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PALABRAS CLAVE Resumen Presentamos un caso de una urgencia médica poco frecuente con multiples factores
Insuficiencia de riesgo y causa de alta mortalidad cuando no se diagnostica y trata oportunamente. Conocery
suprarrenal; vincularse con la descripcion de este caso puede ayudar a la comunidad cientifica a prepararse
Urgencias; ante situaciones infrecuentes como esta. Se trata de una paciente de 48 afios con antecedente
Enfermedades del de sindrome poliglandular autoinmune en tratamiento con corticoides, quien consulto por aste-
sistema endocrino; nia, adinamia, debilidad y polidipsia. Clinicamente se identifico hipotension, hipoglucemia,
Arritmias cardiacas. alteraciones hidroelectroliticas, desequilibrio acido base, hormona tiroestimulante (TSH) ele-

vada con tiroxina libre (T4L) disminuida y paratohormona (PTH) baja. Se considero el curso de
una crisis adrenal por lo cual ingresé en UCI. Durante su estancia en la unidad de cuidados inten-
sivos (UCI), presentd un bloqueo cardiaco avanzado que requirié implante de marcapasos con
adecuada evolucion. La crisis adrenal es una condicion poco frecuente, el diagnostico requiere
de un alto indice de sospecha aun cuando se conoce el antecedente de insuficiencia suprarre-
nal, se debe indagar minuciosamente acerca de los antecedentes, manifestaciones clinicas,
adherencia a terapia con corticoides, realizar un examen fisico completo y solicitar estudios
paraclinicos pertinentes para una evaluacion integral, reconocer que el bloqueo cardiaco puede
ser refractario a la terapia con esteroides y requerir soporte eléctrico puede ser fundamental
para la sobrevida del paciente.
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Endocrine emergencies in the intensive care unit: Autoimmune polyglandular
syndrome with adrenal crisis and advanced heart block: a case report

Abstract We present a case of a rare medical emergency with multiple risk factors and seve-
ral causes, with high mortality when not diagnosed and treated in a timely manner. Knowing
and linking to the description of this case can help the scientific community prepare for rare
situations like this. This is a 48-year-old patient with a history of polyglandular autoimmune syn-
drome under treatment with corticosteroids, who consulted for asthenia, adynamia, weakness
and polydipsia. Clinically, hypotension, hypoglycemia, hydroelectrolyte disturbances, acid-base
imbalance, elevated thyroid stimulating hormone (TSH) with decreased free thyroxine (T4L) and
low paratohormone (PTH) were identified. An adrenal crisis was diagosticated and was admitted
to the ICU. During her stay in the intensive care unit (ICU), she presented with an advanced
cardiac block that required a pacemaker implant with appropriate evolution. Adrenal crisis is
a rare condition, diagnosis requires a high rate of suspicion even when the history of adrenal
insufficiency is known. It is necessary to investigate thoroughly the history, background, clinical
manifestations, adherence to corticosteroid therapy, perform a complete physical examination
and request relevant paraclinical studies for a comprehensive evaluation. Recognize that car-
diac block may be refractory to steroid therapy and require electrical support may be essential
for patient survival.

© 2024 Asociacion Colombiana de Medicina Critica y Cuidado Intensivo. Published by Elsevier

Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

En la unidad de cuidado intensivo (UCI), las emergencias
endocrinas son condiciones que se presentan en pacientes
criticamente enfermos ya sea como causa principal que con-
dujo el ingreso en UCI o secundaria a otras enfermedades
criticas’. El reconocimiento temprano influye significativa-
mente en el resultado y el prondstico?.

La crisis adrenal o crisis addisoniana, es la manifesta-
cion mas severa de la insuficiencia suprarrenal y tiene una
incidencia aproximada del 6-8% entre los pacientes con
disfuncion suprarrenal, con una mortalidad similar de alre-
dedor del 6% de los pacientes con crisis, se presenta con
mayor frecuencia en pacientes con insuficiencia primaria
que en pacientes con insuficiencia suprarrenal secundaria®.
La crisis adrenal esta relacionada con diferentes factores de
riesgo que incluyen edad avanzada, antecedente de crisis
previas, diabetes mellitus 1, enfermedades autoinmunes,
entre ellas, sindrome poliglandular autoinmune, tiroidi-
tis autoinmune, insuficiencia ovarica prematura, gastritis
autoinmune, enfermedad celiaca, vitiligo; sin embargo, no
estd establecido el mecanismo por el cual estos factores
de riesgo pueden contribuir a la aparicion de las crisis
adrenales. También es mas frecuente en mujeres que en
hombres, de cualquier edad, sin embargo, se presenta en
mayor proporcién entre los 30 y 50 afios>“. Algunos sinto-
mas que se pueden presentar en esta enfermedad son dolor
abdominal y en extremidades, hipotension, vomitos, anore-
xia, nauseas, mareos posturales, alteracion del estado de
consciencia, alteraciones hidroelectroliticas como hipona-
tremia, hipercalemia, hipoglicemia, entre otros, también
shock y arritmias cardiacas®°.

Diferentes eventos pueden ser precipitantes a las crisis
adrenales, las infecciones son las principales, especial-
mente bacterianas, y se ha reportado la cirugia mayor,

inmunoterapia, quimioterapia, falta de adherencia a tera-
pia de reemplazo con glucocorticoides ya sea por omision,
retraso o interrupcion abrupta®.

Informacion del paciente

Paciente mujer de 48 anos, sin antecedentes heredo-
familiares importantes conocidos, sin antecedente de
tuberculosis ni patologia endocrina familiar, con antece-
dente de sindrome poliglandular autoinmune en tratamiento
con fludrocortisona e hidrocortisona, quien consulta por
sintomas de astenia, debilidad generalizada, anorexia y
polidipsia; refiere Gltimo mes con sindrome Raynaud, de
reciente aparicion.

Hallazgos clinicos y enfoque diagnéstico

Al ingreso en la institucion la paciente con indice de masa
corporal 20 (IMC 20) present6 hipotension con requerimiento
vasopresor, sin disnea ni alteracion del sensorio, y para-
lisis flacida paroxistica. Injuria renal aguda y la quimica
sanguinea reveld acidemia metabdlica con hiperlactatemia
e hiperkalemia (tabla 1), hipoglucemia e hiponatremia.
Magnesio sérico normal. Ingresa en UCI: se inicia infusion
con hidrocortisona intravenosa, dextrosa, solucion polari-
zarte, gluconato de calcio, resinas de intercambio cationico,
aporte hidrico dindmico, reposicion de sodio. Inicialmente
no hubo cambios en el electrocardiograma y el diagnostico
principal fue una crisis adrenal, requirié soporte vasopresor
con noradrenalina durante 48 h (fig. 1). No obstante al tercer
dia de hospitalizacion ya con electrélitos normales, pre-
senta al visoscopio episodios de bradicardia sinusal, salvas
de blogqueo auriculoventricular (AV) sin clinica de bajo gasto,
ecocardiograma con reporte de fraccion de eyeccion con-
servada y baja probabilidad para hipertension pulmonar, se
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Tabla 1 Resultados de quimica sanguinea en el transcurso de los dias de estancia en UCI
Paraclinicos Dia 1 Dia 2 Dia 3 Dia 4 Dia 5 Dia 6 Unidad de medida
Sodio (Ns) 133 117 136 138 137 137 mEq/L
Potasio (k) 7.88 4.37 3.99 3.51 3.13 3.35 mEq/L
Magnesio (Mg) 1.88 1.38 1.19 - 1.89 2.85 mEq/L
Creatinina (Cr) 2.58 2.24 2.15 1.93 1.64 1.51 mEq/L
BUN 76.2 62.7 52.3 42.5 30.3 25.2 mEq/L
Gases arteriales
PH 7.31 7.33 7.31 7.38 7.45 mmHg
PCO2 22.1 32 26.3 23 32 mmol/L
HCO3 11 12 13 14.1 22 mmol/L
BE -12.9 -13.8 -11.7 -9.4 -1.1 mmol/L
Lactato <1 2.7 2.5 1.8 2.7 mmol/L
Pa02/F102 397 416 338 362 333 mmHg
TSH - - 23.2 - - mUIl/mL
T4 libre - 0.51 - - Ng/dL
T3 libre - 2.12 - - Pmol/L
PTH - 12.2 - - Pg/mL
Paciente con electrolitos normales, se

Se inicia infusién con hidrocortisona
intravenosa, dextrosa, solucion
polarizarte, gluconato de calcio, resinas
de intercambio catiénico, aporte hidrico

document6é TSH elevada con T4L disminuida y
PTH baja. Se inici6 reposiciéon de hormona
tiroidea y posteriormente se hizo disminucion
progresiva de la dosis intravenosa de esteroide
llevandola a 20mg oral de hidrocortisona y 0.4

dindmico, reposicion
reposicion oral.

de sodio vy

mg oral de fludrocortisona.

Egreso de UCI.

con hipotension, y pardlisis flacida
paroxistica.

Ingresa paciente a urgencias con Control de electrolitos normales, presenta
astenia, debilidad generalizada, bradicardia sinusal, salvas de bloqueo
anorexia y polidipsia. Examen fisico auriculoventricular  (AV) sin bajo gasto,

ecocardiograma con reporte de fraccion de
eyeccion conservada y baja probabilidad para
hipertension pulmonar, se realiza test holter
con bradicardia sinusal de base, conduccion
AV con episodios de bloqueo sinoatrial
avanzado, pausas significativas de hasta 2.6
segundos y bloqueo AV 2:1 paroxisticos.

Valorada por
indicacion de implante de marcapaso
con evolucién satisfactoria.

electrofisiologia con

Figura 1

realiza test Holter con bradicardia sinusal de base, conduc-
cion AV con episodios de bloqueo sinoatrial avanzado, pausas
significativas de hasta 2,6 segundos y bloqueo AV 2:1 paro-
xisticos (fig. 2). Al momento del bloqueo cardiaco paciente
con electrolitos normales, se documento hormona tiroesti-
mulante (TSH) elevada con tiroxina libre (T4L) disminuida y
paratohormona (PTH) baja (tabla 1).

Intervencién terapéutica

Al ingreso se inici6 infusion de hidrocortisona intravenosa
(IV), dextrosa, solucion polarizante, gluconato calcio y

Linea del tiempo. Resumen de la atencion durante la estancia en UCI.

resinas de intercambio cationico, aporte hidrico dinamico,
reposicion de sodio con solucién salina 0,9% y reposicion
oral. El manejo fue conjunto con cuidado intensivo y
endocrinologia. Al tercer dia de estancia en UCI, se inicio
reposicion de hormona tiroidea y disminucion progresiva de
la dosis intravenosa de esteroide llevandola a 20 mg oral de
hidrocortisona y 0,4 mg oral de fludrocortisona. Posterior a
la identificacion del bloqueo cardiaco, se solicité valoracion
por cardiologia y fue valorada por electrofisiologia con indi-
cacion de implante de marcapasos definitivo. Se considerd
probable canalopatia por enfermedad endocrina. La linea
de tiempo diagnodstica y terapéutica del caso se encuentra
en la figura 2.
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Figura 2  Test de Holter que evidencia bradicardia sinusal de base, conduccion AV con episodios de bloqueo sinoatrial avanzado,
pausas significativas de hasta 2,6 segundos y bloqueo AV 2:1 paroxisticos que se sefialan con la flecha azul.

Seguimiento y resultados

Durante la estancia en UCI presenta una adecuada res-
puesta, con evolucion clinica y paraclinica satisfactoria.
Mejoria completa de hipotension y con la resolucion de la
bradicardia, resolvié también el sindrome de bajo gasto.

Diagnésticos compatibles con sindrome
poliglandular autoinmune

Enfermedad de Addison, hipoparatiroidismo, hipotiroi-
dismo, fendmeno de Raynaud, paralisis flacida paroxistica,
compromiso pancreatico por hipoglucemia sintomatica aso-
ciado ademas a hallazgo de novo de bloqueo sinoatrial
avanzado, pausas significativas de hasta 2,6 segundos y
bloqueo AV 2:1 paroxistico, de acuerdo con valoracion de
cardiologia y electrofisiologia se considero probable canalo-
patia por enfermedad endocrina.

Discusion

El enfoque de las emergencias endocrinas de poca
frecuencia requiere personal capacitado en reconoci-
miento, identificacion y manejo oportuno de esta urgencia
poco frecuente, con concurrencia de endocrinologia y
cardiologia-electrofisiologia, para apoyo del caso. Refor-
zando la necesidad de interdisciplinariedad del manejo en el
paciente critico. Como limitaciones reconocemos los multi-
ples diagndsticos diferenciales compatibles con el sindrome
poliglandular autoinmune que pueden confundir el diagnds-
tico. La aparente simplicidad terapéutica de la crisis adrenal
hace que en UCI el manejo se centra en la reposicion mine-
ralocorticoide siendo una condicion que puede poner en

riesgo la vida y que requiere una historia clinica completa,
descartar otras patologias o gatillos disparadores y estar
preparados para complicaciones, como en este caso una pro-
bable canalopatia de causa endocrina que llevo a la paciente
a un bloqueo cardiaco avanzado con criterios de implante de
marcapasos definitivo, ante pausas significativas.

Las urgencias endocrinoldgicas en la UCI son un reto para
el equipo de salud y requieren pericia en el diagndstico y
en el manejo, algunas de estas emergencias son potencial-
mente mortales®, en particular aquellas que son de baja
frecuencia como la crisis adrenal, en la que los desequili-
brios hidroelectroliticos y la afectacion cardiovascular son
potencialmente letales. La insuficiencia suprarrenal puede
ser primaria o secundaria, siendo la primaria extremada-
mente rara y la secundaria un poco mas frecuente'®.

A menudo se identifica cuando se establece una crisis,
con diversas manifestaciones clinicas, entre las que des-
tacan hipotension refractaria, vomitos, malestar general,
dolor abdominal, diarrea, anorexia, dolor muscular, con-
fusion, somnolencia y coma. Los laboratorios que pueden
alterarse son hiponatremia, hipoglucemia, hiperkalemia,
hipercalcemia, aumento de azoados*’.

La crisis adrenal es una urgencia médica, potencialmente
mortal, con una incidencia de 5-10 por cada 100 pacientes
al ano y una tasa de mortalidad de 0,5 pacientes por cada
100. Entre las principales causas precipitantes se encuen-
tran las infecciones gastrointestinales, del tracto urinario,
fiebre, estrés emocional, actividad fisica intensa, suspension
de terapia con esteroides, cirugia, entre otras”.

El manejo deber ser cuidadoso y oportuno, encaminado a
evitar la progresion y las complicaciones, la terapia médica
incluye administracion de glucocorticoides, como hidrocor-
tisona en bolos IV o intramuscular e infusiéon continua.
También se puede utilizar dexametasona, metilprednisolona
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o prednisolona, siendo la hidrocortisona el farmaco de pri-
mera linea dado a su farmacocinética y farmacodinamia®.
Los pacientes deben ser ingresados en la UCI para un
manejo y monitoreo estricto’. Los trastornos hidroelectro-
liticos se asocian a mayor morbimortalidad en los pacientes
criticamente enfermos, se debe restaurar la estabilidad
hemodinamica y perfusion tisular, asi como las funciones
celulares y metabolicas para lograr un adecuado funciona-
miento cardiovascular, neurolégico, gastrointestinal, entre
otras®.

En la literatura se han reportado pocos casos de bloqueos
cardiacos en pacientes con crisis adrenal y aunque esta con-
dicion esta asociada a mayor riesgo de arritmias dado a que
la deficiencia de glucocorticoides puede inducir a la pro-
longacion del intervalo QT?, y que en la crisis adrenal con
frecuencia existen desequilibrios hidroelectroliticos, estos
cambios podrian resultar en alteraciones del ritmo cardiaco
como ocurri6 en la paciente del caso. También se ha infor-
mado acerca de la relacion de la insuficiencia suprarrenal
con hipoquinesia del ventriculo izquierdo e inversion de onda
T en el electrocardiograma'®'!. Existen reportes de insufi-
ciencia cardiaca aguda en poblacion joven cuya Unica causa
ha sido la insuficiencia adrenal'?.

La enfermedad endocrinoldgica tiroidea se asocia con
frecuencia a patologia del ritmo cardiaco, siendo bien sabido
que el hipertiroidismo esta asociado con la fibrilacién auricu-
lar (FA) y el hipotiroidismo se asocia con mayores factores de
riesgo cardiovascular, asi como con enfermedades cardiovas-
culares subclinicas y diagnosticadas, las cuales se cree que
predisponen a la FA. Sin embargo, la relacion entre hipo-
tiroidismo y FA se evalué en el Framingham Heart Study
y no se encontré que fuera estadisticamente significativa.
El intervalo QT a menudo se prolonga en el hipotiroidismo
debido al potencial de accion ventricular prolongado pro-
bablemente en relaciéon con el aumento de la irritabilidad
ventricular y la enfermedad tiroidea se ha asociado a arrit-
mias de alto riesgo como la torsion de puntas''. También
se observan grados variables de bloqueo auriculoventricular
y complejos QRS bajos en pacientes con hipotiroidismo'’,
que podrian ser una asociacion entre la patologia poliglandu-
lar autoinmune de esta paciente que explique la condicién
presentada, recordando que en la paciente se document6
hormona tiroestimulante (TSH) elevada con tiroxina libre
(T4L) disminuida y paratohormona (PTH) baja.

Dentro del compromiso por hipotiroidismo los pacientes
pueden presentar fatiga, aumento de peso, intolerancia al
frio, estrefimiento, hipertension diastdlica leve, disminu-
cion de la presion del pulso y bradicardia. El hipotiroidismo
manifiesto se caracteriza por una elevacion de la TSH sérica
y una disminucion de los valores de hormona tiroidea en
periférica, por lo que se recomienda indicar la instaura-
cion de una terapia de suplencia de hormona tiroidea en
los pacientes con valores de TSH sérica>10 mUI/l y consi-
derar la conveniencia de una terapia en los pacientes con
una TSH sérica de 4,5-10 mUI/l que presentan sintomas,
un riesgo cardiovascular basal elevado y/o autoinmunidad
tiroidea'.

Esta paciente negaba antecedente de tuberculosis (TBC)
y no se document6 durante la estancia, sin embargo, vale
la pena reflexionar sobre las asociaciones de bloqueo car-
diaco sintomatico con insuficiencia adrenal y tuberculosis
reconociendo que la presentacion clinica y bioldgica de la

insuficiencia suprarrenal es variable y la evaluacion etio-
logica es dificil, pero en poblaciones de alta prevalencia
de TBC, debe ser evaluada, ya que ha sido reportada en
la literatura™.

Las canalopatias cardiacas adquiridas son trastornos eléc-
tricos del corazén que pueden surgir como resultado de
ciertas condiciones médicas o factores externos. A dife-
rencia de las canalopatias cardiacas congénitas, que son
causadas por mutaciones genéticas, las canalopatias adqui-
ridas se desarrollan debido a condiciones médicas y factores
externos que pueden contribuir al desarrollo de canalopatias
adquiridas, incluyen trastornos metabdlicos: por ejemplo,
desequilibrios electroliticos como la hipopotasemia (bajos
niveles de potasio en sangre) pueden predisponer a la apa-
ricion de arritmias cardiacas'>'®. Asimismo, enfermedades
del sistema endocrino: por ejemplo, el hipertiroidismo o
hipotiroidismo puede aumentar el riesgo de arritmias car-
diacas o bradiarritmias. La relacion entre el hipotiroidismo
y la funcioén cardiaca, incluida la necesidad de marcapasos
en algunos casos'®. Si bien el hipotiroidismo puede afectar
la funcion cardiaca y conducir a trastornos del ritmo car-
diaco, incluidos bloqueos, la necesidad de un marcapasos
dependera de la gravedad y la respuesta al tratamiento del
hipotiroidismo, asi como de otros factores clinicos especifi-
cos de cada paciente'”'8,

Las canalopatias clasicas cardiacas como el sindrome de
Brugada (SBr), el sindrome de QT largo (SQTL), el sindrome
de QT corto (SQTS) y la taquicardia ventricular polimor-
fica catecolaminérgica (PVT) suelen no tener relaciéon con
patologia endocrinolédgica y tienen un fenotipo especifico
en el electrocardiograma que no tenia la paciente de esta
publicacion y se asocia a taquiarritmias'*'?. Recientemente
se han publicado canalopatias cardiacas asociadas a tras-
tornos endocrinologicos en particular con diabetes y en
casos con hipoglucemia, hiperinsulinémica’. Las canalopa-
tias y las alteraciones de la frecuencia cardiaca en pacientes
con enfermedad autoinmune endocrina estan en reciente
exploracion como patologias adquiridas. El propio sistema
inmunologico puede causar canalopatias adquiridas que se
asocian con una variedad de enfermedades de los sistemas
nervioso, cardiovascular y endocrino resultantes de la unién
de autoanticuerpos a canales ionicos’®.

Sin embargo en este caso, la relacion con el sis-
tema poliglandular autoinmune, como los trastornos del
sistema endocrino, consistentes en hiperfuncion o hipofun-
cion hormonales, tienen multiples efectos en el sistema
cardiovascular y se plantea el hipotiroidismo y el dese-
quilibrio hidroelectrolitico de la insuficiencia suprarrenal
de la paciente como la causa mas probable del bloqueo
sintomatico que la llevo al requerimiento de marcapasos
definitivo'’.

Los cambios por hipotiroidismo manifiesto se asocian a
aumento de la resistencia vascular sistémica, frecuencia
cardiaca en reposo normal o reducida, disminucion de la
contractilidad y descenso del gasto cardiaco'’. El gasto car-
diaco puede reducir hasta un 30-40% como consecuencia de
la reduccion del volumen de eyeccion y la frecuencia car-
diaca. Las alteraciones del ECG en el hipotiroidismo incluyen
bradicardia sinusal, complejos de bajo voltaje (ondas P o
complejos QRS pequenos), intervalos PR o QT prolongados
y aplanamiento o inversion de las ondas T, anomalias de la
conduccién ventricular de forma asociada al hipotiroidismo,
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y es posible que esto esté relacionado con la prolongacion
del intervalo QT".

Conclusion

Este reporte de caso busca sensibilizar a la comunidad
médica y demas profesionales de la salud y en particular
al personal de UCI a no subestimar las emergencias endo-
crinoldgicas dado que un diagnostico y tratamiento tardio
puede traer consigo complicaciones irreversibles y fatales.
La crisis adrenal es una condicion poco frecuente, el diag-
nostico requiere de un alto indice de sospecha aun cuando
se conoce el antecedente de insuficiencia suprarrenal, se
debe indagar minuciosamente acerca de los antecedentes,
manifestaciones clinicas, otras patologias como tuberculo-
sis, que deben hacer parte de la sospecha diagndstica y
en el seguimiento para evitar reactivacion del bacilo. Debe
promoverse e interrogarse la adherencia real a terapia con
corticoides, realizar un examen fisico completo y solici-
tar estudios paraclinicos pertinentes para una evaluacion
integral, son patologias que pueden generar compromiso
del sistema cardiovascular. Aunque su incidencia es baja,
los médicos, especialmente de emergencias y de cuidados
intensivos, deben conocer ampliamente sobre esta patolo-
gia para ofrecer un diagnostico y tratamiento oportuno con
la finalidad de disminuir las complicaciones y la mortalidad
relacionada.
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