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RESUMEN

Introduccion: la hiperplasia adrenal congénita pertenece a un grupo de
enfermedades congénitas autosémicas recesivas, en las que se produce un error en la
esteroidogénesis suprarrenal debido a la deficiencia en la actividad de una de las
enzimas necesarias para la sintesis de cortisol, con aumento compensador de la
corticotropina hipofisaria e hiperplasia de la corteza suprarrenal.

Objetivo: presentar la conducta anestésica de un caso clinico de una paciente con
una hipertrofia adrenal congénita en el curso de una cesarea.

Caso clinico: paciente gestante de 22 afos de edad y embarazo de 38,2 semanas, el
diagnostico de Hiperplasia adrenal congénita fue hace 4 afios, Se le realiz6é una
cesarea exitosa con anestesia epidural.

Conclusiones: esta afeccién constituye un alto riesgo anestésico. La conducta
anestésica en la literatura es muy limitada; pero se impone la valoracién
individualizada de cada paciente, que evaluada por un grupo multidisciplinario se
colegie la toma de decisiones para poder lograr resultados satisfactorios.
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ABSTRACT

Introduction: congenital adrenal hyperplasia belongs in a group of congenital
autosomal recessive diseases in which an error occurs in the adrenal steroid genesis
due to deficient activity in one of the enzymes required for the synthesis of cortisol,
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with a compensating increase in pituitary corticotropin and hyperplasia of the adrenal
cortex.

Objective: present the anesthetic management of a patient with congenital adrenal
hypertrophy in the course of a cesarean section.

Clinical case: a case is presented of a 22-year-old patient with 38.2 weeks
pregnancy who had been diagnosed with congenital adrenal hyperplasia 4 years
before. Successful cesarean section was performed with epidural anesthesia.
Conclusions: the disorder constitutes a high anesthetic risk. Very little information is
available in the bibliography about the anesthetic procedure. Each patient should be
evaluated individually by a multidisciplinary team. Collective decisions will lead to
satisfactory results.

Key words: congenital adrenal hyperplasia, pregnancy, cesarean section.

INTRODUCCION

La hiperplasia adrenal congénita (HAC) forma parte de un grupo de enfermedades
congénitas autosdmicas recesivas, en las que se produce un error en la
esteroidogénesis suprarrenal debido a la deficiencia en la actividad de una de las
enzimas necesarias para la sintesis de cortisol, con aumento compensador de la
corticotropina hipofisaria (ACTH) e hiperplasia de la corteza suprarrenal. La causa, en
95 % de los casos, esta dada por la deficiencia de 21- hidroxilasa (21-OH), producida
por una alteracién del gen (CYP21A2) que codifica esta enzima. >

La incidencia es variable, con oscilacidon segun poblaciones estudiadas, forma de
presentacién y diagndstico clinico o de datos de programas de deteccién temprana;
en Estados Unidos de América es de 1 por cada 15 000 nacidos vivos, en Europa, 1
por cada 10 000 a 1 por 14 000; en Japdn, 1 por cada 21 000; entre otros datos
estadisticos.

La HAC, se manifiesta en forma diversa de acuerdo con la existencia de actividad
enzimatica residual. Clinicamente se distinguen las formas clasicas y las no clasicas.
Las primeras provocan virilizacién de grado variable en los genitales externos en fetos
de sexo femenino. En cerca del 70 % de las formas clasicas estd comprometida la
produccidn de aldosterona, por lo que tempranamente los pacientes, de ambos sexos,
manifiestan sintomas de deshidratacidén con pérdida de sodio y retencion de potasio.
El 30 % restante son no perdedores de sal; esta forma clinica se conoce como
virilizante simple.

Las formas no clasicas pueden ser sintomaticas o no sintomaticas. Estas ultimas se
caracterizan por manifestar el defecto bioquimico sin signos clinicos. Las formas
sintomaticas constituyen un espectro fenotipico que puede manifestarse en la infancia
con crecimiento acelerado y pubertad precoz. En el sexo masculino puede
desembocar en una seudopubertad precoz y, en el sexo femenino, en un cuadro
virilizante progresivo. Mas frecuentemente las manifestaciones son atenuadas y se
detectan en las mujeres que presentan sintomas de hiperandrogenismo durante la
adolescencia o simplemente hirsutismo, irregularidades menstruales e infertilidad.®
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Esta forma clésica puede presentar en 75 % de los pacientes, pérdida salina,
caracterizada clinicamente por un cuadro progresivo de decaimiento, poliuria, vémitos
de comienzo hacia la segunda semana de vida, si no se diagndstica y se trata
oportunamente evoluciona hacia una deshidratacién hipotdnica grave, hiponatremia,
hiperpotasemia, acidosis metabdlica, natriuresis elevada, hipoglucemia, choque y
muerte. 68

La terapia con glucocorticoides es la base del tratamiento, pues su administracion
sustituye la deficiente produccion de cortisol y disminuye la ACTH al suprimir la
excesiva produccion de andrégenos suprarrenales. El tratamiento debe ser regido por
un equipo multidisciplinario (endocrindlogo, psicélogo, neonatdlogo y anestesiélogo).8

Constituyd el objetivo de esta publicacion, presentar la conducta anestésica de de una
paciente con hipertrofia adrenal congénita en el curso de una cesarea.

CASO CLINICO

Paciente de 22 afios de edad ,peso 62 Kg, que ingresa en nuestro centro con 38,2
semanas con antecedentes de H. A. C. diagnosticada desde los 4 afios de nacida
tratada con 40 mg de hidrocortisona diario, hipotiroidismo subclinico tratado con
levotirosina 2 tabletas diaria, diabetes mellitus gestacional, necrosis aséptica de la
cabeza del fémur (bilateral), linfedema pélvico y de los miembros inferiores con
preeclampsia puerperal y por sobrecarga sistdlico del ventriculo izquierdo (trasnornos
de la repolarizacién ventricular con T invertida en (DI, DII,DIII,AVF,V5, V6 ) y soplo
sistélico grado IV / VI. GiPo Ao. APF: no existe esta enfermedad en el resto de los
miembros de su familia.

EXAMEN FISICO
Piel y mocosas: normocoloreadas.

Tiroides: palpable, tamafio normal, consistencia normal, movible, no doloroso a la
palpacion.

Aparato respiratorio: expansibilidad toracica disminuida, no estertores. Fr: 18 x
minutos.

Aparato cardiovascular: ruidos bradicardicos, soplo sistélico grado IV/ VI.
TA: 120 - 70 mmHg. Fc: 80 x min.

Abdomen: (tero gravido, feto en dorso izquierdo, MFR normal, altura uterina 35 cm,
cefalico, FCF-144 x min.

No es posible precisar visceromegalia.

Aparato genital: presenta secuelas de intervencién quirdrgica realizada a los 13
afios de edad en el clitoris por hipertrofia de este debido a la HAC.
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Miembros inferiores (MI1): ligeramente edematosos con linfedema en MI y region
pélvica

SNC: no signos de focalizacion neuroldgica, ubicadas en tiempo, espacio y persona.

EXAMENES REALIZADOS

Hto: 37, 2 Vol %, Hb: 12,4 gxdl., PTG: (Ayuno-4.5 milimol / L, 2horas
después 7.0 milimol / L).

Coagulograma: Coagulo retractil, Ts: 1.30min, Tc: 8.0 min.
Plaguetas: 250 x 10°/ L,

TTK (c-13 seg, p-14 seqg.), TPT (c- 13 seqg, p-15 seqg.)

Creatinina: 45 milimol / L. Proteinas totales: 51.1 / L.

Rx de térax: Ligero aumento de la silueta cardiaca, no otras alteraciones.
Rx de cadera: Necrosis aséptica de la cabeza del fémur (bilateral)
Fosfatasa Alcalina: 513. Acido Urico: 191.3

TSH: 3.1 mn / L (0.27 - 3.75)

ACTH: 1.88 pmml / L (1.6 - 13.9)

Ultrasonido ginecolégico: feto Unico, cefalico, DBP 93mm, CC: 336 mm,
CA: 358 mm, para 3500-3600g

LF: 74 mm, LC: presente, LA: Normal.
Placenta: anterior y findica, maduracion (grado III).

PF: 3608g (90 - 97 percentil).

CONDUCTA ANESTESICA

Luego de discutir en grupo multidisciplinario (Ginecélogos, neonatdlogos,
intensivistas, endocrinos y anestesidlogos) y al tener en cuenta lo antes escrito se
tomo la decisién de administrar anestesia epidural, con clasificacion de la American
Society of anesthesia (ASA III) y riesgo quirargico malo, previa administracion en
preoperatorio inmediato de hidrocortisona 100 mg IV, Cefazolina (1gr) profilactico a
los 30 min antes de la cirugia.

Intraoperatorio

Oxigeno suplementario con mascara a 3L/min. Se administré 5 ml/Kg de peso de
clorosodio al 0.9 %, como relleno vascular previo a la anestesia. Sighos vitales
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normales. Se coloco la paciente en posicién lateral izquierda. Se realizd antisepsia de
region sacrolumbar con agua, jabon y alcohol - hibitane. Se colocé pafo de campo y
se localizé espacio intervertebral Ls - L 4, se introdujo trécar de Tuohy -No. 17 y se
llegd al espacio epidural por la técnica de pérdida de la resistencia. Se administré
bupivacaina al 0.5 % (75 mg) y fentanil 100 ug, alcanzando nivel Djio.

Pasado 15 minutos se produjo el nacimiento y una vez seccionado el cordon
umbilical, se administré oxitocina 10 UI. Posteriormente se repitié la dosis a los

20 minutos de la primera. Se administré 1000 ml de cloro sodio al 0.9 %, diuresis de
70 ml / h.

TA: 140-90 a 130 - 70 mmHg. Fr: 18220 / min. Fc: 55 a 70/ min.

Apgar: 9 -9 al nacimiento y a los 5 min. Feto femenino. Peso de 3000g.
Postoperatorio inmediato

signos vitales normales y sin complicaciones. Se administrd hidrocortisona 100 mg IV.
Postoperatorio mediato

La paciente presenté signos de pre-eclampsia puerperal que resolvio
espontdneamente a las 72 horas del puerperio.

Por las caracteristicas de la paciente y sus antecedentes fue enviada a la Unidad de
Cuidados Intensivos y al cuarto dia del puerperio se trasladé a la sala de
hospitalizacion. El alta hospitalaria fue a los siete dias del puerperiosin
complicaciones.

DISCUSION

El déficit de 21-hidroxilasa es la forma mas frecuente y mas estudiada de HAC (> 95
%) y por ello, se considera como sindnimo de esta afeccién. Globalmente es la mas
frecuente de las enfermedades metabdlicas hereditarias, con una incidencia en las
formas clasicas que oscila entre 1:10 000 y 1:15 000, y en las no clasicas alrededor
de 0,1 % (1:1000) de la poblacién general.®

Segun Labarta y cols 19, la existencia de formas no clasicas de HAC secundarias a
deficiencia de la enzima 21 hidroxilasa fue comunicada por primera vez por Balieu y
otros, en mujeres adultas con cierto grado de hirsutismo, acné e infertilidad. En estas
mujeres se demostré la existencia de un hiperandrogenismo supresible desde los
puntos de vista clinico y analitico, tras la administracién de glucocorticoides. El
estudio posterior de familias afectadas permitié identificar otros miembros afectos de
formas atenuadas o de presentacion mas tardia.

Se concluye que esta afeccién constituye un alto riesgo anestésico. La conducta
anestésica en la literatura es muy limitada; pero se impone la valoracién
individualizada de cada paciente, que evaluada por un grupo multidisciplinario se
colegie la toma de decisiones para poder lograr resultados satisfactorios.
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