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Resumen

Introduccion. El hiperandrogenismo se define como el sindrome clinico resultante de un exceso de an-
drégenos circulantes, bien por un exceso en su produccién como por un aumento en la sensibilidad de
sus receptores a los mismos.

Etiologia. Puede ser de origen ovarico, suprarrenal o exdgeno. La causa mas frecuente es el sindrome de
ovario poliquistico, caracterizado por alteraciones menstruales, hiperandrogenismo clinico y/o biogquimico
y morfologia poliquistica ovérica. Dentro de las causas adrenales, las hiperplasias suprarrenales congéni-
tas, heredadas de forma autosémica recesiva se caracterizan por déficits enzimaticos en la cadena de
sintesis del cortisol con el resultado de una elevacion de los precursores a la enzima deficitaria.

Manifestaciones clinicas. Clinicamente cursan con insuficiencia adrenal y signos de virilizacion.

Diagnéstico. Se basa en la demostracion de niveles elevados de andrdgenos y establecer el origen del
mismo.

Tratamiento. El tratamiento varia en funcion de la causa del hiperandrogenismo.

Abstract

Diagnostic protocol for adrenal hyperandrogenism

Introduction. Hyperandrogenism is defined as the clinical syndrome resulting from excess circulating
androgens, either due to an excess production or to an increase in androgen receptor sensitivity.

Aetiology. The condition can have an ovarian, adrenal gland or exogenous origin. The most common
cause of the condition is polycystic ovary syndrome, characterised by menstrual disorders, clinical and/
or biochemical hyperandrogenism and polycystic ovarian morphology. Among the adrenal causes,
congenital adrenal hyperplasia (through autosomal recessive inheritance) is characterised by enzyme
deficits in the cortisol synthesis chain resulting in an increase in precursors to enzyme deficiency.

Clinical features. Patients clinically progress with adrenal insufficiency and signs of virilisation.

Diagnosis. Diagnosis is based in the detection of high levels of androgens and in the establishment of its
origin.

Treatment. The treatment varies according to the cause of the hyperandrogenism.

Introducciéon

ovirico, suprarrenal o exdgeno. Los andrégenos suprarrena-
les principales son la dehidroepiandrosterona (DHEA) y la
DHEA sulfato (DHEA-s), que se sintetizan a nivel suprarre-

El hiperandrogenismo se define como el sindrome clinico
resultante de un exceso de andrdgenos circulantes, bien por
un exceso en su produccién como por un aumento en la sen-
sibilidad de sus receptores especificos. Puede ser de origen
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nal en mis de un 90% y en testes y ovarios en menos del
10%. Su secrecién estd regulada por la hormona adrenocor-
ticotropa (ACTH). La actividad androgénica de la DHEA y
DHEA-s es baja, pero son convertidas en las glindulas adre-
nales y en los tejidos periféricos a androstendiona y testoste-
rona, que son las responsables de las manifestaciones clinicas.



PROTOCOLO DIAGNOSTICO DEL HIPERANDROGENISMO ADRENAL

Etiologia

Las causas de hiperandrogenismo pueden ser de origen su-
prarrenal, ovarico o exégeno (tabla 1). Las causas adrenales
incluyen principalmente la adrenarquia precoz, los déficits
enzimidticos de la esteroidogénesis adrenal y los tumores o
masas adrenales virilizantes.

La adrenarquia prematura se define por la aparicién de
vello pubico o axilar antes de los 8 afios en nifias y de los 9
afios en los varones, sin otros signos de virilizacién ni de
inicio de desarrollo puberal. Es mds frecuente en las nifias
que en los nifios, y habitualmente no es progresiva.

Las hiperplasias suprarrenales congénitas (HSC) son en-
fermedades monogénicas, que se transmiten de forma auto-
sémica recesiva, caracterizadas por deficiencias enzimdticas
de la 21a-hidroxilasa, la 11f3-hidroxilasa o la 3B-hidroxieste-
roidedeshidrogenasa. Los casos de inicio precoz en la infancia
obedecen a defectos ezimiticos graves y clinicamente se carac-
terizan por insuficiencia suprarrenal primaria y grados varia-
bles de virilizacién. En el caso del déficit de 11p-hidroxilasa
asocia hipertensién arterial. Los casos de inicio tardio o «no
cldsicos» son resultado de defectos leves y suelen presentarse
en la etapa peripuberal. En estos cuadros de inicio tardio, el
defecto enzimdtico limita la secrecién de cortisol, lo que
conlleva como mecanismo compensador un aumento de la
secrecién de ACTH que consigue mantener una secrecién
normal de cortisol pero da lugar a un exceso de los compues-
tos previos al paso enzimdtico bloqueado (figura 1 del proto-
colo sobre pruebas funcionales) que a su vez se derivan a la
sintesis de hormonas virilizantes.

Los tumores adrenales son infrecuentes, habiéndose des-
crito una mayor incidencia para los carcinomas que los ade-
nomas. Los carcinomas adrenales son habitualmente tumo-
res de gran tamafio, crecimiento rdpido y con frecuencia
producen también exceso de cortisol. La hiperplasia supra-

TABLA1
Causas de hiperandrogenismo

Causas suprarrenales
Primarias
Adrenarquia prematura
Tumores adrenales: adenomas, carcinomas
Hiperplasia adrenal bilateral macronodular
Secundarias
Hiperplasia adrenal congénita
Déficit de 21 alfa hidroxilasa
Déficit de 11 beta hidroxilasa
Déficit de 3 beta-hidroxiesteroide deshidrogenasa
Sindrome de Cushing ACTH dependientes
Sindrome de resistencia primaria a glucocorticoides

Causas ovaricas
Sindrome de ovario poliquistico

Tumores ovaricos: luteomas, quistes tecaluteinicos, tumores de Krukenberg, tumores
secretores de andrdgenos, hipertecosis ovérica

Otras

Farmacos: glucocorticoides, metopirona, danazol, progestagenos, andrégenos,
fenotiazinas, difenilhidantoina,...

Gestacion: deficiencia de aromatasa placentaria, deficiencia de P450 oxidoreductasa

rrenal macronodular bilateral suele acompaifiarse también de
hipercortisolismo clinico y/o bioquimico.

Una causa poco frecuente es el sindrome de resistencia a
glucocorticoides, en los que se producen mutaciones inacti-
vadoras en el gen que codifica el receptor de glucocorticoi-
des y se acompaiia de resistencia a las acciones del cortisol a
nivel tisular. Esto conlleva un aumento compensador en la
secrecién de ACTH vy, por consiguiente, de glucocorticoides
y andrégenos. Las manifestaciones clinicas son muy varia-
bles, desde cuadros asintomdticos hasta cuadros de hipercor-
tisolismo e hiperandrogenismo mds o menos grave.

Dentro de las causas oviricas, la mds frecuente (mds del
95% de los casos) es el sindrome de ovario poliquistico. Cli-
nicamente se define por la presencia de hiperandrogenismo
clinico y/o bioquimico, disfuncién ovulatoria (oligomeno-
rrea con anovulacién crénica) y morfologia ovérica de poli-
quistosis. Es necesaria la presencia de dos de las tres manifes-
taciones para establecer el diagnéstico. Con frecuencia se
asocian alteraciones metabélicas como la obesidad, la resis-
tencia a la insulina —con alteracién del metabolismo hidro-
carbonado— y anomalias en la regulacién de la presion arte-
rial. Asimismo se ha descrito en estas pacientes un riesgo
aumentado de esteatosis hepitica no alcohdlica y sindrome
de hipoventilacién-obesidad.

Manifestaciones clinicas

La clinica del hiperandrogenismo adrenal varia segin la edad
de presentacién y el sexo del paciente.

En pacientes prepuberales, el exceso de andrégenos pro-
voca un aumento en la velocidad de crecimiento, con madu-
racién esquelética y fusién epifisaria precoz, que conlleva
una talla adulta disminuida. En los nifios, la virilizacién se
manifiesta como un aumento de tamafio del pene, crecimien-
to de vello en zonas andrégeno-dependientes, agravamiento
de la voz y desarrollo precoz de caracteres sexuales secunda-
rios. En las nifias, el exceso de andrégenos causa hirsutismo,
acné y clitoromegalia.

En las mujeres adultas, el hirsutismo es la manifestacién
clinica principal del exceso de andrégenos y estd presente en
un 5-10% de las mujeres en edad fértil. Se define como la
presencia de vello terminal en la mujer en zonas de localiza-
ci6n tipicamente masculina y que son de dependencia hormo-
nal. Es diferente de la hipertricosis, que es el aumento de vello
en zonas normales en la mujer. La severidad o grado de hirsu-
tismo se evalia mediante la Escala de Ferriman-Gallway, en la
que se puntia de 0 a 4 (desde la inexistencia de pelo terminal
hasta un aspecto completamente masculino) en 9 zonas del
cuerpo andrégeno-dependientes: bigote, barbilla, zona inter-
mamaria, abdomen, linea alba, brazos, muslos, espalda y region
lumbar. Se considera patolégica una puntuacién mayor de 8.

Otras manifestaciones clinicas del hiperandrogenismo
son los trastornos menstruales (oligomenorrea 0 amenorrea),
acné, seborrea, alopecia frontal y signos de virilizacién/des-
feminizacién como clitoromegalia, disminucién de las ma-
mas, pérdida de hibito ginecoide y agravamiento de la voz).

En los varones, el impacto clinico del exceso de andrége-
nos es escaso. Sin embargo, puede acompafiarse de inhibi-

Medicine. 2016;12(14):816-9 817



Download English Version:

https://daneshyari.com/en/article/3808712

Download Persian Version:

https://daneshyari.com/article/3808712

Daneshyari.com


https://daneshyari.com/en/article/3808712
https://daneshyari.com/article/3808712
https://daneshyari.com

