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Resumen

Objetivos: La enfermedad de Addison es la insuficiencia adrenal primaria. Ello determina aumento
de secrecion de ACTH y melanodermia. El aumento de ACTH podria hacerse auténomo, surgiendo
hiperplasia o adenoma hipofisario, similar al sindrome de Nelson, o bien podria tratarse de un
aumento de ACTH auténoma, independiente de la insuficiencia adrenal, donde falta el
hipercortisolismo por ausencia de respuesta suprarrenal. Se presentan 2 casos de hiperproduccién
de ACTH en el contexto de enfermedad de Addison autoinmune tratada, circunstancia que podria
considerarse un sindrome de Nelson, o bien una hiperfuncion hipofisaria primaria de ACTH
concomitante.

Métodos: En el curso de 10 afios se han diagnosticado 2 casos de enfermedad de Addison
autoinmune con persistencia de la semiologia clinica tras tratamiento sustitutivo. Con vistas a definir
un buen nivel de supresion de la ACTH se solicitaron controles de dicha hormona, que persistian
elevados con el tratamiento adecuado con hidrocortisona. Tras ello se practica RNM de silla turca,
estudios generales para descartar produccion ectopica de ACTH y evolucidén clinica.

Resultados: Caso primero: Varon de 34 afos, que en el afio 2003 fue diagnosticado de enfermedad
de Addison en base a melanodermia, hipotension, hiponatremia, ACTH elevada, cortisolemia muy
baja y test de estimulacion prolongada con ACTH negativo. En el curso evolutivo, con dosis de 40 mg
al dia de hidrocortisona y mineralcorticoides los niveles de ACTH se mantenian por encima de 300
pg/ml (valores normales hasta 50). Ello motivé controles periddicos de ACTH, con elevaciones
progresivas llegando hasta 996 pg/ml, con el resto de hormonas hipofisarias normales. En dicho
momento una RNM de silla turca revela un microadenoma hipofisario. Dado que el inico efecto
esperado del aumento de la ACTH es la melanodermia se ha decidido seguimiento periodico de
ACTH y RNM sin observarse alteraciones clinicas hasta el momento actual. Caso segundo: Mujer de
60 anos, que fue diagnosticada 5 afios antes de enfermedad de Addison autoinmune, precedida de
hipotiroidismo primario unos 10 afios, en un contexto clinico de sindrome de fatiga cronica. Por
persistencia de dicha clinica con el tratamiento sustitutivo se practicé ACTH que fue de 1.250 pg/ml,
tras lo cual una RNM de la silla turca no demostro alteraciones a nivel de la misma. La radiografia
de toérax, eco abdominal, perfil bioquimico general y seguimiento clinico durante dos anos no han
detectado hasta estos momentos neoplasia que explicase de modo ectopico la elevacion de la ACTH,
por lo que se asume hiperplasia hipofisaria productora de ACTH.
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Discusion: Existe un caso publicado en Medline y es sugerido en muchos estudios que la disfuncién
suprarrenal autoinmune podria condicionar el sindrome de Nelson. Los 2 casos detectados por
nosotros sugieren que es mas frecuente que lo descrito en la literatura.

Conclusiones: 1. El sindrome de Nelson fue habitual presentacion clinica tras la adrenalectomia
bilateral realizada para el tratamiento del sindrome de Cushing enddgeno y explica la presentacion
clinica tras la adrenalectomia autoinmune de estos casos. 2. Otras explicaciones son la coexistencia
con la insuficiencia adrenal de una produccion hipofisaria de ACTH auténoma o produccién ectoépica
de ACTH. 3. La actitud a seguir en ausencia de alteracion de otras hormonas hipofisarias que la
ACTH o cuadros compresivos hipofisarios no esta definida.
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