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Introduccion

Este folleto informativo esta destinado a personas con
sindrome de Cushing y también a sus seres queridos.
Los jovenes y adultos con sindrome de Cushing po-
dran utilizarlo de forma independiente. Pero si eres
padre, madre, hermano, hermana o pareja de un nifio
o adulto con Sindrome de Cushing, puede resultarte
muy util para conocer mayores detalles sobre la enfer-
medad y como afecta a los pacientes.

Usamos el pronombre “td” en este folleto para refe-
rirnos tanto a pacientes con el sindrome de Cushing
como a cuidadores, familiares y amigos que estan en
contacto con ellos. Los trabajadores sociales también
encontraran util este folleto.

El contenido médico de este folleto esta
basado en la «Norma de Calidad de Atencidn

para Trastornos Suprarrenales» (2018), las
directrices «El Diagndstico del Sindrome de
Cushing» y «Tratamiento del Sindrome de
Cushing», ambos de la serie de Directrices
de Practica Clinica publicado por la Sociedad
de Endocrinologia.

Esta informacidn no pretende sustituir el consejo de
un médico competente. Si tienes alguna pregunta o si
necesitas consejos, ponte en contacto con tu médico
de cabecera o con tu especialista.

~

Este folleto describe la situacién holandesa.
Por favor, consulta con tu profesional de salud
local para comprender si puede ser aplicable a
tu situacién fuera de los Paises Bajos y de qué
manera.
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¢Cudles son los sintomas? —

¢Qué lo causa? -

¢Coémo se realiza el diagndstico? —

¢Qué tratamientos estan

disponibles? —

Medicamentos =

Instrucciones en caso de estrés
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Sintomas residuales y comorbilidad —

¢Como se organiza la atencién
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Vida diaria —

¢Quieres saber mis? -
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Aisha tiene el sindrome de Cushing. Durante los tiltimos seis meses ha estado viviendo en un alojamiento para estudiantes
y cursa sus estudios en Ciencias de la Educacion en Utrecht. Aisha viene de una familia muy unida y tiene dos hermanos. Su
madre siempre la cuidé muy bien y requlé su medicacion. jLo que causaba varias discusiones! Aisha quiere VIVIR y a veces

su enfermedad se interpone.
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El eje Hipotalamo-Hipofiso-

Adrenal (HHA

El sindrome de Cushing presenta una imagen clinica
muy compleja. Para entender correctamente lo que
realmente no funciona, es importante comprender lo
fundamental sobre cémo funcionan las hormonas. De
ello se trata este parrafo. Explicaremos el eje Hipotala-
mo-Hipofiso-Adrenal o HHA.

El eje HHA

Todo el mundo tiene uno. Es un sistema que conecta
el hipotalamo, la glandula pituitaria hipdfisaria y las
glandulas adrenales o suprarrenales.

HHA es la abreviatura de
«Eje Hipotalamo-Hipd6fiso-Adrenal».

Las sefiales producidas por esos 6rganos a través de
las hormonas van juntas y nos referimos a ellos, en
conjuntos, como sistema hipotalamo-hipdfiso-adrenal,
abreviado eje HHA.

El sistema consta de tres componentes:

« el hipotalamo

« la glandula hypofisaria

« las glandulas adrenales o suprarrenales
El hipotalamo y la glandula hypofisaria estan localizados
en la cabeza; las glandulas suprarrenales se encuentran
en la parte posterior de la cavidad abdominal (la barriga).

Glandulas Adrenales

Rifiones

Las glandulas adrenales se encuentran por encima de los rifiones,

como si fueran sombreros.
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Hipotalamo

El hipotdlamo se encuentra justo encima de la
glandula hipofisaria. Desempefia un papel importante
en el funcionamiento cotidiano del cuerpo (por
ejemplo, la regulacién del peso, la temperatura
corporal y el equilibrio de los fluidos), y envia
instrucciones a la hypdfisis. Las hormonas pueden
transmitir sefiales. El hipotdlamo mide continuamente
los niveles hormonales en la sangre. Si descubre

que no hay suficiente cortisol, por ejemplo, enviara
una instruccién a la glandula hypofisaria usando la
hormona CRH. La CRH es el estimulo natural de la
glandula hipofisaria para producir otra hormona,

la ACTH.

Glandula pituitaria o hipofisaria

La hypdfisis es un érgano pequeilo, del tamatfio de
un guisante, que se encuentra en la base del cerebro.
Desempefia un papel central al regular la produccién
de varias hormonas en el cuerpo. La glandula
hipofisaria en si misma contiene células productoras
de hormonas.

Cuando reciben instrucciones del hipotalamo, estas
células producen hormonas como ACTH y TSH. La
ACTH viaja a las glandulas adrenales a través de

la sangre, y una vez alli las estimula para producir
cortisol.

Glandulas Adrenales o suprarrenzales

Las glandulas adrenales se encuentran por encima de
los rifiones, en la cavidad abdominal. Los rifiones son
parte del sistema renal, las glandulas adrenales estan
encima de los rifiones, por eso su nombre. Todo el
mundo tiene dos glandulas adrenales, una en cada
rifién, derecho e izquierdo. Las glandulas adrenales
normales son del tamafio de tu pulgar.

Cada glandula suprarrenal tiene dos componentes:
 La parte externa llamada corteza,
« La parte interna llamada médula.

A su vez, la corteza estd compuesta por tres capas.
Estas capas se llaman:

« lazona reticular

« la zona fascicular

« lazona glomerular
Zona Glomerular

Corteza .
Zona Fascicular

Zona Reticular

Médula
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Las diversas hormonas se producen dentro de estas
tres capas. Las hormonas son esenciales para nuestras
vidas y regulan todo lo que nuestro cuerpo hace en
diferentes circunstancias. Las siguientes hormonas se
producen en la corteza:

« cortisol

« aldosterona

« andrégenos (hormonas sexuales)

[ Influencias de los centros cerebrales superiores ]

v v

Estrés ]—[Ritmo diurno/nocturno]ﬁ

-

Hipotdlamo

Plasma cortisol

Hora

Gléndula hipofisaria

- - (retroalimentacion negativa)

Cortisol

Glandulas adrenales
(corteza)

Efectos sobre las funciones
corporales

Diagrama del eje HHA

La funcidén de las glandulas adrenales se

explica con mas detalle en el sitio web.

Hay un dierno ritmo en el sistema hipotalamico-
hipdfiso-adrenal. Las hormonas vienen liberadas en
pulsos. La fuerza de los pulsos disminuye a medida
que el dia progresa. Eso significa que nuestras
glandulas suprarrenales producen mucho cortisol

por la mafana, menos hacia la tarde y nada (o casi
nada) durante la noche. Este sistema es complejo;
varia de persona a persona y necesita ser muy preciso.
Esto hace que sea muy dificil replicar el sistema con
medicamentos.
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iQué es el sindrome de Cushing?

El sindrome de Cushing es un trastorno que se carac-
teriza por una serie de signos y sintomas causados por
un exceso en sangre de la hormona adrenal llamada
cortisol. Esto puede hacer que te sientas mal.

Cortisol

Todo el mundo necesita cortisol, que realiza tareas im-
portantes. Influye en nuestro ritmo de suefio y vigilia,
en nuestra memoria, en nuestra capacidad de concen-
tracion y en nuestro estado de danimo. Ademas, el cor-
tisol afecta el metabolismo del azucar, las grasas y las
proteinas. De esta manera se asegura de que nuestro
cuerpo tenga suficiente combustible cuando lo necesi-
ta. El cortisol afecta el funcionamiento de nuestro co-
razon y la circulacion de la sangre, los huesos, la piel,
el tejido conectivo, los musculos y las articulaciones.
También tiene un papel importante en el mecanismo
natural de defensa del cuerpo contra las infecciones.
El cortisol es usualmente llamado la «hormona del es-
trés». Cuando experimentas estrés fisico o mental, las
glandulas suprarrenales producen cortisol extra para
que puedas recuperarte de la estresante situacion. La
produccién de cortisol vuelve a la normalidad una vez
que el estrés desaparece.

Diferentes formas del sindrome de Cushing

El sindrome de Cushing comparta con una imagen
clinica muy compleja y se presenta en varias formas
diferentes.
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Cushing Endégeno

Los sintomas de Cushing son
causado por el propio cuerpo que
produce demasiado cortisol

Cushing Exégeno o Iatrogénico
Los sintomas de Cushing son
causados por tomar medicamentos
que contienen sustancias que se
asemejan al cortisol.

Dos formas de Cushing

El Cushing exdgeno o iatrogénico puede ocurrir como

resultado del uso de medicamentos que contienen cor-
tisol o sustancias que se le asemejan. Ejemplos de tales
medicamentos son cremas para la piel, medicamentos

por inhalacién o inyecciones.
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En el caso del Cushing enddgeno, el exceso de cortisol
en la sangre se debe a que las glandulas suprarrenales
producen demasiado cortisol.

A su vez, el Cushing endégeno puede dividirse en dife-
rentes categorias, como se puede ver en la ilustracion
siguiente.

En el caso de la enfermedad de Cushing (a la izquierda),
el problema es causado por un adenoma hipofisario.
Este adenoma produce demasiada hormona ACTH. La
ACTH estimula las glandulas adrenales para producir
hormonas suprarrenales, incluyendo el cortisol.

Hipotalamo

®

o
Glindula
pituitaria

El adenoma casi siempre es benigno. Un crecimiento
benigno de este tipo se llama adenoma hipofisario.
Este trastorno fue descubierto por un neurocirujano
americano llamado Harvey Cushing. Esta es la razén
por la que la forma hipofsaria de Cushing se llama
«Enfermedad de Cushing».

En el caso del Cushing ectépico (al centro), el problema
es causado por un crecimiento benigno en algun lugar
que no es la hipdfisis, quizas en los pulmones o en el
pancreas. Este crecimiento lleva a la produccién de
demasiadas hormonas ACTH o CRH, cualquiera de las
cuales estimulan las glandulas suprarrenales para que
produzcan demasiado cortisol.

—
—
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Enfermedad de Cushing

Hay un tumor en la gldndula
hipofisaria (adenoma hipofisa-
rio) que causa un exceso en los
niveles de la hormona ACTH.

Hay tres formas de Cushing Enddgeno

Cushing Ectépico

El cuerpo produce demasiada
ACTH, como resultado - por
ejemplo - de un tumor en los
pulmones o el pancreas.

Glandula suprarrenal

Cushing

El exceso de produccién de
cortiso es causado por un tumor
en la glandula suprarrenal.
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En el caso de Cushing Adrenal (arriba a la derecha), la
causa es un crecimiento benigno o maligno en la glan-
dula suprarrenal. Este crecimiento produce demasiado
cortisol.

Sindrome de Cushing ciclico

Hay otra forma especial del sindrome de Cushing: el
sindrome de Cushing ciclico. Es una forma especial
del sindrome de Cushing en el que se alternan perio-
dos de mayor produccién de cortisol con periodos sin
aumento de la produccidn. El tiempo que transcurre
entre dos periodos de producciéon excesiva de cortisol
varia de un paciente a otro. Para algunos pacientes
puede pasar semanas entre los periodos de produccién
aumentada de cortisol, mientras que en otros pacien-
tes sucede con mayor frecuencia.

Se utilizan diferentes tratamientos para las diversas
formas del sindrome de Cushing. Por lo tanto, es im-
portante preguntar y entender qué tipo de sindrome
tiene.

La infografia «Que es el sindrome de
Cushing» y el clip animado (sélo en
Holandés) proporcionan una explicacién de

lo que implica el sindrome de Cushing.
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«Cuales son los sintomas del
sindrome de Cushing?

El exceso de la hormona cortisol en la sangre causa una amplia gama de sintomas. Entre ellos se incluyen:

A round and bloated face Build-up of fatty tissue Build-up of fatty tissue ‘Stretch marks' (striae) Loss of muscle tone,

(moonface). around the abdomen around the neck across the abdomen and resulting in thin arms and
(central obesity). (buffalo hump). buttocks. legs and reduced muscle
power.

High blood pressure. Excess bloed-sugar levels Acne, Thin and fragile skin, Menstruation problems.

(diabetes). Excessive hair growth easy bruising. Reduced fertility.
(hirsutism).

334

Brittle bones Tir\edness_atngglzzeping Memory and concentration Mood problems, such as
(reduced bone density). problems. problems. depression, euphoria,
or a psychosis.
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«Qué causa el sindrome de

Cushing?

La causa mas comun del sindrome de Cushing es el
uso de medicamentos que contienen cortisol o una
sustancia que se le asemeja mucho. No esta del todo
claro la frecuecia de esta forma de Cushing. Proba-
blemente con mas frecuencia de lo que se piensa co-
munmente, dado el nimero de pacientes que reciben
medicamentos que contienen corticoides.

En el caso del Cushing endégeno, la enfermedad de
Cushing es la causa subyacente en alrededor del 70%
de los casos. Los tumores suprarrenales productores de
cortisol y los tumores ectdpicos productores de ACTH
se presentan con menor frecuencia (en un 20 y 10%

de los casos respectivamente). En ambos casos, los
tumores pueden ser benignos o malignos.

La produccién ectépica de CRH es ain mas rara. La
enfermedad de Cushing también puede formar parte
de un sindrome genético.

Se estima que cada afio se diagnostican unos 50
nuevos casos de Cushing en los Paises Bajos.
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«Como se diagnostica el
sindrome de Cushing?

Diagnéstico tardio

Es posible que te hayas estado sintiendo mal o incluso
enfermo durante algin tiempo y que tus médicos no
hayan sido capaces de llegar a un diagndstico preciso.
Sucede porque los sintomas del sindrome de Cushing
no son especificos. Esto significa que los sintomas no
siempre tienen una relacién directa con el diagndsti-
co del sindrome de Cushing. Pueden parecerse a los
sintomas de varios otros trastornos. Es asi que el diag-
nostico puede parecer una busqueda del tesoro, que

a menudo comienza con el médico de cabecera. Fl te
remitira al hospital o al especialista.

Lamentablemente, a menudo el sindrome de Cushing
solo se diagnostica después de una larga busqueda.

Es, después de todo, un trastorno muy raro. Cuando

el diagndstico del sindrome de Cushing sélo se hace
después de lo que, desde tu perspectiva, es una espe-
ra muy larga, hablamos de un diagnéstico tardio. El
periodo intermedio esta caracterizada por una gran
incertidumbre y muchas dudas, y en el caso del sindro-
me de Cushing puede incluso significar que pueden
verse dafiados otros drganos del cuerpo.

Tener una barriga mas protuberante de lo habitual en
combinacion con brazos y piernas delgadas y gordura
alrededor del cuello deberia hacer sonar las alarmas de
los doctores que visitas. En ultima instancia, el diag-
nostico suele ser dado por un endocrindlogo u otro
especialista internista.

Se puede encontrar mas informacién en la
pagina dedicada a Diagndstico tardio (sélo
en holandés).

Trabajando en ello
El diagndstico del sindrome de Cushing se establece
en varios pasos.

Entrevista inicial

En primer lugar, es necesario comprobar si la persona
en cuestion estd tomando medicamentos que contie-
nen cortisol o sustancias similares a éste. En ese caso
se realizard un esfuerzo para reducir gradualmente la
medicacion. Después de un tiempo, los sintomas del
sindrome de Cushing comenzaran a desaparecer.

®
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Si la persona no esta tomando ningtin medicamento
de este tipo, se haran pruebas para medir el nivel de
cortisol en el cuerpo. Esta etapa puede ser muy in-
céomoda. Muchos factores pueden afectar el nivel de
cortisol en la sangre, como por ejemplo la diabetes mal
medicada, el consumo excesivo de alcohol, y la obe-
sidad severa. Muy a menudo hay que hacer multiples
pruebas y, si es necesario, repetirlas.

Para las mujeres: es posible que el médico sugiera de-
jar de tomar la pildora anticonceptiva durante el perio-
do de prueba. La prueba para medir el nivel de cortisol
en la sangre sdlo se puede llevar a cabo 1 a 2 meses
después de haber dejado de tomarla. Las sustancias
contenidas en la pildora tienen que ser completamente
eliminadas del organismo.

Indicaciones de altos niveles de cortisol

Prueba de supresion de la dexametasona

La prueba mas comun para confirmar el sindrome de
Cushing es la prueba de supresion de dexametasona,
que es bastante rapida. Esta prueba funciona de la si-
guiente manera.

Se toma 1 mg del medicamento dexametasona a las 11
pm, antes de ir a la cama para suprimir la produccién
de cortisol de las glandulas suprarrenales. A la mafiana
siguiente, entre las 8 y las 9 de la mafiana, se toma una
muestra de sangre para medir el nivel de la hormona
cortisol en la sangre.

Si el nivel de cortisol no ha bajado lo suficiente, esto
indica que las glandulas suprarrenales estan trabajando
demasiado. Esta enfermedad también se conoce como
«hipercortisolismo». Otros medicamentos también
pueden afectar el resultado de la prueba.

Prueba de orina de 24 horas o de saliva

El nivel de cortisol también puede determinarse me-
diante la medicién del cortisol en la orina recolectada
durante un periodo de 24 horas, o en una muestra de
saliva de la mejilla con un hisopo por la noche, alre-
dedor de las 11 p.m. Se recoge orina cuidadosamente
dentro a un contenedor de plastico especial proporcio-
nado por el hospital. Estas pruebas suelen realizarse
dos o mas veces para aumentar la precision de los re-
sultados. Si el nivel de cortisol en la orina o en la saliva
es demasiado alto, esto indicara hipercortisolismo.

Prueba del cabello

Esta prueba implica tomar un mechon, cerca del cuero
cabelludo y cortar aproximadamente 1 cm de pelo. El
nivel de cortisol en el cabello cortado da una indica-
cién del nivel de cortisol en un periodo reciente. Esta
prueba viene principalmente utilizada para saber si el
paciente tiene el sindrome de Cushing ciclico. En los
Paises Bajos, estas pruebas sélo son llevadas a cabo en
un centro médico especializado como el Hospital
Universitario Erasmus.
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Analisis de sangre

A veces la concentracion de cortisol en la sangre se
medira en dfferentes momentos a lo largo del dia. Los
niveles mas altos de cortisol y ACTH generalmente se
encuentran por las mafianas, y se van reduciendo en
el curso de la jornada. El cortisol sigue el mismo ritmo
diario que la ACTH. En el caso del sindrome de Cus-
hing, este ritmo diario normal no esta presente.

Pruebas adicionales en caso de hipercortisolismo

Si se diagnostica hipercortisolismo, el siguiente paso es
de particular importancia, ya que la causa del aumento
de cortisol en tu sangre determinara el tratamiento.

Medicién de la ACTH
El nivel de la hormona ACTH se mide en la sangre.
¢ ACTH = bajo
Si el nivel de ACTH es bajo, es decir, hay muy
poca concentracién de esta hormona en la
sangre, el sindrome de Cushing es causado por
un tumor en la glandula suprarrenal. Se hara
una tomografia computarizada de las glandulas
suprarrenales para buscar un tumor que podria
estar produciendo el cortisol.
e ACTH =alto
Si el nivel de ACTH es normal o alto, es decir, si
hay demasiada concentracion de esta hormona
en la sangre, esto indica enfermedad de Cushing
(debido a un tumor en la hipdfisis) o Cushing

ectdpico (debido a un tumor en los pulmones o
pancreas por ejemplo).

Si el nivel de ACTH es normal o alto, seran necesa-
rias pruebas adicionales para detectar la causa precisa.
Ejemplos de tales pruebas son:

« Una prueba de supresién con dosis alta de
dexametasona.

« Una prueba de CRH. Esta es una prueba en la
que la CRH es inyectada en sangre y luego se
toman mediciones a intervalos. Esto se realiza
mientras estas acostado en una cama, asi que
necesitas ir al hospital o a una clinica.

« Un muestreo sanguineo de los senos petrosos.
Esta es una prueba especial con la cual se
extrae sangre del area alrededor de la hipdfisis.
Muestrear significa analizar una pequefia
cantidad de sangre.

« Una resonancia magneética para ver si se puede
identificar un tumor en la hipdfisis.

« Una tomografia computarizada para controlar los
organos del pecho y del abdomen.

« Una PET usando is6topos trazadores radiactivos
para marcar pequefios tumores y cualquier
posible propagacion.
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Llevar a cabo y procesar estas pruebas requiere una
cantidad considerable de tiempo. Puede ficilmente du-
rar 6 meses. Las pruebas se llevan a cabo con cuidado,
necesitan un cierto tiempo de preparacién y también
deben ser realizadas en la secuencia correcta. A mucha
gente le cuesta entender por qué las pruebas tienen
que repetirse a intervalos, y que cada nueva ronda esta
asociada a nuevas listas de espera. La repeticidn es ne-
cesaria para establecer un diagndstico correcto, y este
es un proceso complicado y a veces dificil que a los
pacientes y sus familias les cuesta entender.

Tendras que ir al hospital para algunas de estas prue-
bas, pero en la mayoria de los casos esto no implicara
que tengas que pasar la noche en el hospital.

Por otro lado, algunos hospitales se encargaran de or-
ganizar que todas las pruebas puedan realizarse una
tras otra.

La infografia titulada “;Qué es el Cushing?”
explica qué pruebas se hacen para diagnosti-
car el sindrome de Cushing.

El sitio web de la Asociacién Holandesa
para la Quimica Clinica y Pruebas

de Laboratorio (NVKC) proporciona
una visién general de las pruebas
que se llevan a cabo en el laboratorio.
Desafortunadamente, el sitio web
esta disponible sélo en holandés. Si
introduces la sustancia que se esta
analisando en tu sangre u orina, te
proporciona un resumen de lo que
implica la prueba, cuando se lleva a
cabo y qué significan los resultados.

Si tienes alguna otra pregunta, puedes
contactar un quimico clinico a través de

la misma pagina web.
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«Qué formas de tratamiento
estan disponibles para el
sindrome de Cushing?

El tratamiento del sindrome de Cushing depende de
la causa subyacente. Es esencial llevar la produccién
de cortisol a niveles normales. Los médicos prefieren
extirpar quirurgicamente el tumor (esto significa una
operacion). Si no es posible operar, el tratamiento im-
plicara medicacidn y, a veces, radioterapia.

Tratamientos

Para una operacion de las glandulas suprarrenales,

por ejemplo, el cirujano debe tener mucha experiencia
y conocimientos. Los preparativos para la operacion
avanzan siguiendo un protocolo estandar.

Los pacientes con Cushing hipdfisario o ectdpico, en
particular, necesitan tomar medicamentos para reducir
el nivel de cortisol en su sangre antes de que se realice
la operacidn.

Por lo tanto, la fase de preparacion preoperatoria de
los pacientes con Cushing hipéfisario puede durar

alrededor de tres meses. Los pacientes con Cushing
suprarrenal pueden tener una fase de preparacién li-
geramente diferente. Todo depende de la gravedad de
los sintomas y la cantidad de tiempo que tendran que
esperar a la operacién. Con tu médico discutiran sobre
los detalles de los preparativos.

La infografia «Que es el sindrome de Cus-
hing» y el clip animado (sélo en Holandés)
con el mismo nombre proporcionan una
explicacién sobre cdmo se trata el sindrome
de Cushing.
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¢Como se trata el sindrome de Cushing?

If possible, reduce
cortisol intake
from medication
by taking lower
dose or finding
alternative which
contains no

. resemble cortisol.

Hypothalamus

e

Pituitary gland

Not possible
_ to operate.

substances that Medication, preparation, reduce cortisol, stabilize

Adrenal cortex
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Cirugia

La enfermedad de Cushing

En el caso de la enfermedad de Cushing, el tratamiento
preferido es la extirpacion del tumor de la glandula hi-
pofisaria mediante una reseccién transesfenoidal, ope-
racion que se realiza a través de la nariz.

sl -
. il
denoma |}
el Y
1 Pituitaria normal
= "~ Hueso esfenoides y silla turca

Senos esfenoidales

Esta operacion sélo la realizan los neurocirujanos mas
experimentados.

Tumor en la glandula suprarrenal

Si el sindrome de Cushing es causado por un tumor de
la glandula suprarrenal, el tratamiento preferido es la
extirpacién quirurgica del tumor. Esto se suele hacer

por laparoscopia (cirugia minimamente invasiva), mien-

tras el paciente estd acostado sobre su estémago.

cojin no comprimible

almohada

Cushing ectdpico

En el caso del Cushing ectépico, el objetivo del trata-
miento es extripar quirdrgicamente el tejido que esta
produciendo ACTH o CRH. Pero a veces es suma-
mente dificil sefialar la ubicacién precisa de un tumor
ectdpico. Muy a menudo hay que realizar un escaneo
especial en el que primero se inyecta al paciente un
trazador radioactivo. Cuando luego se realiza un esca-
neo, el tumor puede ser localizado. El especialista o el
radidlogo te daran mas detalles sobre esta prueba.

= - \ QQ\A:

Y Q .
"
(b)

Sino se puede eliminar la causa del sindrome de
Cushing, el tratamiento consiste en la medicacién para
neutralizar los altos niveles de cortisol en la sangre.
Alternativamente, ambas glandulas suprarrenales
pueden ser extirpadas. Otra alternativa es la radiacidon
mediante un bisturi de rayos gamma (jque en realidad
no es un bisturil). Es importante conversar con tu
meédico sobre las distintas opciones.

®
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Tratamiento del Cushing endégeno con medicacion
El Cushing enddgeno se trata con medicacion en las
siguientes circunstancias:
« como preparacidn para una operacion de la
hipdfisis,
« en el caso de complicaciones agudas derivadas
de niveles de cortisol severamente elevados,
« siuna operacidén de la hipdfisis no tuvo éxito o
fuera imposible,
« para cubrir el periodo hasta que la radioterapia
sea efectiva.

Las opciones para tratar el Cushing endégeno con me-

dicamentos han aumentado en los dltimos afios.

Estos medicamentos se dividen en tres grupos:

1. supresores de las glandulas suprarrenales,

2. medicamentos que funcionan centralmente para
frenar el tumor de la hipdfisis,

3. medicamentos que bloquean los efectos del cortisol.

0 Blog: Estudio de medicamentos dedicados a

la supresion de las glandulas suprarrenales
(s6lo en holandés).

R 1) Los medicamentos supresores de las glandulas
suprarrenales (como el ketoconazol y la metopiro-
na) se han utilizado durante varias décadas. Estos
medicamentos suprimen la produccién de cortisol
de la glandula suprarrenal. Actualmente se estan
estudiando dos nuevos medicamentos supresores
de las glandulas suprarrenales, para reducir los
efectos secundarios como problemas gastrointes-
tinales y efectos en el higado, que a veces occuren

R 2) Los medicamentos que funcionan centralmente
suprimen la produccién de ACTH por un tumor
hipofisarro. La ventaja de estos medicamentos es
que se dirigen directamente a la causa de la en-
fermedad de Cushing, es decir, al problema en la
hipdfisis. Los tumores hipofisarios tienen ciertas
proteinas en las superficies celulares (receptores)
y los medicamentos se unen a ellas. Este podria
ser el receptor de somatostatina al que el medica-
mento pasireotida se une, o un receptor de dopa-
mina, al que se une la cabergolina.

La pasireotida ha sido aprobada para el tratamien-
to del sindrome de Cushing en los Paises Bajos.
Aunque la cabergolina no estd registrada oficial-
mente, se ha utilizado en el tratamiento durante
muchos afios.
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R 3) Los medicamentos que bloquean los efectos del
cortisol se llaman antagonistas de los receptores
de glucocorticoides. El medicamento mifepristo-
na es la eleccién habitual de este grupo.

La mifepristona suprime el efecto que el cortisol
tiene en los tejidos y érganos del cuerpo. Funcio-
na rapidamente y se utiliza especialmente en pa-
cientes con complicaciones agudas por un nivel
excesivo de cortisol.

Los pacientes con niveles de cortisol de moderados

a severamente elevados a menudo necesitan tomar

un coctel de medicamentos para bajar sus valores de
cortisol. El tratamiento médico se determina indivi-
dualmente para cada paciente, teniendo en cuenta la
gravedad de la enfermedad, las complicaciones agudas,
los posibles efectos secundarios y los costos.

Las complicaciones del sindrome de Cushing, como la
hipertensidn, la diabetes y la osteoporosis, pueden ser
tratadas adecuadamente con medicacién.

Apoyo durante el periodo cercano a la operacion

El periodo entre el diagnostico y la operacion

El periodo entre el momento en que escuchas lo que
te sucede y el momento en que te operan puede ser
muy dificil. Y tener altos niveles de cortisol no ayuda.
Estos altos niveles también pueden tener un impacto
en tu bienestar emocional. Puedes sentirte mal o muy
deprimido.

Los pacientes informan sobre los siguientes sintomas:

« cambios de comportamiento,

« comportamiento de forma poco razonable con
la pareja, los hijos, los amigos y la familia, por
ejemplo,

« puede que se interrumpan matrimonios u otras
relaciones afectivas,

« susceptible a las psicosis,

« estar ansioso,

« olvidadizo,

« con pérdida de concentracidn,

« los pacientes dicen que no se reconocen a si
mismos.

Es deseable que los pacientes y su circulo cercano es-
tén informados sobre estos sintomas, para que entien-
dan lo que esta sucediendo. A veces es necesario recu-
rrir a un trabajador social, una enfermera especialista,
un psicdlogo o incluso un psiquiatra. jBusca ayuda
profesional si la necesitas!

Los sintomas también pueden ser agravados por el tra-
tamiento con supresores de cortisol como el ketocona-
zol o mitotano. Pero este es un periodo que necesitas
superar.

Casi todos los hospitales proporcionan informacion
oral y escrita sobre la operacion y el periodo postope-
ratorio. Habla con tu especialista sobre esto.

®
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Preparativos para la operacion

« En términos generales, el tratamiento procede de
la siguiente manera:

« El especialista establece la causa de Cushing.

« El especialista discute el plan de accién en una
reuniéon multidisciplinaria.

« El especialista discute la eleccién de un
determinado plan de accién con el paciente.

« El especialista refiere el paciente al cirujano,
quien programa la operacién con los
departamentos.

« El cirujano entonces informa al paciente sobre
los planes para la operacién.

« El especialista y el cirujano se retinen con el
paciente y discuten sobre los preparativos
preoperatorios.

« El paciente se reune con el anestesista para
recibir informacién sobre la anestesia y el
tratamiento del dolor.

o El paciente recibira informacién sobre cuando
entrar en el hospital y a qué hora se llevara a
cabo la operacion.

Como regla general, la estancia en el hospital durara
entre 4 y 7 dias. Se medira la cantidad de cortisol en la
sangre una semana después de la operacién (también
antes si fuera necesario), y se discutira contigo el
tratamiento 2 sefuir a llevar. Cuando dejes el hospital
recibiras instrucciones sobre el uso de la medicina
hidrocortisona. A lo largo de este periodo te ayudara

y apoyara una enfermera especialista o enfermera
endocrina.

Tras la operacion y la reduccion de corticoides

Después de la operacion estaras concentrado princi-
palmente en la recuperacion y en la reduccion de tus
corticoides. Los pacientes dicen que viven esto como un
periodo muy dificil. Hasta ahora, se han obsesionado con
la idea de que estarian curados una vez finalizada la ope-
racion.

Desafortunadamente no es la operacion en si misma
sino la recuperacion después de la misma lo que cobra
su precio. Tu cuerpo tiene que acostumbrarse a no te-
ner niveles tan altos de cortisol.

El médico que te trata, o la enfermera especialista,
discutira contigo el programa de reduccién y brindara
sugerencias para que tu vida sea mas facil.

Durante el postoperatorio debes evitar agacharte, le-
vantar objetos pesados o subir demasiadas escaleras.

La reduccion de corticoides

Un aspecto importante del tratamiento después de la
operacion es el apoyo que se recibe mientras se reduce
el uso de la medicina de hidrocortisona y se alivian los
sintomas asociados. Después de todo, tu cuerpo se ha-
bia acostumbrado a niveles mas altos de cortisol. Una
vez que el adenoma hipofisano o suprarrenal es extir-
pado, la produccion de cortisol cesa inmediatamente.
La cantidad de cortisol en tu cuerpo sera casi cero.

®
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Pero como el cortisol es tan importante se te dara un
sustituto para sustituir la hipéfisis o la glandula supra-
rrenal, en este caso un medicamento de hidrocortisona
para que no te guedes sin cortisol.

Sin embargo, la hidrocortisona necesita ser reducida
gradualmente. La idea es que no debes seguir depen-
diendo de estos medicamentos, por lo que tu cuerpo
necesita ser estimulado para producir su propio cor-
tisol una vez mas. Durante el periodo de reduccién
nunca habrd suficiente cortisol en tu cuerpo. Como
resultado, la glandula (o glandulas) suprarrenal sera
estimulada para empezar a trabajar de nuevo. Tendras

solo una ligera escasez de cortisol en tu sangre todo el
dia.

Esto puede generar sintomas como:

« cansancio, falta de energia y vitalidad, no sentir

ganas de hacer nada,

« dolor y rigidez en musculos y articulaciones,

 sentimientos de depresion,

 nauseas, pérdida de apetito,

- sentirte agotado,

» problemas de suefio,

o fluctuaciones de humor y problemas cognitivos.
Todos estos sintomas forman parte de lo que se
conoce como el sindrome de abstinencia de esteroides.

Puedes leer también el blog «De zure appel»

Introduccién -

(s6lo en holandés).

La reduccidn puede ser dificil y a veces ni siquiera es
posible reducirla por completo. En esos casos, los pa-
cientes se vuelven permanentemente dependientes de
la medicina de hidrocortisona.

Programa de reduccion

La hidrocortisona se reduce gradualmente, en peque-
fios pasos. La forma en que progresa el periodo de re-
duccidn, los sintomas que surgen posteriormente y la
duracién del periodo varia de un paciente a otro.

La mayoria de los pacientes son capaces de completar
el programa de reduccién en unos 6 a 18 meses.
Durante la fase final es mejor reducir la dosis en pasos
muy pequeilos de sélo 1 0 2 mg a la vez. A veces es ne-
cesario tomarse mas tiempo para cada paso.

Lo mejor que puede hacer es discutir este programa de
reduccion en detalle con su médico, enfermera espe-
cialista o enfermera de endocrinologia.

Durante el periodo de reduccidon tomaras la medica-
cién en los horarios acordados. La reduccién de la hi-
drocortisona comienza con la dosis de la tarde, luego
la del mediodia y finalmente se deja de tomar la de la
manana.
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Los diferentes hospitales recomiendan horarios de
reduccion ligeramente diferentes. La reduccién es un
proceso muy personal, y rara vez sigue el calendario
acordado originalmente. También puede ser un pro-
ceso prolongado con una regresién frecuente (volver a
dosis mas altas de hidrocortisona), y luego comenzar a
reducir la medicacién.

¢éLa glandula suprarrenal ha vuelto a producir cortisol?
Durante el periodo de reduccién se realizaran pruebas
para comprobar si la glandula suprarrenal vuelve a
producir cortisol. Esto puede hacerse de varias mane-
ras, por ejemplo:

Al final de la tarde anterior al dia de la prueba, toma tu
ultima dosis de hidrocortisona entre las 4 y las 6 p.m.
A la mafiana siguiente no tomes ningin medicamen-
to y da una muestra de sangre entre las 8 y las g a.m.
Lleva contigo tu medicamento para poder tomarlo
inmediatamente después de la extraccién de sangre. Si
las glandulas suprarrenales han empezado a producir
cortisol de nuevo, el laboratorio podra rastrearlo en tu
sangre.

Ayuda y apoyo

Reducir la medicacién no siempre es sencillo. Es muy
posible que se necesiten explicaciones adicionales, asi
como apoyo y tranquilidad.

Tu cuerpo necesita tiempo para aprender a manejarse
con menos hidrocortisona. El periodo con el insalubre

exceso de cortisol ha llegado a su fin. En otras circuns-
tancias podriamos contemplar que el problema la deci-
paracido. Pera a veces ni siquiera eso es posible. Puede
que sea pedirle demasiado al cuerpo, o que la glandula
suprarrenal simplemente no empiece a producir corti-
sol de nuevo.

Algunos hospitales estain empezando a recetar medica-
mentos para reducir la produccién de cortisol por parte
de las glandulas suprarrenales incluso antes de que se
realice la operacion. Los medicamentos utilizados son
el ketoconazol y la metopirona, el pasireotide y la
cabergolina (véase la pagina 17).

Estrés grave durante el periodo de reduccion

Por supuesto, es diferente si se experimenta un estrés
repentino o severo durante el periodo de reduccidn,
mientras que las glandulas suprarrenales ain adorme-
cidas son incapaces de producir suficiente cortisol a
demanda.

En tal caso, necesitaras tomar hidrocortisona adicional
durante un tiempo, de lo contrario corres el riesgo de
tener una crisis suprarrenal.

Una crisis suprarrenal debe evitarse a toda costa o tra-
tarse adecuadamente mediante una dosis elevada de
hidrocortisona. Pero después, una vez que te sientas
un poco mejor, debes volver a la dosis que estabas to-
mando (antes de aumentar la dosis temporalmente) lo
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mds rapido posible. Si necesitas aumentar la dosis con
frecuencia, aunque sea temporalmente, seria sensato
discutirlo con la enfermera endocrina. También po-
drias considerar si puedes identificar la causa de estas
situaciones de estrés para evitar que se produzcan en
el futuro. Incluso cuando hayas dejado de tomar hidro-
cortisona en forma de tabletas o capsulas, puede ser
necesario tener un poco de esta medicacién a mano en
caso de estrés repentino o severo.

Si fuera necesario, debes pedir una receta adicional a
tu médico o especialista.

iQué es el sistema hipotaldmico-
hipéfiso-adrenal?

Pruebas del sistema HHA tras la reduccion

Sélo puedes estar seguro de que ya no necesitas tomar
hidrocortisona después de haber realizado una prueba
de estrés - la prueba de tolerancia a la insulina (ITT), la
prueba de metopirona o la prueba de ACTH - y cuando
se haya confirmado una vez mds que tu cuerpo esta
produciendo suficiente cortisol para ayudarte a hacer
frente al estrés.

Lee mas sobre la Prueba de Tolerancia

a la Insulina (sélo en holandés).
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Medicamentos

Después de la operacion, tus propias glandulas supra-
rrenales no podran producir cortisol. El cortisol es de
vital importancia en nuestras vidas. Dada la importan-
cia de esta medicacion, es esencial que tengas acceso
a un suministro ininterrumpido de hidrocortisona (o
a una alternativa adecuada). Siempre debes tener un
suministro extra de hidrocortisona para usarla en mo-
mentos de enfermedad o estrés severo.

En los Paises Bajos se utilizan comunmente los si-
guientes medicamentos: hidrocortisona, fludrocor-
tisona y Solu-Cortef Act-O-Vial para inyecciones de
emergencia en otros paises las inyecciones pueden ser
diferentes.

Comprimidos

En los Paises Bajos, la hidrocortisona ahora sdlo se
suministra bajo forma de comprimidos. En el pasado,
los médicos, pacientes, farmacéuticos y empresas
farmacéuticas habian convenido en que las cipsulas
tuvieran un color diferente para cada tipo de dosis. En
lugar de capsulas, ahora se producen y suministran
comprimidos de color. Estos comprimidos estan
recubiertos para enmascarar el sabor ligeramente
amargo que dejan en la boca. Los pacientes se habian

quejado de que las pastillas blancas originales dejaban
un sabor desagradable que duraba bastante tiempo.
En cambio, los comprimidos reducen este problema.
Recomendamos que hables sobre los requisitos

de medicacion con tu médico, especialmente si
experimentas efectos secundarios.

Se puede encontrar mas informacién en la
Pagina tematica sobre Medicamentos (sélo
en holandés).

Inyeccion de emergencia

Los suministros de la inyeccién de emergencia ( de
Hierrocortisona o en su absencia de Mete prentiso-
lana) estan marcados con una fecha de caducidad.
Asegurate de que esta fecha no haya expirado. Debe
ser almacenado a menos de 25°C, pero no en el refri-
gerador. La receta se marcara con la indicacién «modo
de uso conocido» o «uso segun indicado». Puedes usar
las «viejas» inyecciones de emergencia para practicar
la preparacién de una inyeccién de emergencia. Ase-
gurate de que tus cuidadores también practiquen. Es
importante que sigas familiarizado con esta habilidad.
La inyeccidon de emergencia se suministra con dos je-
ringas y agujas. El internista o endocrindlogo te dara la
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receta para las pildoras de hidrocortisona adicionales
que tendras que tomar en situaciones de estrés. Esta
prescripcion se marcara como «Tomar la medicacién
extra cuando sea necesario». Mas informacidn sobre el
uso de la inyeccién de emergencia se puede encontrar
en la explicacion de la crisis suprarrenal (pagina 29).

Clip animado sobre la inyeccién de
emergencia.

Fludrocortisona

Si se han quitado ambas glandulas suprarrenales, de-
penderas de la hidrocortisona por el resto de tu vida, y
también tomaras fludrocortisona como sustituto de la
hormona aldosterona.

La aldosterona es la hormona que regula el balance de
afuay la sal.

En lugar de la hidrocortisona, puede que tu médico te
recete un tipo diferente de corticoesteroide, como ace-
tato de cortisona, prednisona o dexametasona.

El endocrinélogo (en consulta con el cardidlogo si fue-
ra necesario) prescribira medicamentos para corregir la
composicion de la sangre con el fin de tratar o preve-
nir trastornos cardiovasculares o la diabetes. También
puede escribirse una pequefia dosis de DHEA a los
pacientes cuyos niveles de DHEA se reduzcan signifi-
cativamente.

Se puede encontrar mas informacién sobre
% la DHEA en BijnierNET.
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En caso de estrés y crisis

suprarrenal

Una crisis suprarrenal es una situacién potencialmente
mortal para las personas con insuficiencia suprarrenal.

Una crisis suprarrenal se produce si las personas con
insuficiencia suprarrenal tienen que hacer frente a
un estrés severo. Tendras insuficiencia suprarrenal
temporal mientras tus glandulas suprarrenales sean
incapaces de producir suficiente cortisol en cualquier
circunstancia.

Durante un momento de estrés, tus glandulas supra-
rrenales no podran producir suficiente cortisol, mien-
tras que tu cuerpo si necesita mas. Necesitas tomar un
medicamento, hidrocortisona o acetato de cortisona, lo
antes posible. Si no haces, podria producirse una crisis
suprarrenal.

Lee las instrucciones relacionadas con el
estrés: adrenals.eu/stress-instructions o

adrenals.eu/how-an-emergency-injection-
works/ o adrenals.eu/stress-instructions/
short-instruction-emergency-injection-in-

an-adrenal-crisis

Si una amenaza crisis suprarrenal, es importante que
hagas tres cosas:

La cantidad diaria de hidrocortisona debe
duplicarse o triplicarse segun lo establecido en
las instrucciones de estrés.

Cuando no es posible ingerir comprimidos
adicionales, o cuando no se logra el efecto
deseado, la hidrocortisona debe administrarse
mediante una inyeccién en un musculo o bajo
la piel (ver Inyeccién de emergencia) o un goteo

intravenoso.

A veces también es necesario administrar
liquidos adicionales por medio de un goteo
intravenoso.

Tu médico indicara pruebas para establecer la causa
de la crisis, y continuar el tratamiento si fuera nece-

sario. Cuando los niveles de cortisol son demasiado

bajos, puede reducirse la capacidad de tomar decisio-
nes como por ejemplo cuando pedir ayuda. Si estan
presentes, la familia o los amigos deben intervenir y
llamar a un médico y/o administrar una inyeccién de

emergencia.
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Sino se adoptan rapidamente las medidas necesarias,
una crisis suprarrenal amenazante puede provocar
sintomas y problemas graves, como disminucion del
conocimiento, baja presion sanguinea, alteracién de
los niveles de agua y sal en el cuerpo, sintomas gas-
trointestinales o incluso la muerte. Pasar por una crisis
suprarrenal, o incluso la amenaza de una, puede tener
un impacto duradero en tu vida y aumentar la ansie-
dad que sienten tu y tus seres queridos.

Los términos crisis de Addison y crisis suprarrenal tie-
nen el mismo significado y se usan indistintamente.

El clip animado Crisis de Addison (en varios
idiomas) ofrece una explicacién simplificada
del riesgo de una crisis suprarrenal y de
cémo afrontarla.

El especialista médico o la enfermera especialista que
te atienden te daran instrucciones sobre cdmo evitar
una crisis suprarrenal. Te explicaran cémo preparar
una inyeccion de emergencia (de corticoides), como
puede ocurrir una crisis suprarrenal y cdmo se puede
reconocer el peligro. Esto es lo que se entiende por
«instrucciones en caso de estréss».

Instrucciones en caso de estrés
Las instrucciones en caso de estrés te ayudan a tomar
las medidas necesarias. Describen una situacién y los

cambios que tu debes hacer (o no hacer) en la cantidad
de medicacion que estas tomando.

Ademas, las instrucciones de estrés incluyen medidas
adicionales de tipo SOS para que sea mas evidente

que dependes de la hidrocortisona. Se han redacta-

do instrucciones uniformes para situaciones en caso
de estrés que han sido aprobadas por la Asociacion
Holandesa de Medicina Interna (NIV) y la Sociedad
Holandesa de Endocrinologia (NVE). Puedes descargar
aqui las instrucciones en caso de estrés.

Ejemplos de situaciones

Algunos ejemplos de situaciones de estrés son:
« enfermedad con fiebre (temperatura alta),
« tratamiento dental,
« hacer un examen,
« tener un accidente de trafico,
o asistir a un funeral.

Las medidas que debes tomar varian en diferentes
circunstancias, por lo que debes consultar las instruc-
ciones que se te han dado. También es aconsejable
asegurarse de que al menos una persona de tu circulo
cercano sepa como prevenir una crisis suprarrenal. Si
ya no puedes preparar y administrarte la inyeccion tu
mismo, esa persona podra ayudarte y asi evitar los pro-
blemas a largo plazo causados por el retraso.
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Por lo tanto, experimentar una crisis suprarrenal puede
tener un impacto significativo tanto en ti como en tus
seres queridos.

Inyeccion de emergencia

Hay situaciones en las que es esencial administrar in-
mediatamente una inyeccidn de emergencia de 100
mg de hidrocortisona. Por ejemplo, en caso de vdmito
o diarrea (ya que la medicacion no se absorbe), o si
estd reducida la consciercia.

Es entonces de vital importancia que la inyeccion se
administre en un musculo o bajo la piel. También
recibirds instrucciones para ello, y si no las has recibido
todavia, seria aconsejable pedirlas al médico o ala
enfermera especialista.

Clip animado sobre la inyeccién de emer-
gencia (otros idiomas).

Si te han aplicado una inyeccién de emergencia,
siempre debes ponerte en contacto con su especialis-
ta o endocrindlogo para hablar sobre el seguimiento
necesario. Aunque tu médico de cabecera te haya ad-
ministrado la inyeccién de emergencia, siempre es
aconsejable ponerse en contacto con el especialista o
endocrindlogo. El especialista decidira si también ne-
cesitas ir a la sala de emergencias del hospital.

Visibilidad y reconocimiento

Temporalmente dependes de la hidrocortisona, y por
esa razon necesitas tomar comprimidos o capsulas. Es
posible que te encuentres en una situacién inesperada
en la que no puedas comunicar tus necesidades
adecuadamente. Por lo tanto, es importante que

sea inmediatamente evidente que dependes de la
hidrocortisona.

Existen las siguientes opciones:

« Tarjetas de emergencia SOS,

« Soporte de tarjeta para sujetar al cinturén
de seguridad del coche, bolsa de hombro,
cochecito o asiento de bebé,

« En caso de emergencia contar con los
datos de contacto en tu teléfono mévil,

« AdrenalAPP en tu teléfono mévil,

« medallén / brazalete SOS,

« Carta del especialista/endocrinélogo (en
holandés y/o inglés) para llevarla cuando

viajas,

+ Kit de emergencia con medicamentos
de emergencia e informacién escrita
(multilingtie).
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Tu médico de cabecera también puede desempefiar
un papel importante en la visibilidad de tu condicién.
Junto con la asociacién profesional de médicos de
cabecera holandeses y otros proveedores de atenciéon
médica primaria, la Sociedad Adrenal Holandesa NVA-
CP ha desarrollado una «alerta del trastorno». Se acon-
seja a los médicos de familia que incluyan esta alerta
en el registro electrénico de pacientes. Esto significa
que cuando visitas cualquier consultorio médico de
guardia en los Paises Bajos, el médico de guardia vera
inmediatamente en tu expediente que dependes de la

hidrocortisona.

El especialista o endocrinélogo notificara a tu médico
de cabecera sobre el trastorno y le explicara las instruc-
ciones a seguir en caso de estrés.

Se aconseja a los especialistas médicos que afiadan una
frase estandar al final de cada informe al médico de
cabecera del paciente, en la que se indique que depen-
de de los corticoides y que -en caso de crisis suprarre-
nal o de amenaza de una- deben tomarse las medidas

establecidas en las instrucciones a seguir en caso de

estrés.

También se han adoptado acuerdos con el servicio de
ambulancias holandés para que sepan como actuar si
necesitas cuidados intensivos. El Protocolo Nacional

de Ambulancias incluye medidas para la insuficiencia

suprarrenal aguda. Es importante que el personal de
las ambulancias pueda ver o reconocer ficilmente que

tienes insuficiencia suprarrenal.

7 9 Hay una serie de preparativos que debes
gé hacer si viajas al extranjero. Se ha publicado

una lista de control en la pagina web de
BijnierNET, en la seccién Travel & Holidays
(actualmente sélo en holandés). La carpeta
de Insuficiencia suprarrenal y viajes (sélo en
holandés) también proporciona informacién
util (en holandés e inglés).
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Sintomas residuales
comorbilidad

Incluso después del tratamiento, algunas personas
con sindrome de Cushing siguen teniendo sintomas y

problemas causados por el exceso de hormona cortisol.

Por lo tanto, durante el tratamiento y después del mis-
mo debes tener en cuenta que puedes seguir teniendo
algunos de los siguientes sintomas y problemas resi-

duales:

« Trastornos cardiovasculares

Presidn arterial alta

Intolerancia a la glucosa y diabetes
Sobrepeso (dificil de tratar)

Alto nivel de colesterol

Mayor riesgo de trombosis

Ampliacién de la cdmara izquierda del
corazén

Mayor riesgo de sufrir un ataque cardiaco

 Sintomas en los musculos y las articulaciones

Dolor en los musculos o las articulaciones
Rigidez

Reduccidn de la fuerza muscular
Densidad 6sea reducida (osteoporosis)
Cambios psicoldgicos y cognitivos

Depresion

Ansiedad y miedo

Problemas en las relaciones sociales e
interpersonales

Problemas de memoria

Problemas de atencidon y concentracion
Reduccidn de la capacidad para hacer frente al
estrés

Cambios en otros sistemas hormonales como
resultado del hipercortisolismo o del tratamiento,
por ejemplo:

Hormonas sexuales (que provocan problemas
con la menstruacién o la libido, reduccién de
la fertilidad y/o menopausia prematura)
Daflos en la hipdfisis debido a la operacién

o a la radioterapia, como resultado de lo cual
las glandulas productoras de hormonas ya no
reciben las instrucciones correctas, lo que a su
vez puede conducir a un déficit de hormonas
tiroideas, de crecimiento y sexuales

Mayor riesgo de contraer una infeccién
Cansancio y reduccidn de la vitalidad
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«Como se organiza la atencion

al paciente?

El cuidado que necesitan y se proporciona a las perso-
nas con sindrome de Cushing es bastante complejo. Se
trata de un trastorno poco frecuente que produce sig-
nos y sintomas incapacitantes dificiles de asociar a un
diagndstico especifico.

Es importante que el trastorno se reconozca y trate a
tiempo para evitar dafios mayores. El cuidado de los
pacientes con Cushing en el momento de la operacién
es altamente especializado. Por ello en los Paises Ba-

¢Buscas un hospital con la experiencia
necesaria?

Visita el sitio web de la Federaciéon Ho-
landesa de Centros Médicos Universita-
rios a través del portal TRE. Encontraras
una lista de los centros pertinentes de
los Paises Bajos.

Selecciona la pestafia «Zoek TRF» y

luego escribe «syndroom van Cushing»

para ver una lista de los centros
pertinentes.

jos la atencion se presta unicamente en centros con
equipos especiales y experiencia multidisciplinaria, cu-
yos miembros poseen un profundo conocimiento del
sindrome de Cushing. Las operaciones de la hipdfisis
para la enfermedad de Cushing sélo se realizan en un
pequeiio numero de hospitales holandeses.

Controles en la clinica ambulatoria

Durante cada revision, el endocrinélogo o la enferme-
ra especialista prestard especial atencidn a la presencia
de posibles sintomas residuales. De ser necesario, se
realizaran pruebas adicionales y se administrara un
tratamiento ulterior. También se prestard atencién al
impacto de estos sintomas en tu vida diaria y en las
personas que te rodean.

Después de discutir las alternativas con tu profesional
de la salud, algunos pacientes podrian beneficiarte de
un programa especifio de rehabilitacién. Esto no es tan
extraflo cuando te das cuenta de que acabas de pasar
por un momento dificil, tanto fisica como emocional-
mente. Es importante que comuniques claramente tus
necesidades y busques un centro que pueda darte la
ayuda y el apoyo que deseas.

Introduccién -

El eje HHA -

¢Qué es el sindrome de Cushing? -

¢Cudles son los sintomas? —

¢Qué lo causa? -

¢Cémo se realiza el diagndstico? —

¢Qué tratamientos estan

disponibles? >

Medicamentos =

Instrucciones en caso de estrés
y crisis suprarrenal —>

Sintomas residuales y comorbilidad —

¢Como se organiza la atencion
al paciente?

Vida diaria —

¢Quieres saber mis? -
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Lista de control del cuidado de la salud
Se ha desarrollado una lista de control de salud espe-
cialmente para las personas con sindrome de Cushing.

Esta lista puede ayudar en la preparacidn para tu proxi-
ma cita con el endocrindlogo o la enfermera especia-

lista.

Piensa en aspectos como:

\

Discutir sobre los resultados de las pruebas
(scudles son los valores normales y cuiles fueron
tus resultados?)

Revisar tu consumo actual de medicamentos
Discutir sobre cualquier efecto secundario

o complicacién que se sospeche surja del
tratamiento

Discutir sobre el programa de reduccion de
hidrocortisona

Si has experimentado una crisis suprarrenal, y
cémo ha sido

Si estas experimentando sintomas, limitaciones o
problemas de salud (ya sean conocidos o nuevos)
Discutir sobre cualquier problema que tenga que
afrontar y que reduzca tu calidad de vida
Considerar cosas como problemas de memoria,
arrebatos emocionales, osteoporosis, menopausia
prematura, dolor en las articulaciones e
infecciones

« Solicitar informacién sobre posibles pruebas
adicionales o nuevos tratamientos

« Discutir sobre la aplicacidn de las instrucciones
de estrés (anualmente)

« Discutir cualquier problema que experimentes en
el trabajo, en otros contextos sociales o dentro de
la familia

« Pedir el apoyo adicional que necesites,
incluyendo apoyo psicolégico si hiciera falta

« Pedir que se le proporcione informacién a tu
médico de cabecera vy, si es necesario, a otros
proveedores de atencién médica

iNunca tengas miedo de hacer preguntas! Los médicos
y enfermeras estan encantados de responder a estas
preguntas, asi que escribelas en casa cuando tengas
tiempo para no olvidarlas durante la cita.

Introduccién -

El eje HHA -

¢Qué es el sindrome de Cushing? —

¢Cudles son los sintomas? —

¢Qué lo causa? -

¢Cémo se realiza el diagndstico? —

¢Qué tratamientos estan
disponibles? —

Medicamentos =

Instrucciones en caso de estrés
y crisis suprarrenal —

Sintomas residuales y comorbilidad —

¢Como se organiza la atencion
al paciente?

Vida diaria —

¢Quieres saber mis? -
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Vivir con el sindrome de

Cushing

Impacto

El sindrome de Cushing, y el hecho de que a menudo
tarde tanto tiempo diagnosticarlo con precision, tienen
un gran impacto tanto en los pacientes como en sus
seres queridos. El trastorno influye no sdlo en tu salud
fisica y mental, sino también tu vida social y familiar.
Pero afecta a cada individuo de forma diferente y en
diferentes etapas de tratamiento.

Es importante que dejes claro cudles son los problemas
que estas experimentando, y qué es lo que necesitas
para volver a encarrilar tu vida. No estas solo sufriendo
esta enfermedad. Es inevitable que tenga un efecto en
tus seres mas cercanos y queridos también. Haz tus
preguntas y comunica tus problemas. La enfermera
especialista o la enfermera endocrina desempefiaran
un papel importante durante este periodo.

Ya has recorrido un largo camino y has dejado atras
un periodo dificil. A menudo, los pacientes se sienten
aliviados cuando descubren por primera vez lo que
realmente les pasa. Después de eso, se centran en los
preparativos para la operacidn.

A esto le sigue lo que podria considerarse la peor parte:

la reduccién de la dosis de corticoesteroides. Este
periodo puede durar muchos meses y, para algunos
pacientes, incluso afios. Es un momento dificil y es
importante que seas consciente de ello. Vale la pena
considerar pedir ayuda para pasar al siguiente paso.

El objetivo de ese préoximo paso puede resumirse en
una palabra: revitalizar. Volverte nuevamente vigoroso,
recuperando tu cuerpo y espiritu.

En el siguiente parrafo examinaremos una serie de
cuestiones que pueden ser de mayor o menor impor-
tancia para ti personalmente, pues cada uno es dife-
rente.

« « encontrar un trabajo y/o mantener tu trabajo

« tuvida social

« elimpacto de la enfermedad en tus relaciones,

relaciones intimas y amistades
« el desarrollo personal
« el gjercicio fisico

Introduccién -

El eje HHA -

¢Qué es el sindrome de Cushing? —

¢Cudles son los sintomas? —

¢Qué lo causa? -

¢Cémo se realiza el diagndstico? —

¢Qué tratamientos estan
disponibles? —

Medicamentos =

Instrucciones en caso de estrés
y crisis suprarrenal —

Sintomas residuales y comorbilidad —

¢Como se organiza la atencién
al paciente? —

Vida diaria

¢Quieres saber mis? -
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Calidad de vida

El estudio NIVEL (2005) y la medicién de referencia
asociada mostraron sin duda alguna que las personas
siguen experimentando problemas residuales del sin-
drome de Cushing o de la enfermedad de Cushing
incluso después de una operacion exitosa o de otro tra-
tamiento. Estas enfermedades tienen efectos de gran
alcance, tanto fisicos como emocionales. Casi siempre
hay problemas residuales y angustiosos que afectan el
trabajo, las relaciones o las amistades. Cambian al pa-
ciente de manera sutil y las enfermedades a veces son
demasiado complejas para entenderlas realmente. Ani-
mar a un paciente a «controlarse» es menospreciar su
sufrimiento. Muchas personas pierden sus trabajos o
sus relaciones se ven afectadas. Desafortunadamente,
no siempre es posible evitar las consecuencias.

La decepcidn es una pildora amarga que hay que tra-

gar.

Trabajo

Los signos y sintomas que resultan del sindrome de
Cushing tendran un impacto en tu capacidad de traba-
jo. Mucha gente ha descubierto que simplemente era
imposible para ellos seguir haciendo el mismo trabajo.
Se les puede ayudar a encontrar otro trabajo, o pueden
verse obligados a depender de la prestacién por inca-
pacidad si el trabajo se ha vuelto demasiado agotador o
incluso imposible.

Ser capaz de trabajar es importante para todos. Tener
un trabajo significa:

« contar con un ingreso e independencia

econdmica,

- crecimiento y desarrollo personal,

. contactos sociales,

« dar estructura al dia,

« tener una razdn para levantarse por las mafianas,

« sentirse util, marcar la diferencia,

« estatus social,

« una mejor calidad de vida.

Programa de Educacion de Pacientes y

Parejas en trastornos pituitarios/adrenales.

Como resultado del trastorno, los
pacientes pueden enfrentarse a cambios en
su vida cotidiana. El objetivo del Programa de
Educacién de Pacientes y Parejas (PPEP) para
personas con un trastorno hipofisarios o adrenal
es proporcionar apoyo en el ambito psicoldgico
y social a los pacientes y a sus parejas. El PPEP
Hipofisarios/Adrenal es un programa de
autogestion que consiste en ocho reuniones de

grupo semanales.
Se puede encontrar mas informacion en: PPEP
Pituitary/Adrenal.

Introduccién -

El eje HHA -

¢Qué es el sindrome de Cushing? -

¢Cudles son los sintomas? —

¢Qué lo causa? -

¢Cémo se realiza el diagndstico? —

¢Qué tratamientos estan

disponibles? >

Medicamentos =

Instrucciones en caso de estrés
y crisis suprarrenal —>

Sintomas residuales y comorbilidad —

¢Como se organiza la atencién
al paciente? -

Vida diaria

¢Quieres saber mis? -
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Durante las citas en consulta externa, tu endocriné-
logo tomara nota de cualquier limitacién que estés
experimentando. Bajo ciertas condiciones, se puede
intercambiar informacién con el médico de tu empre-
sa para que se familiarice con el impacto del sindrome
de Cushing. Pero para ello tienes que dar tu permiso
expreso por adelantado.

Tu vida social

No seras una excepcion si te ves obligado a dejar de
trabajar, y decicarte a trabajos voluntarios, participar
en algun club y/o disfrutar de algin hobby durante el
largo proceso antes de que se determine el diagnéstico
y también después. Puede que hayas decepcionado a la
gente durante ese tiempo mientras tu cuerpo te falla-
ba gradualmente. Muchos pacientes con el sindrome
de Cushing informan que han tenido que renunciar a
muchas cosas.

Pero esto no tiene por qué ser asi para siempre.
Descubrirds que puedes volver a ser mas vigoroso
(aunque tal vez no vuelvas a ser exactamente como
antes) y que una vez mas serd posible realizar varias
actividades. Sean cuales sean, estas actividades son
importantes porque dan sentido a tu vida. Pide a tu
endocrindlogo o enfermera especialista que te ayude,
aconseje o dé su opinién para que puedas dar buen uso
a tus energias.

Relaciones intimas

Ha sido un largo viaje descubrir que tienes el sindro-
me de Cushing. Un viaje que puede haber llevado afios
completar, afios en los que has estado lejos de ser tu
mismo.

El sindrome de Cushing es, después de todo, una en-
fermedad progresiva y debilitante que involucra un
torbellino de emociones. Para ti, y probablemente para
quienes te rodean también.

Si experimentas algun problema en tus relaciones, no
dudes en discutirlo con tu pareja y buscar ayuda profe-
sional. Esto no es un signo de debilidad. Pero es sélo al
reconocer un problema que se puede lidiar con él.

Desarrollo personal - defenderse a si mismo

Dentro de la asociacion de pacientes, nos gusta animar
a los miembros a manifestarse y ser conscientes de su

condicién. Eres bienvenido a unirte a sus filas. Signifi-

ca que participaras activo en mejorar tu salud y tu cui-

dado junto con tu endocrinélogo.

Después de un tiempo seras quien mejor conozca tu
cuerpo; y tu profesional de la salud es quien cuenta
con una visidon de lo que normalmente funciona bien
en el tratamiento del sindrome de Cushing gracias a
sus conocimiento y experiencia.

Introduccién -

El eje HHA -

¢Qué es el sindrome de Cushing? —

¢Cudles son los sintomas? —

¢Qué lo causa? -

¢Cémo se realiza el diagndstico? —

¢Qué tratamientos estan
disponibles? —

Medicamentos =

Instrucciones en caso de estrés
y crisis suprarrenal —

Sintomas residuales y comorbilidad —

¢Como se organiza la atencién
al paciente? —

Vida diaria

¢Quieres saber mis? -
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Pero con el paso del tiempo te enfrentaras a inciden-
tes inesperados y, como resultado de tener Cushing,
pueden afectarte de manera diferente. Por lo tanto,
mantente alerta y asegurate de tomar las medidas ne-
cesarias o de conseguir que alguien lo haga por ti.

Ejercicio fisico

Debido al aumento del nivel de cortisol, tienes mas
posibilidades de sufrir trastornos cardiovasculares y
diabetes. Estos trastornos también tendran un impacto
en tu salud a largo plazo y pueden reducir tu esperanza
de vida. El ejercicio fisico y el mantenimiento de un
peso saludable son factores importantes para mante-
ner a raya estos trastornos. Pide a tu endocrinélogo o
enfermera especialista que te ayuden a encontrar ma-
neras de incluir mas ejercicio fisico en tu vida diaria.
Discute la posibilidad de ser remitido a un dietista.
Valdra la pena el esfuerzo.

En dos minidocumentales titulados
«Sindrome de Cushing» un paciente de
Cushing habla sobre el periodo previo al
diagndstico, las pruebas, el tratamiento y

como es vivir con el sindrome de Cushing.
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¢Cudles son los sintomas? —

¢Qué lo causa? -
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Sintomas residuales y comorbilidad —

¢Como se organiza la atencién
al paciente? —

Vida diaria

¢Quieres saber mis? -

BijnierNET e Sindrome de Cushing

Pagina 37 of 39


https://adrenals.eu/sammys-story-the-story-of-a-cushings-disease-patient/
https://adrenals.eu/idas-testimony-cushing-awareness-day-8th-april-2019/
https://adrenals.eu/idas-testimony-cushing-awareness-day-8th-april-2019/
https://adrenals.eu/idas-testimony-cushing-awareness-day-8th-april-2019/
https://adrenals.eu/idas-testimony-cushing-awareness-day-8th-april-2019/
https://adrenals.eu/idas-testimony-cushing-awareness-day-8th-april-2019/
https://www.bijniernet.nl/video/ziekte-cushing-mini-documentaire/

4 N

Introduccién -

«Quieres saber mas sobre el

¢Qué es el sindrome de Cushing? -

sindrome de Cushing?

¢Qué lo causa? -

¢Cémo se realiza el diagndstico? —

Tu profesional de la salud puede ponerte en contacto Algunas aseguradoras de salud holandesas pagaran

con asociaciones de pacientes a las que podrias unirte parte de la cuota de socio. <Qué tratamientos estin
para acceder y beneficiarte de la experiencia e infor- « www.bijniernet.nl disponibles? —
macion de otros pacientes. . www.bijniervereniging-nvacp.nl

Medicamentos —
. www.hypofyse.nl

En los Paises Bajos hay dos asociaciones de pacientes: « www.adrenals.eu Instrucciones en caso de estrés
« Sociedad Holandesa Adrenal NVACP y crisis suprarrenal —

» Sociedad Hipofisaria Holandesa Sintomas residuales y comorbilidad —

Ser miembro de una asociacién de pacientes trae ¢Cémo se organiza la atencién

. ./ . al paciente?
muchos beneficios, es una opcién a considerar P -

seriamente. Ademas, las organizaciones de pacientes Vida diaria =

de los Paises Bajos también promueven los intereses

de sus miembros al entablar debates sobre la atencién éQuieres saber mis

que se ha de prestar, asi como la disponibilidad y el
suministro de medicamentos. También proporcionan
informacidn fiable sobre los diversos aspectos clinicos
de los trastornos. A su vez organizan reuniones para
que los pacientes se conozcan y se enteren de los
ultimos avances.

\ L 2
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