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Matías de 4a 1m derivado de La Rioja por HTA 
severa



� RNT/PAEG 39 sem/3200gr

� Embarazo controlado

� Cesárea por falta de progresión

� Mamá sana 24a, embarazada de 7m

Papá  sano 26a, sin contacto con el niño � Papá  sano 26a, sin contacto con el niño 

� Abuela DBT II



� Desde los 2a aumento del tamaño peneano e 
hipertricosis

� Desde hace 2m ganancia excesiva de peso (4 
kg)

� Acné� Acné

� Sudoración con mal olor

� HTA detectada en control de salud

� Medicado con enalapril desde hace 4 días sin 
respuesta



� Acné generalizado en cara, dorso y tórax

� Hirsutismo

� Acantosis nigricans

� Facies redondeadas

G3 Vp3 Testes 5/5� G3 Vp3 Testes 5/5

� Peso 26.8 kg   Z 4.18

� Talla 117.5 cm   Z 3.44

� TA 150/100 (Pc 95 110/68)



� Laboratorio: Cr 0.59 U27 EAB 7.51/45/40.1/15.7 
Na 142 K 2.4 Cl 94

� Ecocardiograma: hipertrofia de VI a predominio 
septal

� Indice microalbuminuria/cretininuria (RAC): 110 
mg/g crmg/g cr

� Ecografía abdominal: voluminosa formación 
suprarrenal izquierda que impronta sobre el 
riñón ipsilateral, descendiendo al riñón 
mencionado con plano de clivaje con el mismo. 
HIGADO: se observan 3 imágenes nodulares de 
aspecto sólido isoecoicas en segmentos V y VI.



� TAC: se observa masa en topografía 
suprarrenal izquierda polilobulada sólida 
heterogénea con calcificaciones groseras. 
Mide: 8.8 cm x 7.6 cm x 7.2 cm. Defecto de 
relleno a nivel de vena renal izquierda y en la relleno a nivel de vena renal izquierda y en la 
VCI en relación a trombo neoplásico 





HTA SEVERA CON 
DAÑO DE ORGANO 

BLANCOBLANCO

� HIPERCORTISOLISMO (Sindrome de Cushing)
� HIPERALDOSTEROLISMO

� VIRILIZACION 



� Cortisol 29.2 mcg/dl (VN 7-23 mcg/dl)

� ACTH 5.97 pg/ml (VN 5-46 pg/ml)

� CLU 622.8 mcg/24 hs (VN 25-75 mcg/24 hs)

� SDHEA 4920 ng/ml (VN Pc 97.5 2277.1 ng/ml)

Dihidrotestosterona 61.1 pg/ml (VN<50 pg/ml)� Dihidrotestosterona 61.1 pg/ml (VN<50 pg/ml)

� Aldosterona 961.1 pg/ml (VN 26-770 pg/ml)





� CORTEZA:
� Adenomas: la > no funcionantes

� Carcinomas: 0.2-0.3 casos nuevos por un millón de niños 
al año

MEDULA:� MEDULA:
� Feocromocitomas: secretan catecolaminas. Sólo el 10% se 
detecta en niños. Mas frecuente entre 6-14 años



TUMOR CORTICOADRENAL 

QUE CUMPLE CRITERIOS DE 

TUMOR CORTICOADRENAL 

QUE CUMPLE CRITERIOS DE 

MALIGNIDAD



-Incidencia:0.2-0.3 nuevos casos por millón/año
-Mas frecuente Cushing+virilización
-Esporádicos o asociados a sindromes genéticos
-Promedio de edad 15.7
-Predominio femenino (3.6/1)
-54% secreta al menos dos hormonas
-Tasa de sobrevida 5a: 46%



-3-6% de todos los carcinomas
-58 niños
-3-6% de todos los carcinomas
-58 niños
-Promedio edad 3a
-Predominio femenino (2.3/1)
-80% virilización
-1.3% bilateral



-Tumores adrenales: 0.05-0.5% de todos los tumores pediátricos
-Desde enero 1995 hasta febrero 2006
-Edad media: 7.3a
-100% HTA
-1 Bilateral-1 Bilateral
-4 adrenocorticales (1 carcinoma)
- Incidencia: 0.3-0.38/millón por año



-Pronóstico
-Clasificación AP: Weiss
-Tratamiento en pacientes con MTS
-Quimioterapia
-Estudio molecular: factores genéticos de riesgo



� Neoplasias corticosuprarrenales
(carcinomas)(carcinomas)

� Hiperplasia suprarrenal congénita



� Primario

� Secundario (+ SRAA)



� Exógeno

� Endógeno



80% HTA80% HTA



� Aumento de la produción angiotensinógeno

� Actividad mineralocorticoide

� Estimulación SRAA

� Aumento de la reactividad vascular a los 
vasoconstrictoresvasoconstrictores

� Aumento  de la sensibilidad de los R beta-
adrenérgicos a las catecolaminas

� Supresión de los sistemas vasodilatadores

� Aumento del gasto cardiaco y del tono vacular



� Laboratorio

� CLU 

Prueba de supresión con DXM� Prueba de supresión con DXM

� Imágenes



� Reducir el cortisol a valores normales

� Encontrar y eliminar la causa

Ketoconazol� Ketoconazol

� Anti HTA




