v"  HSC clasica sin pérdida salina o virilizante v' Para sustituir al cortisol, se utiliza hidrocortisona ", Hospital General Universitario waedsH
simple: las glandulas suprarrenales producen (Hidroaltesona®) oral. savacg @regorio Maranon Hospitales sin Humo

aldosterona pero no suficiente cortisol vy

. . v’ Par ituir a la al ron iliz
demasiado andrégeno. Es una enfermedad ara sustituir a |a aldosterona, se utiliza

. . fludrocortisona (Astonin®) oral.
menos grave pero que precisa tratamiento. ( )

GUIA PARA FAMILIARES Y
PACIENTES CON

v’ Otras formas: existen formas leves cuyos
sintomas aparecen en la infancia tardia o
adolescencia.

¢COMO SE LLEGA AL DIAGNOSTICO?

v El Cribado Neonatal, que se realiza mediante las

HIPERPLASIA SUPRARRENAL
. CONGENITA

Las nifas virilizadas, precisardn cirugia para

pruebas del talén, permite detectar cifras correccion de los genitales.
elevadas de 17hidroxiprogesterona (170HP).

EN SITUACIONES DE ESTRES...

DETECCION PRECOZ DE ENFERMEDADES
ENDOCRINO METABOLICAS EN RECIEN NACIDOS

v" El cuerpo humano normal en situaciones de
Laboratorio Cribado Neonatal

estres (traumatismo, accidente, cuadro Hospital General Universitario Gregorio Marafidon

Deteccion precoz
de enfermedades

endacfing metabolicas infeccioso, vomitos, diarrea, fiebre elevada),

en recién nacidos
—_—

aumenta la produccidn de cortisol, por tanto, en
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, . L. de insuficiencia suprarrenal. Dra. M. Sanz Fernandez TCAE:
v' Ademds, el estudio genético molecular
. . , , Dra. M. Mora Sitja D2. M. A. Galisteo
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v" Se aconseja que lleven una placa identificadora . .
. . Dra. L. Carrascén Glez-Pinto
¢TIENE TRATAMIENTO? para tener en cuenta esta urgencia y evitar que

se produzca una insuficiencia suprarrenal.
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¢QUE ES LA HIPERPLASIA SUPRARRENAL . o
= Cortisol (glucocorticoides): Ayuda al cuerpo a

CONGENITA (HSC)? ¢CUALES SON LOS EFECTOS DE LA HSC EN

combatir la enfermedad y el estrés. También se

, LOS NINOS?
encarga de mantener el nivel adecuado de

glucosa en la sangre y la tensién arterial.

v' La hiperplasia suprarrenal congénita (HSC) es Depende del género y del grado de deficiencia (leve

Aldosterona (mineralcorticoides): Mantiene el

una enfermedad que afecta a las glandulas o grave). Existen varias formas de HSC:

suprarrenales. balance adecuado de sal y agua en el cuerpo.

= Testosterona (andrégenos): Responsables del v HSC clasica con pérdida salina: Es la forma mas
v' Hiperplasia, significa “excesivamente grande”. desarrollo de las caracteristicas fisicas grave. Las glandulas suprarrenales no producen
masculinas. cortisol ni aldosterona (la hormona que retiene

v' Congénito, quiere decir que esta presente desde

sal en el cuerpo) y producen demasiado

el nacimiento. i j icienci . .
La HSC se caracteriza por una insuficiencia en la andrégeno (hormona masculina).

produccion de cortisol y/o aldosterona, y por

¢QUE SON LAS GLANDULAS una excesiva produccion de andrégenos Los nifios tendran un aspecto normal al nacer.
SUPRARRENALES? / — \/ — \ Las primeras sefales de HSC son pérdida de
H H peso, problemas de alimentacidon y vomitos.

v Son dos gldndulas que estan colocadas encima 17 0HP 1117 0HP Perderdn sal y agua a través de la orina.

de los rifiones.

~ =k
S Las nifias, ademas, presentan los genitales con
v" Producen hormonas que son muy importantes un aspecto masculinizado. Sin embargo, estos
para el organismo. Estas hormonas son de tres = bebés son de sexo femenino y poseen vagina,
tipos: Lml | convm | \% Utero y ovarios.

idsstsrons Es importante detectar y tratar precozmente

¢POR QUE SE PRODUCE LA HSC? esta afeccion para evitar los problemas de la
/ pérdida de sal (deshidratacidn) y en las nifias
muy virilizadas evitar la asignacién incorrecta de

La HSC ocurre cuando una enzima llamada género.

21hidroxilasa (210H), falta o no funciona
correctamente, como consecuencia del mal

Cortisol

C

Testosterona

<

funcionamiento de los genes que la codifican.

v’ El trabajo de esta enzima es ayudar a producir
cortisol y aldosterona en las glandulas
suprarrenales.



