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Hipercortisolismo a estudio
Niño de 12 años que acude a Urgencias derivado por 
su pediatra por sospecha de síndrome de Cushing: 
refieren aumento de 7 kg de peso y 5 cm de talla en 
3 meses, cara de luna llena, giba de búfalo, acné en 
la frente y cuero cabelludo. 

La madre refiere además, en los últimos 3 años, 2 
episodios/año de 1-2 meses de duración de edemas 
en tronco y cara con hiperfagia asociada.

Tensión arterial dentro de percentiles (p50-75).

Niega ingesta de fármacos (metilfenidato hasta hace un mes), usa cremas con corticoides (lexxema) 
de forma ocasional. 
Niega trastornos mentales/conductuales, cansancio, debilidad o trastornos del sueño .
Niega situaciones de estrés, ambiente familiar problemático, o situación de abuso en el colegio.



Exploración física en 1ª consulta:

Edad: 12 años. 
Peso: 50.1 kg (p 54, 0.11 DE). 
Talla: 147.5 cm (p 16, -1.02 DE). 
IMC: 23.03 % (p 78, 0.79 DE). 
Superficie Corporal: 1.43 m2.

Adiposidad central, cara de luna llena, giba, 
acné con pústulas y comedones en frente y 
cuero cabelludo.
Desarrollo puberal: Pubarquia I; Axilarquia -; 
Testes de 3-4 cc; Tanner II.

1ª consulta

Talla genética: 176 ± 5 cm 
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Pruebas de laboratorio.

Agosto 2021

ACTH (5-46) < 5 pg/mL 

Cortisol basal (5.3-22.5)

CLU (20-90) 85 ug/24h //  70 ug/24h

Cortisol tras DXM 10.2 mcg/dL 

FSH 0.54 mUI/mL

LH < 0.07 mUI/mL

Testosterona < 0.07 ng/mL

1 mg de DXM
(Test de Nugent)

Inadecuada 
frenación

Hipercortisolismo
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Pruebas de laboratorio.

Agosto 2021 Octubre 2021

ACTH (5-46) < 5 pg/mL 17 pg/mL 

Cortisol basal (5.3-22.5) 5.7 ug/dL (2.8 nocturno)

CLU (20-90) 85 ug/24h  70 ug/24h

Cortisol tras DXM 10.2 mcg/dL 4.4 ug/dL (-22%)

Cortisol salivar nocturno (0-0.25) < 0.05 ug/dL

FSH 0.54 mUI/mL 1.07 mUI/mL

LH < 0.07 mUI/mL 0.40 mUI/mL

Testosterona < 0.07 ng/mL < 0.07 ng/mL

1 mg de DXM
(Test de Nugent)

8 mg de DXM

RMN cerebral

- No se puede descartar que la supresión de la 
ACTH ni el valor de cortisol más elevado no se 
deban a  la toma de DXM la noche previa.

- En este ingreso, la ACTH no se encuentra 
suprimida.

- Se baraja origen hipofisario.
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Pruebas de laboratorio.

Agosto 2021 Octubre 2021 Enero 2022

ACTH (5-46) < 5 pg/mL 17 pg/mL < 5 pg/mL 

Cortisol basal (5.3-22.5) 5.7 ug/dL (2.8 nocturno) 9.6 ug/dL

CLU (20-90) 85 ug/24h  70 ug/24h 352 ug/24h

Cortisol tras DXM 10.2 mcg/dL 4.4 ug/dL (-22%)

Cortisol salivar nocturno (0-0.25) < 0.05 ug/dL

FSH 0.54 mUI/mL 1.07 mUI/mL 0.3 mUI/mL

LH < 0.07 mUI/mL 0.40 mUI/mL < 0.07 mUI/mL

Testosterona < 0.07 ng/mL < 0.07 ng/mL < 0.07 ng/mL

1 mg de DXM
(Test de Nugent)

8 mg de DXM

Episodios de hipercortisolismo cíclico de 
características periféricas

Test de Liddle 
clásico
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Pruebas de laboratorio.
Agosto 2021 Octubre 2021 Enero 2022 Marzo 2022

ACTH (5-46) < 5 pg/mL 17 pg/mL < 5 pg/mL 11 pg/mL 

Cortisol basal (5.3-22.5) 5.7 ug/dL (2.8 nocturno) 9.6 ug/dL 7.4 ug/dL

CLU (20-90) 85 ug/24h  70 ug/24h 352 ug/24h Basal: 33 ug/24h
6º día: 543 ug/24h

Cortisol tras DXM 10.2 mcg/dL 4.4 ug/dL (-22%)

Cortisol salivar nocturno (0-0.25) < 0.05 ug/dL

FSH 0.54 mUI/mL 1.07 mUI/mL 0.3 mUI/mL 2.76 mUI/mL

LH < 0.07 mUI/mL 0.40 mUI/mL < 0.07 mUI/mL 2.36 mUI/mL

Testosterona < 0.07 ng/mL < 0.07 ng/mL < 0.07 ng/mL 2.48 ng/mL

1 mg de DXM
(Test de Nugent) 8 mg de DXM

Dosis crecientes DXM
(Test de Liddle clásico)

Aumento paradójico del 50%, 
sugiriendo Enfermedad adrenocortical 
nodular pigmentada (PPNAD)
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Sospecha de PPNAD…

→ TAC abdominal: Engrosamiento de aspecto nodular del brazo 
medial de la glándula adrenal izquierda. Adrenal derecha de 
tamaño y morfología preservada.

→ Estudio genético del gen PRKAR1A: variante 
NM_002734.5:c.491_492del p.(Val164Aspfs*5) en heterocigosis en 
el exón 5 del gen PRKAR1A, clasificada como patogénica y causante 
de dicha enfermedad. 
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¿Complejo 
de Carney?

-Grupo dentro de las neoplasias endocrinas 
múltiples.
-Herencia autosómica dominante → mutación 
germinal en heterocigosis del gen PRKAR1A



Complejo de Carney: Tumores endocrinos (corteza adrenal, hipófisis, tiroides y testículo) y no 
endocrinos (cardíacos, nerviosos, cutáneos, de mama u óseos).

- Estudios de extensión:
- Evaluación oftalmológica, DMO, serie ósea, ecografía cervical): sin alteraciones.
- Evaluación dermatológica: mácula melanótica en glande.
- Ecografía testicular: lesiones ecogénicas bilaterales próximas a mediastino testicular, 

alguna calcificada. No se puede descartar que sean un tumor de Sertoli multifocal 
(variante de célula grande calcificante). 

- Ecocardiograma: No mixomas.
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- RMN hipofisaria de control: sin 
cambios significativos respecto al 
control previo. Estabilidad de la 
lesión en la vertiente derecha de 
adenohipófisis sugestiva de 
microadenoma.
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Ecografía 
testicular

RMN hipofisaria 
de control

Niveles de IGF-1 e 
IGF-BP3 normales



Evolución:

- Episodios clínicos similares. Interepisódicamente 
sintomatología compatible con hipocortisolismo precisando 
tratamiento con hidrocortisona oral 10mg/12h (12.8 
mg/m2/día) durante 10 días con pauta descendente posterior 
con buena respuesta.

- Inicialmente actitud expectante dada la escasa repercusión en 
el crecimiento y el carácter cíclico del hipercortisolismo. 

- Posteriormente: incremento en la frecuencia de los episodios, 
repercusión en la talla.
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Replanteamiento en el manejo, como primera posibilidad suprarrenalectomía 
bilateral (lista de espera quirúrgica).
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