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Enfermedad de Addison en el niio

Repaﬂe de un caso

Por loa Dres.:

Semcio Asiaro MeExpez,(*) Manvir Bryma Avemasy(**)
¥ Magia Eviva Mowpina Sincuezi***)

La enfermedad de Addison es una
entidad rara incluso en los adultos en
nuestro pai:, y su presentacion en el
niioc no habia sido reportada hasta el
presente entre nosotros, lo que entre
otras razones, justifica la publicacién
del siguiente caso.

Caso Cuinico:

C.P.C., de once anos de edad, feme-
nina, blanca, nacida en Camagiiey, in
greso en el Hospital Infantil Provinecial
de esta ciudad por vémitos, diarreas y
dolor epigistrico, con signos clinicos de
deshidratacién moderada. El pediatra
(M.B.A.) encontré un oscurccimiento
difuso de la piel en cara, troneo y brazos,
que segiin la madre la nifia presentaba
desde hacia tres meses, sin que ella le
hubiera dado importancia. Asimismo
referia que también le habian salido
en ese licmpo “numerosos lunares en el
pecho”™. El pediatra diagnosticé una en.
fermedad de Addison, lo que se confir-
md con el estudio endocrino hecho a la
paciente en el Servicio Provincial de
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Endocrinologia de Camagiiey y en el
Instituto de Endocrinologia ¥y Enferme-
dades Metabolicas (Hospitales *Cmdte.
Fajardo™ v “P. Borris"), Habana,

En los antecedentes familiares de la
nifia no habia evidencia de tuberculosis
u otra enfermedad erénica. La madre
tuvo un embarazo normal, ¥y su parto
fue institucional, distécico, pelviano,
pesando 7 lbs. 8 onzas al macimiento,
sin patologia postnatal reconocida elini-
camente, Fue vacunada con BCG. Su
crecimiento v desarrollo fue normal en
los primeros afios, pero desde hace unos
cuatro aiios la niiia s¢ halla por debajo
de su peso ideal. Padecid de sarampion
a los 3 aiios, varicelas a los 5 afios, hepa-
titis viral a los 7 afos y parotiditis a
los 8 afios.

En €]l examen fisico la nifia se mostré
cooperativa y con buen siquismo, pre-
sentando una piel con un tinte cscuro
“sucio” en cara, miembros superiores y
troneo, mas marcado en cara y antebra-
zos. Presentaba también numerosos ne-
vus pigmentarios —alrededor de 15, de
varindos tamaios, desde el de una ea-
heza de alfiler hosta el de un grano
de arroz— en pared anterior del térax.
(F.1.2}. Mucosas v el resto de la piel
no mostrahan alteraciones. No hahia
signos clinicos de moniliasis. Su peso



cra de 33 kilogramos y su talla de 141
cenlimetros. La tension arterial basal
era de B0 + 50. El resto del examen
fisico fue normal.

En los eximenes complementarios un
estudio radiolégico de abdomen simple
mostre caleificaciones en hipocondrio
derecho que en una piclografia descen-
dente ¢ localizaron inmediatamente por
encima del rifdn derecho, (F.3) inter-
pretandose como una caleificacion su-
prarrenal. Silla turca: normal. La radio-
grafia de térax fue normal, con una
silueta cardiaca no disminuida de tama-
fo. Edad dsea: 11 adfics. La prucha de
Mantoux mostrd una induracién menor
de 10 mm., catalogindose a la paciente
como no reactor. En el hemograma se
detectd una anemia que resultd ser nor-
mocitica ¢ hipocrémica, con una serie
blanca normal. Resultaron igualmente
normales las determinaciones de glucosa
¥ urea en sangre, asi como ¢l examen
de orina y la velocidad de eritrosedi.
mentacion. En el examen de heces feca-
les se encontraron huevos de Trichiuris
trichiura. El ionograma mostré los va-
lores siguientes: Sodio, 134 mEq/1, Clo-
ro, 98 mEq/1, Potasio, 52 mEq/1, Bicar-
honato, 23 mEq/1, Caleio, 10.2 mg%,
fosfora, 5.3 mg's. Un PRI fue de 4.2
mege v un hierro sérico de 112 meg%.

La curva de tolerancia a la glucosa de
3 horas con 50 gms. mostréd una curva
plana (82-103-95-85). Prueba de sobre-
carga de agua: positiva. Se practicaron
dosificaciones basales de 17 ketoesteroi-
des v 17 hidroxicorticoides urinarios,
asi como después de la estimulacién con
ACTH (darante las prucbas de estimu-
lacién la paciente recibié 0.1-0.2 mg. de
9.alfa-Fluorhidrocortisona diariamente)
con los resultados que aparecen sefiala-

dos en la Tahbla 1.

La nifia fue dada de alta y ha evolu-
cionado bien con tratamicnto sustitutivo
de 10 mg. diarios de prednisona, suple-
mentos de CINA, 5 mg- de desoxicorti-
coiterona cada 3 a 7 dias. También o
le indied lsoniazida, 300 mg. diarios
durante un aio. El color de su piel ha
aclarads eonsiderablemente, asi como
sus nevas han disminuido de tamaio, ¥y
algunos han desaparecido,

COMENTARIOS

Wilking' sediala que la enfermedad
de Addison en el nifio es rara. Cita
una revision de Joudon® hecho en 1946,
en lo que silo encontrd 55 casos debida-
mente estudiados. Mas recientemente,
en 1951, Russell y Potter® recopilaron 66
casos, Sin duda que a partir de entonces
el niamero de reportes ha aumentado

TABLA |

Sumario de datos obtenidos en una prueba de estimulacion con ACTH,
25 Unidades en sucro saline durante dos dias.

ler, DHias 2de. Dia ler. Dis
BASAL ACTH ACTH Paa ACTH
17-Ketoesteraides
urinarios (mg/24 h) 1.2-3.7 1.7-5.0 1.5-2.5 1.5-3.4
17-Hidroxicorticoides
urinartos (mg/24 h HA8-1.5 1.0-2.0 0.8-1.5 0.7-1.5
Sodio plasmatico (mEq/1) 128 130 134 138
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Fig., |.—Nina de 1] ofios de edod con enler
meslod de Addison, Aunque el oscurecimientio
difuna de s j-rr.‘ e e dedecia may biren en
la fotografie, obwrrense los abundanies nevus
prgmentarios en fv pored satecior del drav.

Fig. 2. Primer planc de los nevus pigmentarios descritos

Fig. 1. Calcifivacion suprareenal derecha on

el raws peportado,

en In fignra anterior.



considerablemente, habiendose deserilo
formas asociadas a hipoparatiroidismo
v moniliasis, tiroiditis ¥ diabeles me-
Witus, Visser* ha lamado la atencién
sobre el cardcter familiar de muchos
casns de enfermedad de Addison. Sin
embargo, hasta ¢l presente, nosotros sélo
podemos aceptar como verdaderos casos
de cofermedad de Addison las formas
cronicas, adquiridas, ¥ mo iatrogénicas
de insuliciencia suprarrenal, con afee-
tacién de los sectores gluco y mineralo.
corticoide, ¥ cuadro clinico mis o menos
tipico de hiperpigmentacion, sintomas
digestivos, alteraciones hidroclectroliti-
cas, ¥ cuadro general de astenia y pér-
dida de peso, Otras formas de insufi.
ciencia suprarrenal constituyen entida.
des diferentes al Addison. Es de interés
clinico sefialar que mieniras las formas
congénitas v/o hereditarias de insufi.
ciencia suprarrenal hacen sus primeras
manifestaciones a edades tempranas
—recién nacido, lactante—, el Addison
por lo general comicnza a edades tar-
dias. Tanto es asi que en la estadistica
de Jaudon sélo 3 casos tenian menos de
5 afos y solo 9 menos de 10 aihos.

Teniendo puestro pais una relativa
alta incidencia de tuberculosis —y sien-
do todavia la wberculosis la causa mis
frecucnte de enfermedad de Addison—
sin duda es extraiia la pobre incidencia
de esta enfermedad cn puesiro medio.
Areer gugiere que la hiperpigmentacién
propia de nuestra mexcla de razas ¥
clima havan ocultado en algunos casos
el signo mas objelivo y conocido de la
enfermedad, ¥y que esta sca algo mis
frecuente de lo que pareee, Es posible
también que el fhcil wo de corticoeste.
roides ¥ dietas ricas en fal oculten for-
mas leves de la misma.

Por olra parte, es cierto lambién que
debien existir casos de enfermedad de
Addison que no sean debidos a tuber-
culosis. En nuestro caso la etiologia no
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pudo ser hallada. Se han descrito mu-
chas posibilidades etiolégicas, de la en.
fermedad de Addison (lesién autoinmu-
ne, histoplasmosis, amiloidosis, monilia-
sis, neoplasias, trombosis venosas, ete)
aparic de la tuberculosis, pero sdlo la
atrofia por mecaniumo auloinmune pa-
réce lener una gran importancia. La
presencia de una caleificacion suprarre.
nal sin embargo climina en principio
este agente causal,

El signiflicado de una calcilicacién
suprarrenal fue objeto de revisidn por
nuesira parte. No significa obligadamen.
te nsuficicncia  suprarrenal, incluso
cuando es bilateral’s” Pudieran acep-
tarse cuatro mecanismos de produccién
en su génesis: 1) Caleificacion secun-
daria a hemorragia suprarrenal no letal
por trauma obstéirico, prematuridad, o
discrasia sanguinca al nacimiento; 2)
Caleilicacion secundaria a hemorragias
provocadas por el erecimiento de dis
tintos tumores adrenales (ganglioneu.
romas, neuroblastomas, feocromocito-
mas, adenocarcinomas); 3) Secundaria
a necrosis por distintas infecciones, tu.
berculosis en primer lugar, aunque tam.
bien por otras infecciones bacterianas y
micoticas; 4) Raramente en las lipoido-
sis, por saponificacién con calcio de los
esteres del colestersl. En nuestro caso,
sin que hayamos podide demostrarlo,
se valoré como primera posibilidad la
nimero 3) v en segundo lugar la seiia.
lada en 1), debido al antecedente de

parto distécico en la paciente.

RESUMEN

Se presenla un caso de enfermedad
de Addison en una nifa de 11 afios de
edad, con sintomatologia tipica, llaman.
do la atencién la aparicion de nevas
pigmentarios como parte del cuadro eli.
pico, signo que aunque descrito no ha
recibido mucha difusién.
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Se seitala la rarcsa de esta eafermc-
dad en nuesico pads, no habiéndose re-
portads prevismente ningin cass pedia-
irica,

Le guitenia of COIRCE il e enfermedad
e Addisan limitandola 8 las farmas
CrOicas, ld't'uiri:h.-, ¥ I hlm‘-éniﬂm
de insuficiencia suprarrenal, v s hacen
algunas consideracionss sohre la ehiolo-
gia de la enlermedad fn naesire pacien:
e, asi comn aebre el significado diag-
nastico de una caleilicacidn suprarrensl.

SUMMARY

A case of Addisan's discase in an 11
year old female Flllli'lﬂ‘ hias Lieen pre-
seatid, which showed a tvpical sympto.
matolegy, the ocrurmence of pigmentary
wew an part of the clinical picture call-
ing the attention of the suthors as this
sign though having heen described has
ool become widely koown, The rare-
ness of this discase in Cuba has been
pnin:ﬂl al, na other cast bn children
hn'l'ur_ _Fn.-riuutl:r' Liern uimr:l.r_-qj. The
eonee il il Addison's disrase has bheen
maintsined limiting it 1o the chroaic
anquired but notl the iatrogenie forms
of adrenal msuificieney and some con.
siderations on the cliology of the discase

s Wl patient as well @ on the diag
nastic significance of an adrenal cal
cification have been made.

RESLUME

b ¥ pri-.i-l:nll! wn vas e maladie 4" Al
dison chee une [fillete bdge donde ans,
|lq_u:'|lr.' miGitrall une l.}m._Fl.umlI!nhgi-f'
typique, Fapparation de naevi pigmen-
taires faisant partie du tablean clnique
avani eitire Cattention des auteurs pais-
qu'il sagit d'un signe quoique déja de
crit mon Lres conny, On v signale Ja ra-
rite e eotie maladic & Cuba, aucan cas
nayant ¢ rapporte auparavant chee
des enfants bci. Ty meintien e con-
eepl e maladie d'Addison en l= Tima
tant auy  (ormes chroniques aeduises
s n.':n- inr]'ul.nl jra= liss Formes talro-
griigucs dinsuflfisance surrenale o1 on
v faat l]ut'lqur considérations sur 'elic-
logie de Ta maladie chee le cas des au
teurs ains. aque sur la signilication diag-
nosligue  d'une  caleification  dans |l
siarrenale,
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