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Introduccion

El abordaje terapéutico en pacientes afectos de for-
mas clasicas de hiperplasia suprarrenal congénita
(HSC) requiere un ajuste preciso de la dosis de hi-
drocortisona que evite la hiperproduccion androgeé-
nica sin provocar los efectos deletéreos de las do-
sis excesivas de glucocorticoides.

Objetivo

Evaluar el crecimiento desde el nacimiento a la talla
adulta en pacientes afectos de HSC forma cléasica
por déficit de 21-hidroxilasa y estudiar su relacion
con la dosis de glucocorticoides recibida.

Pacientes y métodos

Estudio multicéntrico longitudinal y retrospectivo de
pacientes afectos de HSC forma clasica por déficit
de 21-hidroxilasa con fecha de nacimiento posterior
al 31-12-1980. Centros hospitalarios: Hospital Uni-
versitario Vall de Hebron, Hospital de Murcia y Hos-
pital de Pamplona.
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Evaluacion de parametros auxoldgicos, clinicos y
analiticos cada seis (+ 2) meses de vida desde na-
cimiento a talla adulta. Programa Auxolog (http://
www.estudiosdecrecimiento.es/software.html). Estu-
dio de patrones de crecimiento en diferentes perio-
dos: 0-3 anos; 3 anos-Inicio del brote puberal y bro-
te de crecimiento puberal. En cada grupo de edad
se clasificé a los pacientes en funcion de la dosis de
hidrocortisona recibida 10-12; 12-15; 15-18; >18
mg/m?/dia. Programa estadistico SPSS 20.0.

Resultados

Estudio de 45 pacientes a talla final (34 sexo feme-
nino). Treinta y cinco con perdida salina y 10 forma
virilizante simple (todas de sexo femenino).

Estadios madurativos: muy temprano 11 (6 nifias y
5 nifios), temprano 9 (7 nifias y 2 nifios), intermedio
10 (9 nifas y 1 nifio), tardio 10 (9 nifias y 1 nifo) y
muy tardio 5 (3 nifias y 2 nifos).

El promedio de la talla final en las pacientes de sexo
femenino fue de 156,5 = 5,5 cm (168,5-139,1) y en
el sexo masculino de 167,3 = 7,9 cm (185,1-157,8).

El Z-score de talla final fue de -1,56 + 1,03 en pa-
cientes con pérdida salina y de -1,19 + 0,86 en pa-
cientes con forma virilizante simple. Sin observarse
diferencias estadisticamente significativas.

El Z-score de talla final de acuerdo al grupo madu-
rador fue de -1,96 + 0,67 en los muy tempranos,
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Tabla 1. Z-score de la talla y dosis de hidrocortisona en diferentes momentos del crecimiento.

2 ainos Talla
Edad 1 ano 3 anos 7 ahos | Prepuberal | de brote T. Final final -T
puberal parental
SDS Talla -1,98+1,4 |-1,35+1,081|-0,67 +1,20/-0,61 + 1,22 |-0,73 + 1,15|-1,48 + 1,00 |-0,82 + 1,19
(0,57; -6) (2,22; -3,45) |(1,92; -3,19)|(1,87; -2,9) |(1;69; -3,89) |(1,11; -4,14) |(2,32; -3,37)
Muieres -1,76 £ 1,34 |-1,29 + 1,18 |-0,70 £ 1,17|-0,69 + 1,17 |-0,82 + 1,15|-1,39 + 0,86 |-0,86 + 0,96
) (0,57;-4,5) |(2,22;-3,45) |(1,92; -3,19)((1,87;-2,9) |(1,16; -3,89) |(0;35; -4,1) |(1,03; -2,42)
Hombres -2,52 + 1,48 |-1,52 + 0,77 |-0,56 + 1,34|-0,35 + 1,42 |-0,46 = 1,17 |-1,74 + 1,37 |-0,62 + 2,00
(-0,59; -6,04)|(-0,13; -2,66)|(1,38; -2,57) |(1,80; -2,6) [(1,69; -2,49) |(1,1;-3,5) |(2,3; -3,4)
Dosis
hidrocor- 2156+£48 |[194+41 |[19.6+36 (169+46 (16,147
tisona (37,7, 13,7) |(30,8; 10) |(26,3; 10,6) ((33; 7,6) (25; 6,6)
(mg/m?/dia)

SDS: standard deviation score (Z score). Valores: media + DE (max; min).

-1,51+ 1,33 en los tempranos, -1,22 + 0,66 en los
intermedios, -1,33 = 1,36 en los tardios y de -1,17 =
0,40 en los muy tardios. Observandose valores sig-
nificativamente inferiores en los maduradores muy
tempranos comparado con los intermedios y los
muy tardios.

Al analizar por separado cada una de las graficas
de crecimiento se identificaron cinco patrones di-
ferentes de crecimiento:

1. Crecimiento distorsionado en pubertad: cinco
nifas y un nifio (N=6).

2. Aceleracion de velocidad de crecimiento (brote
adrenal) entre los 6 y los 8 aflos de vida con
pubertad normal: en un nifio y una nifia (n= 2).

3. Aceleracion de velocidad de crecimiento (brote
adrenal) entre los 6 y los 8 afios de vida con
pubertad distorsionada: en 10 nifias y 5 nifios
(n=15; 33,3 %).

4. Crecimiento normal: en 12 nifias y 2 nifios (n=14).

5. Pérdida durante los 3 primeros afios de vida
con pubertad normal: en 5 nifias y 2 nifios (n=7,
todos ellos con pérdida salina)

El Z-score de talla final en cada uno de los distintos
patrones de crecimiento fue de: -1,57 + 1,28 en el
patrén 1; -1,43 + 0,37 en el patrén 2; -2 £ 1,01 en
el patron 3; -0,75 £1,07 en el patron 4y -1,84 + 0,59
en el patron 5.

Patrones segun sexo: El 45% (n=5) de los nifios
presentaron un patron 3 de crecimiento frente al
29,4% de las nifias. Presentaron crecimiento normal
(patrén 4) 2/11 nifios frente a 12/34 de las nifias.

En relacién a la dosis de corticoides recibida, de
32 pacientes se dispone de datos en cada visita de
seguimiento.

No se observo correlacion significativa entre la dosis
de corticoide y Z-score de talla en ninguno de los tem-
porales puntos analizados. Cinco pacientes recibie-
ron dosis de corticoides elevadas durante todo su se-
guimiento y presentaron crecimiento normal (>15 mg/
m?/dia). Sin embargo, aquellos pacientes que recibie-
ron dosis >18 mg/m?/dia presentaron velocidad de
crecimiento significativamente inferior en los primeros
3 afios de vida 'y a los 2 afos de inicio de pubertad.

Conclusiones

e Los pacientes de nuestro estudio presentan
globalmente una pérdida de talla en el primer
afo de vida con recuperacion parcial hasta el
inicio de la pubertad pese a las dosis elevadas
de hidrocortisona.

e En pubertad la disminucion de la dosis de hi-
drocortisona no consigue evitar la pérdida de
z-score de talla con respecto al inicio de la pu-
bertad. Aunque dosis superiores a 18 mg/m?/
dia se correlacionan con peor talla final.

e Enpubertad la pérdida de talla se produce fun-
damentalmente en 2% fase de brote de creci-
miento puberal.

* No se observaron diferencias en la talla final en
funcion de la presencia o no de pérdida salina.

e Esfundamental la observacion de los patrones
de crecimiento durante el seguimiento de los
pacientes con HSC. Una aceleracion de la ve-
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locidad de crecimiento prepuberal puede con-
dicionar una pérdida de talla final.
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