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TÍTULO DEL TRABAJO

Plan de atención al niño con Hiperplasia Suprarrenal Congénita perdedor de

sal en el entorno escolar.

RESUMEN DEL TRABAJO

El fin de este trabajo es conocer más en profundidad una enfermedad rara,

poco conocida por los sanitarios y docentes, y presente en los colegios e

institutos, se llama Hiperplasia Suprarrenal Congénita perdedor de sal(HSC).

Para ello vamos a realizar un plan de atención enfocado a pacientes con esta

patología endocrino-metabólica, poco estudiada, y cuya repercusión en estos

niños y niñas dentro del entorno escolar puede ser de riesgo vital, por lo que

convierte a la enfermera en una figura indispensable en dicho centro. Va

dirigido a personal sanitario, docente y a aquellos que conforman la

comunidad escolar. Este trabajo es una reivindicación del derecho de los

niños con patologías diferentes a las mayormente conocidas, a poder ser

atendidos por personal sanitario dentro del entorno escolar. Conoceremos la

enfermedad, los síntomas y cómo reaccionar ante ellos, cómo tratar posibles

crisis suprarrenales y su tratamiento. Veremos los planes de cuidados

focalizados en los niños en diferentes situaciones dentro del horario escolar.

Se verá la gran importancia de la enfermería escolar dentro de la patología

de la hiperplasia suprarrenal congénita perdedor de sal.

PALABRAS CLAVE

Hiperplasia suprarrenal congénita: Cortisol; enfermedad rara; Insuficiencia

adrenal; glándulas suprarrenales; Déficit 21-Hidroxilasa; Aldosterona; Addison;

estrés; CAH; cuidados; cares
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INTRODUCCIÓN Y PLANTEAMIENTO

La hiperplasia suprarrenal congénita (HSC), es una enfermedad rara,

metabólica que engloba un grupo de trastornos enzimáticos(1), que da lugar

a una alteración en la síntesis del cortisol, y aldosterona con una acumulación

de precursores androgénicos provenientes de las glándulas

suprarrenales(ANEXO 1). Todas las formas de HSC se heredan con carácter

autosómico recesivo, y en la mayoría de los casos es por el déficit de 21

Hidroxilasa (95% de los casos)(ANEXO 2).

La enfermedad se presenta con dos características fundamentales: la

primera es la insuficiencia suprarrenal e hiperandrogenismo, ya que las

suprarrenales son incapaces de transformar la 17-OH progesterona (17OHP)

en 11-desoxicortisol (por lo tanto déficit de secreción de cortisol), y

progesterona en 11-desoxicorticosterona (déficit en la producción de

aldosterona); y hay una acumulación de 17OHP, y precursores androgénicos

como la androstenediona, testosterona y de sus metabolitos respectivos(2).

Según las manifestaciones clínicas se pueden diferenciar en dos formas: las

clásicas (pérdida salina y virilización simple), y por otro lado las no clásicas

(sintomática y oligosintomática). La incidencia de las formas clásicas es de

1/15000, mientras que en las no clásicas es de 1/1000. La forma más grave, es

la forma clásica perdedor de sal(2). Estos pacientes carecen de producción

total de cortisol y de aldosterona, por lo que es importantísimo conocer tales

hormonas, además tienen pérdida de sodio, ya que al no tener aldosterona

no retienen sodio, por lo que repercute aún más en la salud de estos niños. Al

carecer de estas hormonas, pueden dar lugar a crisis de insuficiencia

suprarrenal, que tiene una importante morbimortalidad si no se instaura un

tratamiento adecuado; la hipoglucemia, junto con la hiponatremia grave,

pueden afectar al desarrollo neurológico del paciente(3). El sistema
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renina-angiotensina-aldosterona consiste en una secuencia de reacciones

diseñadas para ayudar a regular la presión arterial, en este caso está alterado

(ANEXO 3).

El cortisol, tiene principalmente las funciones de antiinflamatorio,

antialérgico e inmunosupresor. También entra en la regulación de la función

circulatoria y renal, además de influir sobre el crecimiento, el desarrollo, el

metabolismo óseo y la actividad del sistema nervioso central (SNC). El cortisol

entra dentro de los corticosteroides de acción corta, dura entre 3 y 6 horas.(4)

Efectos antiinflamatorios: inhiben la síntesis de las citoquinas, y además

actúa sobre diferentes células como macrófagos, linfocitos, monocitos y

células endoteliales. Actúa también sobre los mediadores inflamatorios como

son los leucotrienos y las prostaglandinas, por la inhibición de la acción de la

fosfolipasa A2, y con ello la cascada del ácido araquidónico donde se forman

estos metabolitos. Las dosis elevadas crónicas de los glucocorticoides,

minimizan las respuestas inflamatorias, pero a la vez producen un aumento

de susceptibilidad a determinadas infecciones bacterianas y víricas.(5)

Efecto antialérgico: debido a la inhibición de la respuesta de los mastocitos

a la IgE, dando lugar a la inhibición de la degranulación y la liberación de la

histamina. También tiene efecto inmunosupresor, disminuyendo

inmunoglobulinas y también produciendo menos anticuerpos.(6)

Efectos en el metabolismo: En referencia a los hidratos de carbono, el

cortisol aumenta la glucemia en sangre mediante la gluconeogénesis

hepática, además los glucocorticoides pueden actuar de manera paralela a la

insulina al favorecer la gluconeogénesis a partir de la glucosa formada por los

aminoácidos, ayudando a proteger al cuerpo del ayuno. Estos mecanismos

producen un incremento en la intolerancia a la glucosa, y un exceso de

glucocorticoides puede dar lugar a una diabetes. Con respecto a las grasas,

hay un aumento de los ácidos grasos libres como consecuencia de la
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estimulación de la lipólisis. Como se impide la entrada de la glucosa a la

célula y hay una disminución de la producción de glicerol, se ve una

disminución de la lipogénesis. El aumento marcado de la lipólisis favorece a

la obesidad visceral y puede verse incrementado por acción de las

catecolaminas como la adrenalina y la noradrenalina. Con respecto a las

proteínas hay un efecto catabólico, ya que se estimula la liberación de

aminoácidos a partir de las proteínas favoreciendo su desaminación y

promoviendo gluconeogénesis. La consecuencia es la atrofia muscular, así

como debilidad y retraso en la cicatrización.(3,6)

Efectos sobre el crecimiento: Es relevante su función con respecto a la

diferenciación celular y el desarrollo del feto. A dosis altas, durante periodos

prolongados, los glucocorticoides detienen la maduración ósea y pueden

disminuir el crecimiento lineal. Existen evidencias del efecto de inhibición

que realizan sobre las epífisis, reflejado en una disminución del factor de

crecimiento insulínico libre (IGF-1).(7)

Efectos circulatorios y renales: Puede aparecer un efecto

mineralocorticoide cuando la enzima 11beta HSD renal se satura por altas

concentraciones por glucocorticoides, lo que sucede es retención de sodio y

excreción de potasio, lo que conlleva un aumento de tensión y retenciones

de líquidos provocando edemas. Los glucocorticoides además tienen efecto

inotrópico positivo sobre el ventrículo izquierdo y sensibilizan los vasos

sanguíneos a las acciones de las catecolaminas al inhibir la captación

extraneural. Por lo tanto, en ausencia de éstos se observa una disminución

del gasto cardíaco y shock, así como una insuficiencia cardíaca en

situaciones de exceso de cortisol, produciéndose una sobrecarga del

volumen vascular.(7)

Efectos óseos: Cuando las concentraciones séricas de glucocorticoides están

por encima del nivel fisiológico pueden aparecer alteraciones en el
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metabolismo óseo. Primeramente, tiene un efecto antagonista sobre la

vitamina D en el intestino, por lo que el cuerpo absorbe menos calcio.(7)

Además, a nivel renal también disminuye la absorción de calcio favoreciendo

la excreción renal de dicho mineral proveniente del hueso. Aparece también

la hormona paratiroidea (PTH) influenciada por los glucocorticoides, ya que al

aumentar la sensibilidad renal y de los osteoclastos por la acción de dicha

hormona, lo que produce es un aumento de la resorción ósea y por lo tanto

aparece una pérdida ósea. Esto hace que haya una disminución en las

reservas de calcio y da lugar a la osteoporosis.(6)

Efectos en el Sistema Nervioso Central (SNC): Los glucocorticoides son

estimulantes del SNC, en concreto en el hipotálamo, lo que provoca

sensación de euforia, hiperactividad motora, excitación alucinaciones e

insomnio y llegando hasta producir psicosis corticoidea. Los pacientes

pueden manifestar depresión o fatiga. En los electroencefalogramas puede

aparecer reducción de la frecuencia y de la amplitud de las ondas alfa.(7)

Al cortisol se le conoce como la hormona del estrés, ya que aumenta cuando

hay fiebre, infecciones, golpes (estrés físico) y rotura de huesos. Hay que tener

en cuenta que el estrés psíquico también hará aumentar tal hormona

(exámenes, cualquier situación de nervios). La aldosterona, es la hormona

que participa en la homeostasis renal del sodio y en la regulación de la

presión arterial.(4)

Este trabajo se realiza para dar a conocer una enfermedad rara y crónica, una

de entre tantas enfermedades crónicas en la infancia, y un seguimiento de

un profesional sanitario durante la jornada educativa. Recordemos que los

niños están muchas horas, en un entorno que a veces pueden ocurrir

accidentes que en niños sanos no tiene importancia, pero en otros casos

puede ser vital.
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En la comunidad de Madrid en el año 2014 se publicó un decreto en el

Boletín Oficial de la CAM (nº 173) la Orden 629/2014, de 1 de julio, conjunta de

la Consejería de Sanidad y de la Consejería de Educación, Juventud y

Deporte, por la que “se establece la colaboración entre ambas para la

atención sanitaria de alumnos escolarizados en centros educativos públicos

de la Comunidad de Madrid que presentan necesidades sanitarias de

carácter permanente o continuado. Entre estas circunstancias y necesidades

singulares existentes, es necesario incluir a los alumnos escolarizados en

centros públicos que presentan necesidades sanitarias de carácter crónico y

permanente o que requieren una atención sanitaria continuada en el

tiempo, para acceder a una educación de calidad en un entorno

normalizado”. “Entre ellas, cabe destacar la atención a la salud y la

fisioterapia, habitualmente asociadas a los alumnos con discapacidad

motora, a los alumnos de corta edad que padecen diabetes y a los alumnos

que deben ser alimentados mediante sonda gástrica”. En dicho decreto se

establecía por fin la figura de la enfermera sanitaria en el entorno escolar.

Este decreto fue derogado en 2019, dejando esa obligatoriedad de la

atención sanitaria en centros educativos a niños con patologías crónicas que

presentan necesidades sanitarias con carácter continuado y permanente, es

algo discrecional de cada centro educativo de tener enfermera o no.(8)

Las estrategias de abordaje para el niño con hiperplasia suprarrenal

congénita perdedor de sal, deben generar condiciones normales que no

supongan ningún obstáculo en su desarrollo escolar. En la convención de

1959 de la ONU(9), se redactó la declaración de los derechos del niño donde

todos los países participantes reconocerán la protección del niño en todos los

ámbitos de la vida. Así se declara en el principio 2 que “El niño gozará de una

protección especial y dispondrá de oportunidades y servicios, dispensado

todo ello por la ley y por otros medios, para que pueda desarrollarse física,

mental, moral, espiritual y socialmente en forma saludable y normal, así

como en condiciones de libertad y dignidad. Al promulgar leyes con este fin,
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la consideración fundamental a que se atenderá será el interés superior del

niño”. En el principio 5 “ El niño física o mentalmente impedido o que sufra

algún impedimento social debe recibir el tratamiento, la educación y el

cuidado especiales que requiere su caso particular.”(9)

Con respecto a las novedades más destacadas de la enfermedad, podríamos

nombrar los fármacos que buscan imitar de cierta manera el ritmo

circadiano del cortisol.(10) Actualmente, no existen pautas ni mediación que

puedan imitarlo, dado que el cortisol, presenta su concentración más baja

hacia las 00:00 horas y un aumento de cortisol hacia las 02:00-04:00 horas,

con un pico hacia las 08:00 horas, previo a despertar, seguido de un descenso

durante el día.(11) Actualmente la pauta más recomendable, es ajustada por

la superficie corporal y dividida en 3 ó 4 dosis, siendo la mayor cantidad en la

mañana. La biodisponibilidad de la hidrocortisona (HC) oral es cercana al

90-95%, pero la vida media es corta en torno a 60-120 minutos.(12) Se

recomienda tomar la HC previa a las comidas, dado que la ingesta retrasa el

pico de absorción del fármaco. Para imitar el pico de la mañana del

despertar, deberíamos adelantar la toma de la mañana a las 05:00 de la

mañana.(10,14) En pediatría no existen dosis de HC tan bajas en el mercado,

por lo que se hacen elaborar formulaciones magistrales a partir de

comprimidos. Estas preparaciones comportan un riesgo de variabilidad de

dosis. Un estudio llevado a cabo en Alemania demostró que las cápsulas de

HC a dosis bajas, contenía una cantidad no uniforme en el 21,4% de las

cápsulas de formulación.(11)

Otro tratamiento sería la infusión subcutánea continua de HC imitando el

ritmo circadiano del cortisol, ha demostrado que puede controlar la ACTH y

la 17-OHP en pacientes de difícil manejo.(15) Además, reporta buena

aceptación el uso de la bomba, y una reducción significativa de la dosis diaria

de HC. En general todos los estudios demuestran que es más preciso al
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conseguir una sustitución más natural y fisiológica del cortisol, y de forma

más práctica con HC de liberación modificada(12,16).

Para pediatría se encuentra AlKindi®, es un tipo de gránulos

multiparticulados de hidrocortisona, contenidos en una cápsula de

hipromelosa para la administración oral en niños. La cápsula se abre y se

administran los gránulos secos o mezclados con comida y seguidos de agua.

Poseen unos excipientes que enmascaran el sabor amargo de la HC. La

posología que hay en el mercado es de 0,5 mg, 1 mg, 2 mg y 5 mg.(10,13)

Alkindi® tras la fase 3 de estudio publicado por Neuman en 2018, avaló la

correcta absorción del fármaco y seguridad del producto. En Europa se

aprobó en 2018 a través de la ruta PUMA (Pediatric Use Marketing

Authorisation). En UK y Alemania está disponible la prescripción, en España

continúa en fase de valoración. Por otro lado, tenemos la aparición de otros

dos fármacos que actualmente están destinados de momento a adultos,

Plenadren® y Chronocort®.(10,12) El Plenadren®, es otra HC de liberación

modificada, tipo dual, con una capa de recubrimiento de liberación

inmediata y un núcleo de liberación extendida, de un solo uso al día. Este

fármaco no iba dirigido a bloquear el aumento de ACTH nocturno, así que

inicialmente no estaba estudiado en HSC. En Europa está prescrito por varios

países, mientras que en España se puede gestionar como medicación

extranjera. El Chronocort®, es una formulación de HC de liberación

modificada que pretende imitar el ritmo circadiano del cortisol, suprimiendo

a la vez el pico nocturno que conlleva el exceso de andrógenos en la HSC. El

Chronocort®, continúa con estudios sólo para mayores de 12 años.(10,13)

Por otro lados, tenemos un fármaco que no es HC, sino que debe tomarse

junto con los glucocorticoides llamado Crinecerfont, el cual es una

antagonista del receptor del factor liberador de corticotropina tipo 1 (CRF1R)

desarrollado para tratar esta enfermedad. Se intentaría reducir la necesidad

de tratamiento a largo plazo de dosis muy altas de glucocorticoides y de sus
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efectos adversos en personas con HSC. Estaría indicado para reducir niveles

de la 17OH, la ACTH y la androstendiona, por lo que se debería de tomar la HC

a dosis más bajas. Este medicamento se encuentra en fase III estudio donde

participa España, concretamente el hospital Ramón y Cajal. “CAHtalyst

Pediatric Study: Estudio aleatorizado, doble ciego y controlado con placebo

para evaluar la seguridad y la eficacia de crinecerfont (NBI-74788) en sujetos

pediátricos con hiperplasia suprarrenal congénita clásica, seguido de un

tratamiento abierto -ES”. Se pueden comparar los tratamientos en el ANEXO

4.(10,15,16)
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OBJETIVOS

1.1 Objetivo general

- Conocer la efectividad de la atención al niño con Hiperplasia

suprarrenal Congénita perdedor de sal en la actualidad.

1.2 Objetivos específicos

- Conocer la situación actual de la atención al niño con Hiperplasia

suprarrenal Congénita perdedor de sal y su influencia en la salud.

- Describir las evidencias y novedades más relevantes publicadas en la

actualidad de la atención al niño con Hiperplasia suprarrenal

Congénita perdedor de sal.

- Relacionar los aspectos más relevantes en la actualidad de la atención

al niño con Hiperplasia suprarrenal Congénita perdedor de sal

- Analizar el papel de la enfermera en la atención al niño con Hiperplasia

suprarrenal Congénita perdedor de sal..
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METODOLOGÍA

Para realizar el trabajo he obtenido artículos desde el año 2018 hasta la

actualidad en Pubmed, Scielo, Cochrane, Elsevier. Todos gratuitos y con la

posibilidad de descargarlos. Aparece un libro que no entra en fecha, dada su

gran utilidad y su gran contenido en estudios sobre esta enfermedad rara no

podían faltar(Management of the child with congenital adrenal hyperplasia,

del 2009, del Dr.Hindmarsh). Al ser poco estudiada, no se encuentran

muchas actualizaciones sobre la enfermedad.

Siguiendo el método DAFO, comentar que he encontrado bastantes

debilidades dada la casuística de la enfermedad (1/15000), así como la poca

información que hay sobre los cuidados de estos niños, el poco conocimiento

que tienen los propios endocrinos, al ser una enfermedad rara hay pocos

estudios y pocas investigaciones sobre los tratamientos. Los fármacos

punteros como la hidrocortisona de acción retardada, continúan a la espera

de ser valorados y poder ser comercializados en España, mientras que en

otros países ya están disponibles. En España apenas hay estudios sobre la

enfermedad, ya que la investigación supone coste económico y al ser rara, no

es muy atractiva para su estudio.

Como amenaza he encontrado la infravaloración de la enfermedad, no se le

da la importancia que tiene como enfermedad grave y rara (son niños

normales). Dentro de la HSC hay varios tipos como he comentado

anteriormente, por lo que a veces niños con formas no clásicas o crípticas

pueden tener algún pico de estrés dando lugar a sintomatología, y no son

tratados correctamente. Continúan dando tratamientos obsoletos, sin

ninguna medición del cortisol. Esta hormona debería ser medida las 24 horas

y de ahí, sacar un tratamiento individualizado, que no se hace.
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Como fortalezas diría la implementación poco a poco de la enfermera escolar

dentro del sistema educativo, para tratar y monitorizar otro tipo de

enfermedades no conocidas.

Como oportunidades, este trabajo sería el primer plan de cuidados de la HSC

forma pierde sal en el territorio nacional. Pudiendo ayudar a enfermeras en el

ámbito escolar con este tipo de patología. También mostrar esta enfermedad

como lo que es, rara y grave, dándole la visibilidad que necesita. Una

visibilidad más allá de enfermería, también docentes y personal que forma la

comunidad educativa.
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DESARROLLO Y/O IMPLANTACIÓN (PROPUESTA)

Este plan educativo tiene la característica que es el primero que se realiza

sobre esta enfermedad. Se va a desarrollar para que tenga validez tanto en

colegios como en institutos, muy importante en la etapa infantil, sobre todo,

donde el niño o la niña no consiguen expresar muy bien los síntomas que

tienen, por lo que el conocimiento del docente será muy importante para

avisar a la enfermera en cualquier momento.

Como ya he comentado antes, los niños con HSC deben tener las

condiciones necesarias que no supongan ningún obstáculo en su desarrollo

escolar. Para ello toda la comunidad educativa debe tener cierto

conocimiento sobre la enfermedad, para promover la atención excelente a

estos niños. Los niños que presentan HSC deben participar en todas las

actividades del centro educativo, haciéndoles sentir absolutamente

normales ante la toma de la medicación, toma de tensión arterial o toma de

glucemia. Estos niños tienen medicación oral, que en general son cápsulas

de formulación magistral de hidrocortisona o jarabes en suspensión, que

suelen tomar cada 6 u 8 horas dependiendo de cada niño. Y en especiales

ocasiones, traumatismo grave, vómitos de repetición se deberá administrar

de manera urgente una inyección intramuscular (IM)(18) no precargada, con

actocortina (la dosis dependerá de los años del niño). Es muy importante el

formar a todas aquellas personas que tengan relación con el alumnado que

tenga HSC (docente, personal de comedor, personal no docente) para que

puedan avisar si muestra síntomas el niño.

Además, el centro debería de tener un plan de cuidados dirigidos al niño y

adolescente con HSC perdedor de sal, teniéndolo tanto los padres como el

centro educativo (sus responsables), y también el centro de salud de

referencia del centro educativo (ANEXO 5).
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Instrucciones:

- Iniciaremos entrevista con la enfermería para presentar la

enfermedad, síntomas y signos, desencadenantes de crisis,

medicación. Necesitamos información sobre el nacimiento, crisis que

haya podido tener hasta la actualidad, ingresos y motivos de los

ingresos, último ingreso, vacunaciones, si ha estado en escuela infantil,

desarrollo actual, medicación actualizada por endocrino o pediatra.

- A continuación tendremos una pequeña entrevista con su tutor/a para

explicar su enfermedad y síntomas a tomar en cuenta para estar alerta

durante las horas de clase.

- Así mismo, la enfermera explicará el caso a personal no docente que

tenga contacto con el niño en horas no docentes (comedor, patio),para

estar atentos por si hubiera accidente.

- El centro necesitará un informe actualizado de la

enfermedad(explicando tipología), y las tomas de medicación , así

como toda la medicación que tome durante todo el día.

Debemos exponer el caso en el claustro escolar para que conozcan al niño y

explicar su enfermedad. Lo haremos igualmente con personal no docente,

como secretaria, portero, personal de cocina, cuidadoras. Es importante que

todos conozcan la enfermedad. Rellenaremos hoja de protocolo de niño con

HSC, datos de padres, tipo de HSC, medicación actual y horas de tomas.

Cuando realicemos una intervención hacia el niño /niña, se deberá de avisar a

los padres y a continuación escribir en hoja de actuaciones, reflejando lo que

se ha realizado.(ANEXO 6)
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Situaciones en el centro escolar que conllevan situaciones agudas en el

niño con HSC perdedor de sal:

Se deberá abrir incidencia cada vez que haya una situación aguda, avisando a

los padres (ANEXO 6).

-Hipotensión, sobre todo en meses cálidos. Desequilibrio electrolítico.Se

deberá reponer líquidos que contengan solución isotónica, con azúcar y sales.

Monitorizar la tensión arterial.(10)

-Hipoglucemia: se entiende por la bajada de glucosa en sangre por debajo de

valores de 70 mg/dl. Dar en esos casos algún hidrato de carbono de acción

rápida (bebida azucarada, cola,)(18) y monitorizar que suba la glucemia capilar

(ANEXO 7). Toma de tensión arterial. Las causas que pueden dar lugar a la

hipoglucemia son: falta de cortisol, fiebre, vómitos. Los síntomas serían palidez,

cefalea, dolor abdominal, debilidad que, si no se corrige, puede dar lugar a

visión borrosa, náuseas, mareos, sudoración. Y si transcurre el tiempo sin

aumentar la glucemia entrará en un estado de estupor y coma. Se necesita

administrar actocortina IM (16,19), si no hay tolerancia oral. (ANEXO 8)

-Fiebre: Si la temperatura es > 38 C se deberá duplicar la medicación basal del

niño. Si la fiebre es > 39 C, deberemos triplicar la medicación del niño, así

como administrar por vía oral medicación antitérmica( en cualquier momento

que presente fiebre)(19).

-Diarrea, que consiste en varias deposiciones líquidas de heces que

contemplen síntomas en el niño (mareo, dolor abdominal agudo). Rehidratar,

monitorizar la tensión arterial. Hidratar.(19)



Las dosis de urgencia son:(10)

-Menores de 1 año: 25 mg IV o IM.

-Entre 1 y 6 años: 50 mg IV o IM.

-Mayores de 6 años: 100 mg IV o IM.

Tras la actocortina, IM el niño debe ser llevado al hospital.
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-Vómitos: más de dos vómitos conlleva una bajada de glucemia capilar, más

pérdida de líquidos, acompañada de no tolerancia oral, en estos casos hay que

inyectar actocortina intramuscular(ANEXO 8). Toma de tensión arterial.

¡URGENCIA NO DEMORABLE! Avisar a padres ya que conlleva realización de

analítica urgente de iones,cuerpos cetónicos, suero salino endovenoso(IV) y

antiemético IV.(10)

-Traumatismos graves, como rotura ósea, se deberá administrar igualmente

actocortina IM.! ¡URGENCIA NO DEMORABLE! Avisar 112.(10)

-Crisis suprarrenal: La clínica inicial es inespecífica, pueden aparecer síntomas

vagos como: anorexia, malestar, pérdida de peso, astenia, que originan

enfoques diagnósticos erróneos, especialmente de tipo psiquiátrico

(depresión, anorexia nerviosa, etc.). Se manifiesta como dolor

abdominal,vómitos y fiebre, sugestivos de abdomen agudo. En la HSC se

produce hiperpigmentación de la piel y las mucosas por elevación de la ACTH.

Las alteraciones bioquímicas características son acidosis metabólica,

hipoglucemia, hiponatremia e hiperpotasemia.(10,19)



Situaciones no urgentes en el niño con HSC perdedor de sal:

Aquí estarían situaciones tales como ir de excursión y salir del centro. El niño siempre

portará la documentación donde aparezca la enfermedad de hiperplasia suprarrenal

congénita perdedor de sal. También puede llevar la tarjeta identificativa (ANEXO 9). Así

como, folleto informativo sobre su enfermedad (ANEXO 10).

Con respecto a las salidas del centro, hay que tener en cuenta las tomas de su

medicación y darla a su hora. Por otro lado, el pernoctar fuera de casa, hay que tener

cuidado con las tomas nocturnas dado que suelen ser a horas de madrugada (ejemplo

a la 01:00 am- 06:00 am)

Es recomendable que los niños sean autónomos, y sean capaces de recordar al menos

que tienen que tomar la medicación en ciertos horarios, que esto dependerá,

obviamente, de la edad de los niños. Con respecto al ejercicio físico, es muy importante

realizarlos con los demás compañeros por los beneficios que aporta. Debemos tener

especial atención en meses calurosos, donde puede haber pérdida de líquidos, sodio y

por lo tanto deshidratación. Debemos reponer líquidos inmediatamente tras realizar

ejercicio.
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Otras recomendaciones:

-En general estos niños y niñas presentan un nivel de intervención alto asignado por su

centro de salud dada la patología, por lo que deben tener controles mensuales de tensión

arterial.

-Se recomienda tener todas las vacunas del calendario asignado, así como, la de la gripe

estacional anual por ser niños de riesgo.

-Es recomendable tener un glucómetro en casa, así como un aparato de medición de la

presión arterial con manguito compatible para niños.

- Además, estos niños, tiene trimestralmente controles por su endocrino de determinadas

hormonas como la ACTH, cortisol, renina, 17OH, DHEA…donde se ve la eficacia del

tratamiento oral sustitutorio.

- La enfermedad al ser tratada con corticoides, hace aumentar la glucemia plasmática por

lo que a la larga pueden tener afectación en el páncreas y llegar a tener diabetes.

-Además, como ya explicamos en el inicio del trabajo, los corticoides crónicos son

antagonistas de la vitamina D, por lo que estimula a la parathormona ejerciendo pérdida

de calcio por la excreción renal, con lo que da lugar a osteoporosis a largo plazo.

-La importancia de visibilizar la enfermedad en sí dentro del entorno escolar. Realizando

un día alguna actividad para que se pueda compartir información, como por ejemplo,

realizando el día de las enfermedades raras que es el 29 de febrero, o el día 1 de junio que

el dia de la Hiperplasia suprarrenal congénita, a través de la asociación de familias del

propio colegio.

-Al ser una patología rara, la información es realmente escasa. De ahí, surge la Asociación

Española de Hiperplasia Suprarrenal Congénita, formada por padres y madres, cuyos hijos

e hijas tienen la enfermedad. También formada por adultos y niños que tienen todo el
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abanico que forman las formas clásicas y no clásicas de la enfermedad(ANEXO 6).

Dedicándose por completo, a ayudar a familias que tienen la enfermedad, orientándose

de una manera muy completa sobre la enfermedad, las crisis suprarrenales, los

profesionales más actualizados, ayudas para los niños, discapacidad, tratamientos.

Teniendo grupo nacional e internacional a través de las redes(ANEXO 10 Y 11).

-Además es importante contar con el colectivo de enfermería escolar, por lo que en el año

2023 se realizó un convenio entre AMECE y la AEHSC para apoyar a ambas partes dentro

del entorno educativo.

Video explicativo de la enfermedad:https://youtu.be/PE9YNbczjww?si=GWrhY_C19tjAZrkB

Seguimiento y evaluación

Como todo nuevo plan de cuidados, se necesita un seguimiento para

obtener información de todas las actuaciones que realiza la enfermera, con el

fin de obtener mejores resultados y mejorar aquellos que no son adecuados.

Así podremos mejorar año tras año las actuaciones, y los fallos encontrados.

Recordemos que los planes de cuidados, son documentos dinámicos, ya que

podremos modificarlos para llegar a la excelencia de dichos cuidados.

21 –

https://youtu.be/PE9YNbczjww?si=GWrhY_C19tjAZrkB


CONCLUSIONES

Como podemos ver, la HSC necesita de una enfermera en el entorno escolar

para poder reconocer síntomas y signos que nos adviertan del estado de

salud de un niño/a con Hiperplasia Suprarrenal Congénita perdedor de sal.

Cualquier persona no puede estar a cargo ni puede ser responsable de la

administración de fármacos parenterales. Además, la presencia de personal

sanitario en el centro escolar con ese tipo de patología, reduce el riesgo de

tener crisis suprarrenales. La figura de la enferma tiene como objetivo,

anticiparse ante síntomas que puedan desencadenar situaciones de riesgo

vital.

En la actualidad, no hay ninguna ley que regule en nuestro país la figura de la

enfermera como obligatoria dentro de la comunidad escolar. Sólo hay una

normativa basada en protocolos, guías y recomendaciones, pero sin leyes

que regulen de forma clara a la enfermera escolar.

La enfermera escolar realiza una función asistencial importantísima,

realizando diagnósticos enfermeros, elaborando planes de cuidados al niño

crónico y no crónico,realizando procedimientos específicos agudos, revisando

la evolución de la patología crónica del alumno, actuando ante situaciones

de urgencia, colaborando con los servicios de atención primaria, colaborando

en programas de educación para la salud(EpS),proporcionando medidas

terapéuticas prescritas por el facultativo, fomentando el autocuidado del

alumno, enseñando hábitos saludables dentro y fuera del entorno escolar,

informando a las familias de los alumnos con patologías crónicas de las

actuaciones realizadas unificando entre las dos partes un criterio de

actuación, reconociendo y previniendo accidentes dentro del colegio.
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ANEXOS

ANEXO 1. Glándulas suprarrenales
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ANEXO 2. HSC debido a un déficit de 21- Hidroxylasa

27 –



ANEXO 3. Sistema renina- angiotensina-aldosterona
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ANEXO 4. Perfiles de cortisol con diferentes tratamientos.
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ANEXO 5. DATOS DEL NIÑO/A

Protocolo de atención al niño con HSC perdedor de sal. Parte 1

Nombre y apellidos del niño:

Dirección:

Nombre y apellidos de la madre:

Teléfono:

Nombre y apellidos del padre:

Teléfono:

Tipo de HSC del niño/niña:

Clásico tipo :

-Perdedor de Sal: si no
-Virilizante Simple: si no

No clásico:

-Sintomática : si no
-Críptica: si no

Hospital de Referencia:

Enfermero referente del Colegio:

Nombre y apellidos:

Centro de salud:
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Dirección:

Teléfono :

Medicación que toma:

Hidrocortisona (dosis):

Horas:

Fludrocortisona(dosis):

Horas:

Necesita sal en comidas: Si
No
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ANEXO 6. HOJA DE REGISTROS

FECHA Y
HORA:

GLUCEMIA/
TEMPERATURA:

SÍNTOMAS: ACTUACIONES: ADMINISTRACIÓN
ACTOCORTINA IM
Y FIRMA

ANEXO 7
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GLUCEMIA CAPILAR ¿CÓMO REALIZARLA?

1. Lavarse las manos con agua y jabón.

2. Cogemos un dedo, lo masajeamos y cogeremos la zona lateral

para pincharlo con la lanceta. Si se puede desechar la primera

gota.

3. Colocamos la gota de sangre sobre la tira reactiva del glucómetro,

que anteriormente habremos preparado insertando la tira en el

glucómetro.

4. Anotar resultado.

ANEXO 8

ADMINISTRACIÓN DE ACTOCORTINA INTRAMUSCULAR:

1. Ponerse guantes.

2. Coger vial de 100 mg de actocortina y agua estéril. Coger jeringa y

diluir 1 ml de agua estéril en vial de 100 mg de actocortina.

3. Cogemos dosis indicada (25 mg,50 mg.100 mg)

4. Pinchamos en zona de muslo (vasto externo)

5. No frotar la zona.
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ANEXO 9. Tarjeta de TRH (tratamiento de reemplazo de Hidrocortisona

WWW.ADDISSEN.COM

34 –



ANEXO 10. Grupo de trabajo de la SEEP (2021)
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ANEXO 11 .Folleto de la AEHSC 2023
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GLOSARIO DE TÉRMINOS:

ACTH:Hormona adrenocorticotrópica producida por la hipófisis y que

estimula las glándulas suprarrenales. Ejerce su acción sobre la corteza

suprarrenal estimulando la secreción de esteroides y el crecimiento de la

corteza suprarrenal.

AEHC: Asociación Española de Hiperplasia Suprarrenal Congénita.

Centro educativo: se define como lugar donde imparte enseñanzas

regladas, en este caso puede ser colegio o instituto.

Comunidad educativa: Conjunto de personas que forman el proyecto

común de enseñanza hacia los niños. Formado por docentes, personal no

docente, alumnado y padres.

Cortisol:Hormona que tiene efectos de estrés, producida por la capa

fascicular en la corteza suprarrenal, se libera en momentos de estrés ya un

nivel bajo de glucosa en sangre.

Cuerpos cetónicos: Conocidos como cetonas, son el producto del organismo

cuando se genera azúcar a través del uso de las grasas.

DHEA: Es una hormona llamada Dehidroepiandrosterona, que se convierte

en hormonas sexuales masculinas y femeninas en el cuerpo. Producida por

las glándulas suprarrenales e hígado.

Emergencia: situación que necesita atención inmediata. Existe riesgo vital.

Equipo de atención primaria: Equipo multidisciplinar formado por médico,

enfermera, auxiliar, celador, fisioterapeuta, psicólogo, que presta atención

sanitaria a la población adscrita al centro de salud.
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Fludrocortisona: es una hormona corticosteroide con efecto

mineralocorticoide, que actúa regulando el equilibrio del sodio, los

electrolitos y el agua en el organismo.

Glucemia: nivel de glucosa en sangre. Los valores normales son entre 70 y 110

mg Dl.

Glucemia capilar: es el nivel de glucosa en sangre obtenida del dedo, tras la

punción de una pequeña gota del mismo.

Glucómetro: Aparato que ayuda a medir la glucosa capilar tras la punción en

un dedo.

Glucosa: denominado azúcar simple Conocido como dextrosa.

Hidrocortisona: Fármaco que sirve para reemplazar los corticosteroides

cuando el cuerpo no los produce o produce menos imita el reemplazo del

cortisol fisiológico.

Incidencia: número de casos nuevos de una enfermedad.

Renina: Hormona producida por los riñones, controla los niveles de la

aldosterona. Tiene efecto vasoconstrictor.

Urgencia: situación en la que la atención puede demorarse durante un

tiempo limitado por no haber inicialmente riesgo vital.

17-OH: La 17-Hidroxiprogesterona es una hormona esteroide C-21 producida

durante la síntesis de glucocorticoides y hormonas sexuales.
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