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RESUMEN

Se presenta el caso de un paciente de 57 afos de edad, hipertenso severo y refractario, tratado sin éxito con 4 drogas antihiper-
tensivas. El cuadro se asociada a debilidad muscular, alcalosis metabdlica, hipokalemia severa y kaliuresis aumentada. Después
de un exhaustivo estudio y varios ensayos terapéuticos en secuencia, se concluyd que este caso de hiperaldosteronismo hiporre-
ninémico correspondia a la rara patologia genética conocida como hiperaldosteronismo supresible con glucocorticoides. Hasta
donde el autor sabe este es el primer caso reportado en Centroamérica de esta entidad. Se hace una revision sobre el tema.
Palabras clave: hipertension refractaria, hiperaldosteronismo.

ABSTRACT

Glucocorticoid-supressible hyporeninemic hyperaldosteronism. A case report and literature review

This case report is about a male 57-years patient, with severe and refractary arterial hypertension, treated unsuccesfully
with four antihypertensive drugs. Besides there was muscular weakness, metabolic alkalosis, severe hypokalemia and
inapropiate kaliuresis and a secundary cause of hypertension was considered. After a comprehensive workout and several
sequential clinical assays, it was concluded that this state of hyporeninemic hyperaldosteronism was a case of the rare
genetic disease known as a glucocorticoid-remediable hyperaldosteronism. As far as we know, this is the first case reported

in El Salvador and Central America. A review of the subject has been made.

Key words: refractary hypertension, hyperaldosteronism.

INTRODUCCION

Un porcentaje de pacientes afectos de hipertensién arterial
(HTA) crénica, requiere de terapia farmacoldgica combinada a dosis
elevadas para un control satisfactorio de sus cifras presoras’. Cuando
las metas terapéuticas no se alcanzan con dosis apropiadas con por
lo menos 3 farmacos antihipertertensivos, incluyendo un diurético,
se considera que la HTA es refractaria®®. En tal caso debe investigarse
la presencia de factores pro-hipertensores exégenos o endégenos
y que sean potencialmente corregibles?**. Algunos sujetos hiper-
tensos refractarios adolecen en realidad de una HTA secundaria,
no identificada en el despistaje clinico inicial; otro grupo de estos
pacientes ya ha desarrollado complicaciones vasculares o lesiones
estructurales de érgano blanco (especialmente a nivel renal, pa-
renquimatoso o vascular) lo que ha agravado su condicion. Ciertas
patologias endocrinas asi como errores genéticos pueden estar in-
volucradas en casos puntuales de HTA refractaria y a menudo hay
rasgos fenotipicos obvios que pueden orientar al diagndstico precoz:
anomalias cutdneas, braquidactilia®, patrones de adiposidad y ano-
malias de las caracteristicas sexuales secundarias, solo para mencio-
nar algunos ejemplos.

En muchos pacientes refractarios no puede llegarse a diagnés-
ticos especificos que expliquen la causa y severidad de la HTA y se
concluye que se trata de pacientes esenciales®. Las causas mas co-
munes de HTA severa secundaria incluyen patologia vasculorenal,
parenquimatosa renal, tumores o hiperplasias de corteza o médu-
la suprarrenal* o patologia hipofisiaria y, una vez descartados estos
diagnosticos, rara vez se tiene en cuenta otras posibilidades menos
floridas desde el punto de vista clinico.

El presente caso es un ejemplo clinico emblematico de HTA re-
fractaria e hipokalemia severa en un paciente sin anormalidades fe-
notipicas y con estudios exhaustivos con imagenes completamente
normales. La presencia de hipokalemia orienté desde un principio
a etiologia secundaria de HTA, relacionada con el sistema mineralo-
corticoide, pero la ausencia de un adenoma o hiperplasia suprarrenal
inmediatamente encauzé el estudio a un raro grupo de condiciones
patolégicas que deben ser descartadas de manera secuencial con
ayuda de algoritmos especificos. En este caso el diagnoéstico defini-
tivo de hiperaldosteronismo supresible por glucocorticoides (HASG)
constituye una auténtica rareza y después de la descripcion del caso
y el detalle de su estudio, se procederd a una revision sobre el tema.
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CASO CLiNICO

Paciente masculino, agricultor, de 57 afios de edad, hipertenso
diagnosticado en 1995. Sus principales sintomas consistian, desde
mucho antes que iniciara controles médicos, en cefalea, ansiedad
episodica asociada a palpitaciones, astenia, calambres y debilidad de
los miembros inferiores, hasta el punto en que le resultaba dificil po-
nerse de pie desde la posicion sedente. Su tratamiento (no interrum-
pido) consistia en valsartdn asociado a hidroclorotiazida (160/12.5
mg) en dosis Unica diaria; carvedilol, 25 mg cada 12 horas; amlodi-
pina, 10 mg diarios y clonidina 0.1 mg cada dia en 2 dosis divididas.
Neg6 haber presentado angina de pecho, disnea de esfuerzos, sinco-
pe, edemas o claudicacion. No tenia historia de adicciones, diabetes
o dislipidemia u otros factores de riesgo o eventos cardiovasculares
ni disfuncién documentada de érganos blanco. Tenia historia de in-
fecciones repetitivas del tracto urinario bajo y no padecia de vomitos
o diarrea. A pesar del tratamiento, sus cifras de presion arterial esta-
ban siempre muy elevadas en todas las consultas a las que asistia.
Excepto un ansiolitico, no recibia ninguna otra medicaciéon ademds
de los antihipertensivos, negaba uso de laxantes. Ambos padres fa-
llecieron de tuberculosis pulmonar, el padre a los 51 afos de edad
y la madre a los 48 afios, se desconoce si alguno de ellos adolecia
de hipertensién arterial. Tres de sus hermanos son hipertensos pero
no pudo dar datos precisos sobre la severidad y su tratamiento. Ha
procreado 5 hijos, 2 varones y 3 mujeres, todos menores de 26 afos.
Ninguna de las mujeres adolece de hipertensién o hipokalemia, se
ignora el estado de salud de sus hijos varones, los que residen fuera
del pais.

Al examen fisico no se apreciaron estigmas fenotipicos de nin-
guna naturaleza ni obesidad, conciente y orientado en las 3 esferas.
La presion arterial (PA), sentado y después de 5 minutos de repo-
so fue de 210/110 mmHg, con una frecuencia cardiaca de 88/min.
Retinopatia hipertensiva grado | de Keith-Wagener sin tiromegalia,
injurgitacion yugular ni soplos carotideos. Térax de configuracién
normal, pulmones sin anomalias. Punto de maximo impulso de
localizacién normal, ruidos cardiacos de tono, timbre e intensidad
normales, sin frémitos, ni soplos. Abdomen plano, no visceromega-
lias ni tumoraciones palpables, no soplos abdominales. No habia
edemas, los pulsos periféricos eran llenos y simétricos. Ligera hi-
perreflexia simétrica. Se aprecié pérdida simétrica proximal de la
fuerza en los miembros inferiores, pues le era dificil incorporarse de
la silla. Genitales normales.

Los resultados de los exdmenes practicados se detallan a conti-
nuacién. Quimica sanguinea (en mg/dL): glucosa ayunas 99, coleste-
rol total 123, triglicéridos 136, colesterol HDL 33, colesterol LDL 62.8,
nitrégeno ureico en sangre 10, creatinina sérica 1.2, calcio sérico 8.6,
fésforo sérico 1.7, y magnesio sérico 1.9. El sodio, postasio y cloro
séricos fueron 144, 2.4 y 102 mEq/L. T.S.H.: 1.83 plU/L, hemoglobi-
na 15.5g% y hematdcrito 46.1%. El examen general de orina mostré
pH 8.0, leucocitos: 5-10xc, hematies 0-2xc, células epiteliales redon-
das escasas. La gasometria arterial (aire ambiente) mostré: pH: 7.53,
pa02: 84.2 mmHg, pCO2: 37.9 mmHg, exceso de base: 9.2 mmol/L,
bicarbonato 31.8 mmol/Ly satO2 97.1%.

La radiografia de térax fue normal. El electrocardiograma: Ritmo
sinusal, regular. FC: 77/min, PR: 120 ms, QRS: 100 ms, QT: 510 ms,
QTc: 567 ms, 4QRS: +60°. indice de Sokolow-Lyon 30 mm, ondas U
claramente visibles.

La lista de problemas clinicos fue:

. Hipertension arterial sistolo-diastdlica, severa, refractaria,
estadio Il.

. Debilidad muscular.

. Palpitaciones.

«  Colesterol HDL bajo, indice de Castelli normal.
. Hipokalemia.

+  Alcalosis metabdlica.

. Intervalo QTc prolongado.

. Leucocituria.

. Historia de infecciones urinarias a repeticion.

Se decidi6 hospitalizar al paciente para estabilizar la presion
arterial, suspender el diurético, reponer potasio por via parenteral y
para investigar causas secundarias de hipertension arterial. Se volvié
amedir el potasio sérico, resultando en 2.1 mEq/L, después de 24 ho-
ras de cargas intravenosas de potasio, dieta rica en potasio y jarabe
de cloruro potésico 3 veces/dia. El ecocardiograma y ultrasonografia
renal fueron normales.

Después de varias dosis de clonidina por via oral, las cifras pre-
soras llegaron a niveles de 170/100 mm g. Al cabo de 48 horas de
hospitalizacién y con potasio sérico en 2.9 mEqg/L se reportaron los
electrolitos en orina de 24 horas (n mEq/L): sodio 149, potasio 71.9
y cloro: 139. Las metanefrinas en orina de 24 horas fueron: Totales:
305 pg/24 h (normal 90-600 pg/24 h); normetanefrina: 106 pg/24 h
(normal 44-540 pg/24 h) y metanefrina: 199 pg/24 h (normal 26-230
ug/24 h).

Se indicé un bloqueador a (terazosin) como complemento
para no usar dosis demasiado elevadas de clonidina. Un nefrélogo
interconsultante sustituyé el carvedilol por atenolol, valsartan por
irbesartan y solicit6, ademds, una tomografia axial computarizada de
las gldndulas suprarrenales con cortes finos, y una angiotomografia
computarizada helicoidal de las arterias renales. La configuracion y
posicién de ambas glandulas suprarrenales resulté normal y no habia
evidencia de masas o lesiones espacio ocupantes. La angiotomogra-
fia fue también normal. La fase nefrografica era homogénea, normal
y simétrica. Después de 6 dias de hospitalizacion, la presién arterial
y el potasio tenian niveles tolerables (142/75 mmHg y 3.6 mEq/L,
respectivamente), la debilidad muscular habia desaparecido y el QTc
era de 445 ms. El enfermo fue egresado y se decidié completar los
estudios ambulatoriamente, suspendiéndose la droga bloqueadora
de angiotensina para no afectar los estudios posteriores.

Después de mantener al paciente por 1 mes sin irbesartan y tras
una semana de dieta normosddica, la presidn arterial se encontraba
normal. Los estudios de actividad plasmética de renina (APR) y nive-
les de aldosterona sérica, de modo simultdneo mostraron: aldostero-
na sérica: 37.0 ng/dl (normal 4-16 ng/dL), renina sérica directa: 3.00
mU/ml (normal 5-13 mU/ml), actividad plamatica de renina 0.375
ng/ml/h (normal >0.65 ng/ml/h) y la relacién aldosterona/renina:
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Figura 1. En HASG, la aldosterona sintetasa quimérica anormal no es regulada por el sistema renina-angiotensina-aldosterona sino por ACTH y en la capa
fasciculada de la corteza se sintetizan tanto cortisol como aldosterona. Esto genera hiperaldosteronismo, supresible por tanto, por glucocorticoides y la sin-
tesis de metabolitos anormales de potencial valor diagnéstico (modificado de Bravo E, Secondary Hypertension: Adrenal and Nervous Systems, de Eugene
Braunwald’s Atlas of Heart Disease, Third Edition, pag. 119). HASG: Hiperaldosteronismo supresible por glucocorticoides. AG II: Angiotensina Il. AldoS: Aldoste-
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rona sintetasa. ACTH: Hormona adrenocorticotropica.

98.7 (sugestivo de hiperaldosteronismo >30, diagndstico de hiperal-
dosteronismo >50°9).

Se realiz6 una prueba terapéutica con triamtereno/hidroclo-
rotiazida, sin administrar cloruro de potasio oral, primero 25/12.5
mg/d por 1 semana y luego 50/25 mg/d por 7 dias adicionales. En
el siguiente control, la presion arterial del paciente estaba en 150/90
mm Hg, sus sintomas habian retornado y el potasio sérico descen-
dié hasta 3.1 mEg/L. Se indicé de inmediato un reto terapéutico-
diagndstico con espironolactona, 50 mg/d cada 6 horas por 5 dias,
con control de potasio sérico al cabo de ese periodo de tiempo. No
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volvio a utilizarse triamtereno ni se permitieron suplementos orales
de potasio. Después de 5 dias de tratamiento el paciente refirié estar
asintomatico. Su presién arterial era 160/80 mm Hg y el potasio 4.4
mEq/L. Por la respuesta positiva a espironolactona se procedié a una
prueba con corticosteroides para arribar a un diagnéstico definitivo.
Se suspendio la espironolactona y se administré dexametasona 0.5
mg cada 6 horas por un periodo de 15 dias; se redujeron las dosis
de los antihipertensivos (amlodipina, clonidina, atenolol). Al cabo de
ese periodo de terapia con dexametasona, el paciente reporté en-
contrarse asintomatico, excepto por epigastralgia, la cual alivié con
antidcidos. Su presion arterial era de 138/64 mm Hg y su potasio sé-
rico 4.3 mEq/L, con lo cual se llegé a un diagnéstico clinico definitivo
y se solicité un estudio genético “southern blotting test". Después de
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muchos efectos adversos por esteroides y al cabo de algunos meses
de tratamiento, se decidié disminuir de manera gradual las dosis de
dexametasona hasta suspenderse totalmente. Se instauré un ma-
nejo basado en 200 mg/dia de espironolactona, que fue efectivo y
bien tolerado. En los controles subsecuentes, la presion arterial y el
potasio se mantuvieron normales, pero se ha debido reiniciar terapia
con amlodipina y bloqueadores beta en dosis estandar para lograr
un buen control.

K*U,,. > 30 mEq/L

Pérdida renal K+

Estudios iméagenes (-) —>

Reto terapéutico

DISCUSION

El diagndstico diferencial del caso desde un principio se orien-
t6 a considerar la posibilidad de un hiperaldosteronismo primario
como causa de la hipertension refractaria, alcalosis metabélica e hi-
pokalemia. La presencia de kaliuresis excesiva (més de 30 mEq/d en
pacientes con potasio sérico menor de 3.4 mEq/L) confirma una pér-
dida renal de potasio. Una relacién aldosterona/actividad plasmética

HIPOKALEMIA
PERSISTENTE

K*U,,, < 30 mEq/L

\

Pérdida extrarenal K*

Rel. Aldosterona/APR (P)

\ \
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\ \ \ I S .
q U 1
Sindrome de Geller | Respuesta (-) Respuesta (+) : hi ezf;f;::iﬁismo
HTA HTA  PECEREEBD )
mineralocorticoide mineralocorticoide
independiente dependiente
Test Triamtereno Test Dexametasona

\ \
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f

\ \
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\ v

| Sindrome Liddle || HF Tipo Il |

HF Tipo |
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Cortisl/Cortisona
Test genético

\ \

(HASG)

'

Test genético

Respuesta (-) =9

SEAM ~&— Respuesta (+)

Licorice
ACTH ectépico

Figura 2. Una vez que se confirman hipokalemia, kaliuresis inapropiada y estudios de imagenes negativos, una prueba terapéutica con espironolactona
permite discriminar entre hipertension dependiente o independiente de accién mineralocorticoide. Una alternativa igual de valida es medir la relacion aldos-
terona/APR, que confirma el hiperaldosteronismo. Ya descartados los sindromes de hipoaldosteronismo hiporreninémico (Geller, Liddle, exceso aparente de
mineralocorticoides) un test con dexametasona haria el diagndstico diferencial entre HASG y un hiperaldosteronismo familiar tipo II. K*: Potasio. U,,, : orina
de 24 horas. APR: actividad plasmaética de renina. (P): Plasma. HF: Hiperaldosteronismo familiar. SEAM: Sindrome de exceso aparente de mineralocorticoides.
HASG: Hiperaldosteronismo supresible por glucocorticoides. ACTH: hormona adrenocorticotrépica.
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de renina superior a 50 practicamente sella el diagnéstico de hiperal-
dosteronismo®’. Con los estudios de imagenes se descartaron ade-
nomas o hiperplasia a nivel suprarrenal.

Habiéndose excluido las causas mas comunes de HTA asociada
a hipokalemia, los diagnésticos probables a estas alturas del estudio
involucraban, por lo tanto, a las rara vez descritas causas genéticas
de hipertensidn, que por lo general llevan a una hiperactividad de
los canales epiteliales de sodio (EnaCs)>7-'2 a nivel tubular renal, que
serian los responsables de la retencién de sodio, la hipertensiony la
deplecidn del potasio plasmatico, con la consecuente alcalosis meta-
bélica. Estas condiciones clinicas se detallan brevemente.

Hiperaldosteronismo supresible por glucocorticoides
(HASG); también llamado hiperaldosteronismo familiar tipo I, es un
desorden secundario a la formacién de un gen anémalo en el cro-
mosoma 8 al producirse un mal apareamiento de los genes CYP11B1
y B2 durante la meiosis, dada la gran semejanza estructural existente
entre ellos>*, Este gen hibrido que codifica para la sintesis de la en-
zima sintetasa de aldosterona determina entonces que dicha sintesis
esté bajo control de la hormona adrenocorticotrépica (ACTH) y no
del sistema renina angiotensina (SRA), ver Fig. 1. Esto trae como con-
secuencia que la sintesis de aldosterona se incremente a un nivel se-
mejante al del cortisol y explique el hiperaldosteronismo y por ende
la supresibilidad de éste al administrar glucocorticoides.

Hiperaldosteronismo familiar tipo Il; se cataloga en esta clase
a los sujetos que, con un cuadro clinico idéntico al de la hiperpla-
sia suprarrenal bilateral, no responden al test de dexametasona'. El
defecto genético se encuentra en el cromosoma 7 y su patrén de
herencia es autosdmico dominante. Estos raros casos responden al
tratamiento con espironolactona.

Sindrome de exceso aparente de mineralocorticoides
(SEAM); por anomalia del gen que codifica para la enzima 11-hidroxi-
lasa tipo Il y que porta las alteraciones que impiden la inactivacion
del cortisol en el receptor de mineralocorticoides®¥'"'#'>, Normal-
mente, el cortisol circula en una concentracién 1000 veces mayor
que la aldosterona (que se encuentra en valores bajos), lo que expli-
ca que cualquier alteracidn en su sistema de inactivacion, se traduzca
en una masiva ocupacion y secundaria activaciéon de los receptores
de mineralocorticoides, lo cual genera el cuadro hipertensivo. Esto
también explica por qué la enfermedad se agrava con la administra-
cién de hidrocortisona u otros glucocorticoides y la buena respuesta
que se obtiene al bloquear el receptor de mineralocorticoide con el
uso de espironolactona. Al igual que en el cuadro de HASG, existen
formas atenuadas del sindrome que no cursan con HTA severa o hi-
pokalemia y pueden confundirse con una hipertensién esencial hi-
poreninémica.

Sindrome de Liddle; por diversas mutaciones en la subunidad
B del canal endotelial de sodio a nivel tubular renal®®1%1141% Dichas
mutaciones determinarian que los canales de sodio activados no
pudieran ser inactivados. El aumento en la reabsorcién de sodio y
agua a través de estos canales defectuosos explicaria la hipertensiéon
arterial asi como la supresion de renina y secundariamente el hipoal-
dosteronismo. La buena respuesta a amiloride y triamterene consti-
tuye un buen test diagndstico y ambas drogas son el tratamiento de
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eleccién. Al igual que en los cuadros anteriores,
es posible que hipertensos esenciales presenten
formas atenuadas del sindrome.

Deficiencias  de 11-Bhidroxilasa o
17-ahidroxilasa; sindromes que corresponden a for-
mas hipertensivas de hiperplasia suprarrenal congénita en
las cuales la hipertension se desarrolla a consecuencia de una sobre-
producciéon de metabolitos esteroideos con actividad mineralocor-
ticoide™. En general estos cuadros se caracterizan por: renina supri-
mida, aldosterona baja, elevacion de deoxicorticosterona y buena
respuesta a espironolactona y glucocoticoides. Esta posibilidad ya
habia sido descartada por la falta de anomalias fenotipicas caracte-
risticas y la ausencia de hiperplasia suprarrenal.

Mutaciones activantes del gen CYP11B2; como este gen co-
difica la sintesis de la aldosterona sintetasa (citocromo P450c11AS),
su funcionamiento defectuoso podria generar hiperaldosteronis-
mo?'0141517 A este desorden se le ha denominado sindrome de Ge-
ller’>. El tratamiento con espironolactonay el embarazo empeoran la
hipertension en estos pacientes®'%1>17,

Resistencia al cortisol; es un raro trastorno autosémico secun-
dario a una mutacién del receptor de glucocorticoides, que no reco-
noce adecuadamente a su ligando. Como consecuencia se elevan los
niveles de ACTH y cortisol en plasma, pero la falta de accién agonista
del cortisol no permite que se presenten los cambios cushingoides
tipicos. Hay alcalosis metabdlica y exceso de actividad mineralocor-
ticoide y sexocorticoide, con la consecuente hipertensién hiporreni-
némica e hipokalemia. El trastorno es principalmente recesivo, pero
también se han detectado patrones dominantes de herencia'.

Al confirmarse hiperaldosteronismo hiporreninémico en nues-
tro enfermo, se descarté de inmediato la presencia un SEAM o de
alguna deficiencia de 11 6 17 hidroxilasa (que cursan con hipoaldos-
teronismo) y se alejo la posibilidad de un sindrome de Liddle. A pesar
de ello se realizé la prueba terapéutica con triamtereno, que al resul-
tar fallida descarté tal posibilidad de manera definitiva. Se decidié
aplicar entonces un algoritmo diagnéstico modificado del de Bravo'®
(Figura 2) a este paciente, haciendo un reto con espironolactona; asi,
al resolverse la hipokalemia y mejorar el control de cifras presoras,
quedd confirmado que la hipertension del paciente era dependien-
te de mineralocorticoides. Nunca se documenté hipercortisolismo,
descartando una mutacion del receptor para glucocorticoides. El
procedimiento, sin embargo, que permitié sellar el diagndstico fue
el reto terapéutico con dexametasona.

En individuos con aldosterona sintetasa estructural y funcio-
nalmente normal, la administracién de corticosteroides genera mas
hipertension y agravamiento de la hipokalemia, tal como se apre-
cia en sujetos afectos de SEAM*%'°. No hay respuesta clinica en los
individuos con hiperaldosteronismo familiar tipo II'°. En el caso de
mutaciones quiméricas, como en el HASG, el efecto es precisamen-
te el opuesto porque la sintesis de aldosterona esta bajo el control
de ACTH. No todos los casos de HASG son tan floridos como el que
presentamos en este reporte: muchos pacientes con la anomalias
genéticas se comportarian mas bien como hipertensos moderados
esenciales hiporreninémicos>6°1%1415, Mas aun, esta pendiente de
contestarse si muchos casos de hipertension esencial con renina
baja son, en realidad, consecuencia de hiperactividad de los canales
epiteliales de sodio a nivel tubular renal.
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El sindrome de HASG es un trastorno genético heredado con
patrén autosémico dominante*®*'%, aunque se han reportado muta-
ciones espontaneas. El cuadro clinico mimetiza al de los adenomas
productores de mineralocorticoides. Los genes CYP11B1 y B2, que
codifican la sintesis de 11B-hidroxilasa y aldosterona sintetasa, res-
pectivamente, se encuentran ubicados muy cerca entre si en el cro-
mosoma 8, sus secuencias de nucledtidos son homologas en un 95%
y tienen una estructura intrén-exén idéntica. La fusién accidental de
nucleétidos de ambos genes durante la meiosis produce entonces
una enzima quimérica que sintetiza aldosterona en la corteza fasci-
culada de la corteza suprarrenal, que por lo general sintetiza cortisol.
La enzima es también capaz de oxidar el C-18 de de los precursores
esteroides generando metabolitos esteroides hibridos, 18-hidroxi y
18-oxicortisol, cuya deteccién en orina tiene valor diagnéstico™. Esta
anomalia también puede ser detectada por rastreo genético directo
por medio del southern blotting test, a partir de una pequefia mues-
tra de sangre'®'619,

No se dispone de estudios controlados en lo que se refiere al tra-
tamiento de pacientes con HASG. Teéricamente, la supresion de ACTH
con glucocorticoides exégenos corregiria todas las anormalidades,
pero la utilidad de esta terapia se ve muy limitada por la posibilidad
de generar un sindrome de Cushing iatrogénico y la posibilidad de
un cuadro de deficiencia mineralocorticoide (tipo Addison) mientras
se recupera la funcién del SRA. Probablemente resulte mas practico
y tolerable el manejo con espironolactona o eplerenona a largo pla-
z0". No se ha podido evaluar a los hijos varones del paciente, (ambos
menores de 26 afnos) a la hora de preparar este articulo. No se ha po-
diodo demostrar HTA heredable en las hijas ni hipokalemia, pero ya
se ha hecho referencia a las formas clinicamente poco floridas de la
enfermedad. Seria ideal el estudio de la relacién aldosterona/renina
plasmatica en la descendencia del paciente o la determinacion de
metabolitos hibridos de esteroides en la orina. Si la prueba genética
llegase a resultar negativa para el gen quimérico, podria entonces
invocarse la posible presencia de una mutacién especifica del gen de
sintetasa de aldosterona®.

CONCLUSION

Se presenta en este articulo el primer caso conocido en El
Salvador de hipertension arterial causada por hiperaldosteronismo
hiporreninémico genético, que corresponde a un sindrome de hipe-
raldosteronismo supresible por glucocorticoides. Se ha hecho una
descripcion clinica detallada del caso y una justificacion de los proce-
dimientos de diagndstico. Este caso ejemplifica la necesidad de todo
clinico de profundizar al maximo -y segun los recursos disponibles-
en la valoracion de los pacientes afectos de HTA refractaria.
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