshidratacién y shock

o

Virilizacion (ambigledad o macrogenitosomia) —
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Hiperpigmentacion e Y L LR Y
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Diagnostico

o Historia: Cuadro subagudo, grave y compromiso del estado general
o Examen fisico: Deshidratacién, Virilizacién, hiperpigmentacién

o Exdmenes de laboratorio:
o Hiponatremia, hipoglicemia, hiperkalemia
o Acidosis metabdlica
o Cortisol inapropiadamente normal o bajo

o Poliuria y natriuresis elevada




Diagndstico diterencial

o Sepsis neonatal tardia,

o cardiopatia congénita,

o Estenosis hipertréfica del piloro,

o Diarrea aguda con deshidratacion,
o Enfermedad metabdlica,

o RGE severo,

o Hermafroditismo verdadero,

o Pseudohermafroditismo, etc.




Confirmacién diagndstica
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17 hidroxiprogesterona al 3er dia =75-500ng/m|
o 17 hidroxiprogesterona al 1er dia estdan en 500-800ng/dl (normal en RN)
o En RNPT los valores son 2-3veces mayores
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Tratamiento: URGENCIA MEDICA (UCIN)

o Correcciéon del shock hipovolémico y alteraciones
hidroelectroliticas

o Administrar glucocorticoides y mineralocorticoides

o Shock:

o Hidrocortisona (50mg/m2 bolo + 100mg/m2/dia
de mantencidn)

o Estabilizado
o Cortisol (20-30 mg/m2/dia vo, en 3 dosis)
o Fludrocortisona (0,1-0,2mg/dia)




transplacental passage
cortisol

o Eje Hipotalamo-hipdfisis- suprarrenal
inmaduro (hasta la sem 23). Uso de

o Sem 30 = sintesis significativa de cortisol

o RNPT bajo cortisol y menor respuesta a
ACTH = Insuficiencia suprarrenal relativa

Clasificacién Semanas de gestacion al nacimiento Mala adaptacion al estrés post natal

i Extremo | <32semanas o peso < 1.500g. |
' Moderado | 32 a 33 semanas y 6 dias y peso > 1.500 g. |
' Tardio | 34 a 36 semanas y 6 dias y peso > 1.500 g. | N

Mayor probabilidad de DBP




Insuficiencia suprarrenal relativa (RAI)
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HSSRR y Displasia broncopulmonar

Normal
L 4 \Breathing
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o Factores de riesgo para la DBP

o Edad gestacional

Easy Deli¥ ﬁﬂ
of OxyQa®

o Bajo peso al nacer _
Breathing
with BPD
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o
Difficult D'fn
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o Sepsis
o Conducto arterioso persistente

o La inflamacidn es la base de |la patogenia




Tipos de DBP

DBP “CLASICA”

Caracterizado por: Inflamacién focal y
fibrosis del parénquima pulmonar
Secundario a: Volutrauma inducida por
ventilador y altas concentraciones de O2

**Principal antes del uso de surfactante**

DBP “NUEVA"

Caracterizado por: : Inflamacién difusa
y detencién del desarrollo alveolar
(alveolo génesis y angiogénesis)
Asociado a requerimientos de:
Corticoides prenatales, Surfactante
exdgeno y ventilacion gentil




Apoyo al RNPT

o Mejoras en la Ventilacidon y oxigenacion = mejor soporte y mas breve
o Antiinflamatorios no esteroidales =» sin utilidad en DBP
o Corticoides inhalados = Mucha variabilidad (administraciéon y biodisponibilidad)

o Corticoides postnatales sistémicos

o Dexametasona: vida media larga, pacientes SELECCIONADQS, sin actividad
mineralocorticoide (inhibe el cortisol endégeno)=>

o Alteracién de la unién de receptores = alteracion de areas criticas del aprendizaje y memoria
=» disminucién del crecimiento cerebral

o Hiperglicemia, hipertensién, hematemesis, hipertrofia cardiaca, perforacién Gl

o Hidrocortisona: en dosis bajas como “reemplazo fisioldgico”




; Hidrocortisona como respuesta?

o Se requieren dosis altas para lograr el reemplazo fisioldgico y

o Se requieren dosis bajas para evitar la inmunosupresion excesiva

o Estudios controversiales
o Ciclos decrecientes desde 2mg-0,5mg/Kg/12hrs y luego 0,5mg/Kg/dia V/S placebo
o Disminuye la DBP, la supervivencia sin O2
o Aumentan la perforaciéon Gl (detener estudios) [con indometacina*])/ibuprofeno
o Sin asociacion a dafo neurolégico ni muerte

o Sepsis de aparicion tardia




Otros efectos de |la hidrocortisona

o Mejora el desarrollo pulmonar OH
o Homeostasis de electrolitos
o Favorece el cierre del DAP

o Mejora la funcién renal :E/L\;/L}

o perforacién Gl [con indometacina*] 2ibuprofeno ‘(/L\T

Hydrocortisone
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