Sindromes virilizantes suprarrenales y ovaricos
Revision bibliografica

Dr. Marco Antonio Sarmiento Soto

Las hormonas androgénicas, que en el hombre se producen tanto en las
capsulas suprarrenales como en los testiculos, son responsables de la
aparicion y desarrollo de los caracteres sexuales secundarios; en la mujer se
secretan en la corteza suprarrenal y en los ovarios.

En la mujer, la exagerada produccion de las hormonas androgénicas pro-
ducen virilizacién, siendo esto una respuesta de los tejidos sensibles a dichas
hormonas. Cuando en la mujer los niveles circulantes de andrégenos en encuen-
tran aumentados desde etapas embrionarias, se impide el desarrollo normal de
los caracteres secundarios, produciéndose genitales semejantes a los masculinos.
SI la secrecién se efectua en etapas posteriores de la vida, se produce defemini-
zacion, con la presencia de mayor cantidad de vello en la cara, abdomen, torax,
brazos y extremidades inferiores, adquiriendo la mujer caracteres sexuales mas-
culinos.

En un estudio realizado por Escobar Cauz (12) sobre el hirsutismo, refiere
que este es patologico cuando hay amenorrea y vellos en el ano.

De las diversas sustancias de tipo androgénico que puede producirse en
la mujer, la Testosterona puede originarse tanto en los ovarios como en la supra-
rrenal (1). Ademas de la Testosterona hay otras sustancias como ser Etiocolano-
lona, la Dehidroepiandrosterona (exclusiva de la suprerrenal y sirve para la dife-
renciacioén entre padecimientos de ésta y ovaricos) y la Androstenediona.

HIPERPLASIA SUPRARRENAL VIRILIZANTE

Al alterarse la biosintesis normal de los esteroides en la corteza suprarrenal
(Fig. 1) origina manifestaciones clinicas, cuyo diagnostico diferencial puede
realizarse con los que se producen por causas ovaricas.

El sindrome adrenogenital comprende el cuadro clinico ocasionado por
aumento de los andrégenos de las suprarrenales que se originan por defectos
enzimaticos, con menor produccién de Hidrocortisona.

La suprarrenal esta gobernada por un mecanismo de retroalimentacion por
medio del cual receptores en el hipotdlamo registran los niveles circulantes de
hidrocortisona, en tal forma, que a menor concentracién de esta sustancia en
la sangre se estimula a la hip6fisis para que descargue H.A.C.T. la cual actfia
sobre las suprarrenales, produciéndose mas hidrocortisona y al elevarse ésta, se
cierra el circuito a nivel hipotalamico.

Cuando existen trastornos enzimaticos que impiden la formacién adecuada
del cortisol, se’ propicia la formacion de mayores cantidades de androgeno; al
no haber cortisol, hormona indispensable para la vida, se compensa por mayor
estimulo proveniente de la hipofisis, a través del H.A.C.T. enddgena, lo que
origina légicamente hiperplasia de las capsulas suprarrenales.
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En ciertos casos el defecto enzimatico (11 B-hidroxilasa) es parcial y, es
posible que se produzca cantidades de cortisol para vivir; sin embargo, en otros
es completo que no se puede obtener una compensacion y sobreviene la muerte,
a no ser que administre tratamiento adecuado (2).

La hiperplasia suprarrenal virilizante o sindrome adrernogenjtal, ocasiona ma-
nifestaciones clinicas diferentes (3), de acuerdo a la edad en que se presente:

A Prenatal B
Prepuberal C
Adulto
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En la época prenatal, si la alteracion Daimiey produce mayor
cantidad de androgenos se inicia antes de la 12° semana de la gestacion, los
genitales externos de los productos presentan manifestaciones que van desde
la ligera virilizacion o ligero crecimiento del clitoris, hasta la fusiéon
labiocscrotal y la presencia de uretropeniana (4).

En la mayor parte de los casos se forma un seno urogenital, que da
salida a la uretra y a la vagina por medio de un orificio comin. La
aparicion externa de estos genitales da lugar a que las nifias sean
confundidas con varones.

Habitualmente el utero, las trompas y los ovarios son normales, ya que
en este tipo de alteraciones que se clasifican bajo la denominaciéon de
pseudoherma-froditismo femenino, si no se da tratamiento oportuno, la
secrecion de androgenos continia durante la primera infancia,
produciéndose virilizacion, acortamiento de la estatura por cierre
temprano de las epifisis 6seas.

El tipo de alteraciones descritas comprende las dos terceras partes de
los casos de sindrome adrenogenital congénito siendo la variedad mas
comiun. Las otras dos sub-variedades corresponden a la virilizacion con
pérdida de sal y a la que se acompaiia la hipertension.

En la variedad de pérdida de sal se han confundido los Pediatras, que
clasifican a estos nifios por los vomitos intensos que presentan, como
estenosis pilorica (6); hay una pérdida excesiva de sodio en la orina
consecutiva a deficiente produccion del aldostcrona.

En la otra sub-variedad, el bloqueo enzimatico ocasiona acumulaciéon de
substancias vasopresoras como el compuesto "S" y la desoxicorticosterona,
que elevan la tension arterial.

En la edad prepuberal, los signos de virilizacién son de inicio rapido y
secundario a la presencia de un adenoma o de un adenocarcinoma
suprarrenal.

En la mujer adulta los signos mas ostensibles son los de hirsutismo,
crecimiento del clitoris, alteraciones menstruales tipo amenorrea Yy
desfeminizacion.

En todas las variedades del sindrome adrenogenital la eliminacion
urinaria de los 17 ketos se encuentra elevada, en tanto los 17 OHCS es baja o
en limites inferiores de lo normal. (9). Debe tomarse en cuenta la edad del
paciente para valorar adecuadamente los niveles de eliminacion de los
metabolitos' de hormonas androgénicas.

Cuando el diagnostico se establece tempranamente, la administracion
de cortisona o sus derivados sintéticos, a dosis apropiadas, permite inhibir
la descarga de H.A.C.T. endogena (5), reduciéndose la estimulacion de la
corteza suprarrenal en su produccion de sustancias androgénicas.

SINDROME DE CUSHING

La existencia de hiperpiasia bilateral de las capsulas suprarrenales o
la aparicién de adenoma y carcinomas ocasiona un cuadro clinico
caracteristico, como consecuencias de la mayor produccion de dichas
glandulas.

La secrecion de hidrocortisona esta elevada en todos los casos. En
cambio, la eliminacion de los 17 ketos es menor a lo normal en el adenoma,
ligeramente alta en la hiperplasia y sumamente elevada en los
adenocarcinomas.
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OVARIOS

La demostracion de que el ovario es capaz cié secretar sustancias de caracter
androgénico escapa a cualquier duda, ya que a través de estudios in vitro, in vivo
(6), en plasma de sangre proveniente de vena ovarica, (7) por la identificacion
de los sistemas enzimaticos indispensables para la produccion de hormonas an-
drogénicas (8) y por medio de la determinacion de dichas hormonas en animales
o en humanos que han sido adrenolectomizados pera que conservan los ovarios,
ha quedado demostrado el hecho de que la gonada femenina es capaz de pro-
ducir dichas sustancias.

Unicamente se cuenta (10, 11) con un método que permite dosificar tes-
tosterona en plasma, lo que ha venido a confirmar de que existen padecimientos
ovaricos que ocasionan virilizaciéon de la mujer, siendo las causas mas frecuentes:
tumores ovaricos y sindrome de ovario poliquistico.

TUMORES OVARICOS

Entre los tumores ovaricos (12, 13) que ocasionan virilizaciéon son: a)
arrenoblastoma, b) tecomas o luteomas virilizantes, ¢) tumores de restos adre-
nales, d) tumores de células del hilio. S6lo el 66% de estos tumores pueden pal-
parse por medio del tacto vaginal y es imposible conocer su variedad antes de
practicar la exploracién quirtrgica.

Aparecen en la vida sexual activa y son muy poco frecuentes en la adoles-
cencia o en la posmenopausia.

Estos tumores producen: hirsutismo, amenorrea, hipotrofia mamaria, creci-
miento del clitoris, alopecia, esterilidad y engrasamiento de la voz.

La determinacion de los 1.7 ketos en orina estan en limites normales,
aspecto basico para el diagnostico diferencial con padecimientos de las capsulas
suprarrenales.

El tratatamiento es quirdrgico.

Sindrome de ovario poliquistico o sindrome de Stein Lcventhal (9) originan
virilizacién; en este padecimiento las manifestaciones mas importantes son irre-
gularidades menstruales del tipo de las menometrorragias, polimenorreas, oligo-
menorreas o amenorreas; existe ademads, hirsutismo esterilidad y aumento de vo-
lumen de ambos ovarios (15, 16).

Fisiopatogenia

Se han evocado numerosos factores en la fisiopatogenia de este sindrome,
sefialando desde alteraciones mecanicas por engrosamiento de la capsula ovarica
hasta aumento en la sensibilidad del tejido ovarico a cantidad normales de gona-
dotro finas.

Anteriormente se consider6 que el engrosamiento de la capsula ovarica
impedia la ovulacion, por ooforectomia unilateral, procedimiento por medio del
cual permanece solo un ovario en la cavidad pélvica demostré que el ovario nue-
vamente ovulaba y que, ademas, se detenian los signos virilizantes demostrandose
asi que los ciclos anovulatorios no se puede atribuir a un obstaculo mecanico
por engrosamiento del tejido de las capsulas, sino que al disminuir la masa del
tejido ovarico se restablecié el equilibrio normal adecuado entre gonadotropinas
y sus organos efectores.
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Diagnostico

Los procedimientos de laboratorio o gabinete que deben realizarse en estas
enfermas incluyen la citologia vaginal, la determinacidn de los 17 ketos en orina
de 24 horas, biopsias de endrommetrio y visualizacion de los ovarios cuando se
considera indicada (17).

Tratamiento

Puede ser médico o quirargico. Existen casos que responden a la adminis-
tracion de corticoesteroides, otros a la reseccion del 40 al 60% del tejido ovarico
y otro grupo en el que debe emplearse los dos métodos.

En afios recientes se ha usado, Citrato de Clomiphenc -8-(Clomil) con buenos
resultados; esta sustancia no es esteroidea.
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