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PROTOCOLO DE ESTEROIDES DE PJ NICHOLOFF: RESUMEN

Las personas con distrofia muscular de Duchenne gue toman glucocorticoides (como prednisona, prednisolona,
deflazacort y vamorolone) corren el riesgo de sufrir supresion suprarrenal. Esto significa que su organismo no
puede producir cortisol con normalidad en situaciones de estrés. Todos los pacientes que toman esteroides
necesitan un plan de manejo del estrés con esteroides para enfermedades, lesiones o cirugias, y deben seguir
un programa de reduccion gradual cuidadoso al disminuir o suspender la dosis de esteroides para prevenir
posibles complicaciones. Complicaciones potencialmente mortales.

Puntos Clave a Recordar:

« Riesgo de supresion suprarrenal: Tomar esteroides en dosis altas durante més de dos semanas puede
suprimir la capacidad del cuerpo para producir hormonas naturales del estrés, lo que puede provocar
insuficiencia suprarrenal.

« Reconocimiento de los sintomas de insuficiencia suprarrenal: Es importante reconocer los signos de
insuficiencia suprarrenal durante el tratamiento con esteroides. Sin el tratamiento adecuado, esta afeccidn
puede derivar en una emergencia potencialmente mortal denominada crisis suprarrenal.

« Por qué es importante un plan de dosificacion para situaciones de estrés: Toda persona que toma
esteroides a largo plazo necesita un plan de dosificacién para situaciones de estrés para aumentar su dosis
de esteroides durante periodos de estrés fisico, como enfermedades, lesiones o cirugias.

« Reduccion segura de esteroides: Si ha estado tomando esteroides en dosis altas durante mas de dos
semanas, la dosis debe reducirse lentamente con el tiempo bajo la supervision de un profesional médico.
Esta reduccion gradual de la dosis también se conoce como reduccién progresiva de esteroides. Nunca se
deben suspender los esteroides de forma repentina. Continuas durante la reduccion o suspension
de esteroides: Incluso durante la reduccion o suspension de esteroides, es posible que aun necesite dosis
de esteroides para el estrés en caso de enfermedad o lesidn. Esto serd necesario hasta que su médico
confirme que su cuerpo vuelve a producir niveles normales de hormonas del estrés.

« Cambio de medicamentos esteroides: Al cambiar de un medicamento esteroide a otro, su médico
elaborara un plan cuidadoso para prevenir la insuficiencia suprarrenal.

Los puntos clave se basan en 6 conceptos criticos descritos en el Protocolo de Esteroides PJ Nicholoff.

1. Las personas que toman dosis suprafisiolégicas diarias de glucocorticoides durante mas de dos semanas
tienen un alto riesgo de supresion suprarrenal.

2. Los signos y sintomas de la insuficiencia suprarrenal suelen ser inespecificos y pueden aparecer
Unicamente cuando la persona estd sometida a un mayor estrés fisioldgico .

3. Todas las personas que reciben dosis suprafisioldgicas crénicas de glucocorticoides deben tener un plan de
esteroides para el estrés fisioldgico moderado y grave .

4. Se debe implementar una reduccién gradual de glucocorticoides al disminuir o suspender los
glucocorticoides en personas que han recibido dosis suprafisioldgicas de glucocorticoides durante mas de
2 semanas.

5. Las personas que estan reduciendo gradualmente la dosis de glucocorticoides ( vamorolone , deflazacort,
prednisona o prednisolona) o que estan en dosis fisioldgicas (de mantenimiento) de glucocorticoides deben
continuar tomando dosis de esteroides para el estrés durante periodos de mayor estrés fisioldgico hasta
que se haya confirmado la recuperacién del eje hipotaldémico-hipofisario-adrenal.

6. Al pasar de un régimen de glucocorticoides a otro, se debe tener cuidado para reducir el riesgo de
insuficiencia suprarrenal/retirada de las glandulas suprarrenales.

Para obtener mas informacion, visite www.parentprojectmd.org/PJProtocol o escanee aqui.
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Acerca de este documento:

Este documento se aplica a personas con distrofia muscular que reciben tratamiento con
glucocorticoides (GC), incluyendo distrofia muscular de Duchenne (DMD), distrofia muscular
de Becker, mujeres portadoras sintomaticas y miocardiopatia ligada al cromosoma X
(abreviadas colectivamente como DBMD). A los efectos de este documento, un GC se define
como un esteroide que ejerce acciones fisioldgicas a través del receptor de glucocorticoides.
La prednisona, la prednisolona, el deflazacort y el vamorolone son los GC que se utilizan
actualmente para tratar a las personas con DBMD. Las pautas diarias estandar de GC
utilizadas para tratar la DBMD causan supresion suprarrenal en la mayoria de las personas,
mientras que las pautas de dosificacién intermitente de GC pueden ser menos propensas

a causar supresion suprarrenal. Sin embargo, dado que la supresién suprarrenal es
potencialmente mortal, se presume que todas las personas con DBMD que toman GC,
incluidas las dosis intermitentes, corren el riesgo de sufrir insuficiencia suprarrenal y
requieren un enfoque de manejo preventivo.

La supresion suprarrenal es una afeccion iatrogénica, potencialmente mortal, causada por
la exposicion prolongada a dosis suprafisioldgicas de GC. Las dosis suprafisiolégicas de GC
son aquellas que superan la produccion diaria de cortisol endégeno. EL reconocimiento y el
manejo adecuados de la supresién suprarrenal pueden prevenir tanto la morbilidad como la
mortalidad.

El presente documento tiene como objetivo ayudar a los profesionales de la salud que
atienden a personas con DBMD a prevenir las complicaciones de la supresion suprarrenal
inducida por GC, entre las que se incluyen la insuficiencia suprarrenal, la crisis suprarrenal
y la abstinencia suprarrenal. Para obtener mas informacién sobre los GC y la supresion
suprarrenal, visite la pagina sobre el cuidado con esteroides de Parent Project Muscular
Dystrophy (PPMD) en  www.parentprojectmd.org/steroids.

Esta actualizacion de 2025 ofrece un enfoque para el tratamiento de la supresion
suprarrenal en personas con DBMD que reciben tanto GC establecidos (prednisona,
prednisolona, deflazacort) como nuevos (vamorolona). EL vamorolone, aprobado por
primera vez para el tratamiento de la DMD en 2023 en los Estados Unidos y la Unién
Europea, es un nuevo GC sintético disefiado para conservar los beneficios antiinflamatorios
de los GC clasicos (es decir, prednisolona, prednisona y deflazacort) con el objetivo de
minimizar los efectos secundarios al disociar la transrepresion (efectos antiinflamatorios)
de la transactivacién (efectos secundarios relacionados con la transcripcion génica). Es
importante destacar que el vamorolone sigue causando supresion suprarrenal central a
través del mismo mecanismo que los GC clasicos. Sin embargo, a diferencia de los GC
clasicos, el vamorolone también es un antagonista del receptor de mineralocorticoides, una
propiedad Unica que puede tener importantes implicaciones para la atencion clinica.

Este documento se basa en investigaciones empiricas y opiniones clinicas de expertos (estas

ultimas procedentes del consorcio internacional Optimizing Endocrine and Bone Health
Management in Duchenne Muscular Dystrophy, (“OPTIMIZE DMD”) Consortium.) Se
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estructura en torno a seis conceptos fundamentales que, en conjunto, orientan las mejores
practicas actuales para el tratamiento de la supresién suprarrenal en personas con DBMD
tratadas con GC:
Las personas que toman dosis suprafisioldgicas diarias de glucocorticoides
durante mas de dos semanas corren un alto riesgo de sufrir supresion
suprarrenal.
Los signos y sintomas de la insuficiencia suprarrenal suelen ser inespecificos
y solo pueden aparecer cuando la persona se encuentra bajo un estrés
fisiologico elevado.
o Todas las personas que toman dosis suprafisioldgicas cronicas de
glucocorticoides deben tener un plan de esteroides para el estrés fisiologico
moderado y grave.
Se debe implementar una reduccién gradual de los glucocorticoides cuando
se disminuyen o se suspenden en personas que han sido tratadas con dosis
suprafisioldgicas de glucocorticoides durante mas de dos semanas.
Las personas que estén reduciendo gradualmente los glucocorticoides
(vamorolona, deflazacort, prednisona o prednisolona) o que estén tomando
dosis fisioldgicas (de mantenimiento) de glucocorticoides deben seguir
tomando dosis de esteroides para el estrés durante los periodos de mayor
estrés fisioldgico hasta que se confirme la recuperacion del eje hipotalamo-
hipofisis-suprarrenal.
Al cambiar de un régimen de glucocorticoides a otro, se debe tener cuidado
para reducir el riesgo de insuficiencia suprarrenal/retirada suprarrenal.

También se proporcionan ejemplos detallados para el manejo clinico de la supresion
suprarrenal. Sin embargo, se reconoce que existe una variabilidad sustancial en la practica
clinica en todo el mundo. En vista de ello, los seis conceptos fundamentales que se
proponen en el presente documento pretenden servir de base para el manejo de la supresion
suprarrenal. Se proporcionan ejemplos de estrategias clinicas para ayudar a los médicos a
aplicar estos principios; no pretenden sustituir las vias de atencion suprarrenal locales ya
existentes. Si es posible, se recomienda encarecidamente incluir a un endocrinélogo en el
equipo de atencion del DBMD o como parte del desarrollo de la via de atencion local.

Concepto fundamental #1: Las personas que toman dosis suprafisioldgicas diarias

de glucocorticoides durante mas de dos semanas corren un alto riesgo de sufrir
supresion suprarrenal.

En circunstancias normales, el hipotalamo secreta la hormona liberadora de
corticotropina, que estimula la glandula pituitaria para que libere la hormona
adrenocorticotrépica (ACTH). La ACTH, a su vez, envia una sefal a las glandulas
suprarrenales para que produzcan cortisol (un GC enddgeno) a aproximadamente
8-10 mg/m? de superficie corporal (BSA) al dia en equivalentes de hidrocortisona
enteral (también conocida como produccién de mantenimiento).

Durante el estreés fisioldgico (enfermedad, traumatismo o cirugia), la secrecion de
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cortisol aumenta significativamente (hasta triplicar la produccion de mantenimiento
0 Mas).

+ Todos los regimenes diarios estandar de GC utilizados para tratar la DBMD (Tabla 1)
pueden suprimir el eje hipotalamo-hipdfisis-suprarrenal (HPA), causando supresion
suprarrenal iatrogénica, una forma de insuficiencia suprarrenal que puede provocar
una morbilidad significativa e incluso la muerte debido a la falta de cortisol en
momentos de mayor estreés fisioldgico.

+  Sin una dosis adecuada de esteroides para el estrés, la supresion suprarrenal puede
conducir a una insuficiencia suprarrenal, que tiene el potencial de provocar una crisis
suprarrenal potencialmente mortal caracterizada por vomitos, alteracion del estado
mental, colapso cardiovascular y/o hipoglucemia durante momentos de estrés
fisioldgico moderado a grave.

Tabla 1. Dosis iniciales de glucocorticoides cominmente utilizadas para tratar la
distrofia muscular de Duchenne y otras distrofinopatias (DBMD)

Gluccocorticoid Dosis de tratamiento de DBMD
Prednisolone 0.75 mg/kg/dia
(dosis maxima tipica 40 mg)*
Prednisone 0.75 mg/kg/dia
(dosis maxima tipica 40 mg)*
Deflazacort 0.9 mg/kg/dia
(dosis maxima tipica 36 mg)*
Vamorolone 6 mg/kg/dia?
(dosis maxima 300 mg en EE. UU., 240 mg en
la UE)

! La dosis maxima no se especifica en la informacién de prescripcion y puede variar seguin cada caso a discrecion del
médico responsable del tratamiento.

2 |a dosis recomendada para la insuficiencia hepatica moderada es de 2 mg/kg/dia (dosis méxima de 100 mg/dia); la
insuficiencia hepatica moderada aumenta la exposicion al vamorolone. No hay datos que orienten la dosificacién de
vamorolone en personas con insuficiencia hepética grave.

Abreviaturas: DBMD, distrofia muscular de Duchenne y Becker y otras distrofinopatias; UE, Unién Europea; méax., maximo;
EE. UU,, Estados Unidos de América.

Concepto critico #2: Los signos y sintomas de la insuficiencia suprarrenal suelen ser

inespecificos y solo pueden aparecer cuando la persona se encuentra bajo un estrés
fisiologico elevado.

+ Todas las personas deben recibir informacion sobre los signos y sintomas de la
insuficiencia suprarrenal ANTES o EN EL MOMENTO de iniciar el tratamiento con
GC, tabla 2. Esta informacion debe reforzarse anualmente, como minimo, mientras
continve el tratamiento con GC.

+  Todas las personas tratadas con GC deben recibir informacién para que nunca
suspendan o interrumpan las dosis de GC, ya que esto podria precipitar los sintomas
de insuficiencia suprarrenal y una crisis suprarrenal. Una dosis omitida puede
administrarse en cualquier momento del dia en que estaba programada.
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+ Laabstinencia suprarrenal es una entidad diferente de la insuficiencia suprarrenal.
Los sintomas de la abstinencia suprarrenal pueden parecerse a los de la insuficiencia
suprarrenal, aungue no son potencialmente mortales. Los sintomas de la abstinencia
suprarrenal pueden aparecer durante la reduccion gradual de GC, incluso con dosis
altas de GC, o al cambiar de un GC o régimen de GC a otro.

Tabla 2: Signos y sintomas de la insuficiencia suprarrenal inducida por
glucocorticoides (GC)

Sintomas de la insuficiencia suprarrenal inducida por | Signos de insuficiencia suprarrenal

GC? inducida por GC*
Anorexia Hipotension
Nauseas/vomitos Hipotension

Malestar general Taquicardia o bradicardia
Debilidad o fatiga Fiebre?

Dolor de cabeza

Dolor abdominal

Mialgia/artralgia

Sintomas psiquidtricos (confusion, delirio, desorientacion)

Pérdida de habilidades motoras (que no se ajusta a la
progresion natural)

! Los sintomas de la abstinencia suprarrenal pueden parecerse a los sintomas de la insuficiencia suprarrenal. Tenga en
cuenta que no siempre se presentan todos los sintomas y/o signos. La hipotensién y la hipoglucemia no suelen producirse
con la abstinencia suprarrenal.

2 La fiebre es un signo poco comun de insuficiencia suprarrenal. Siempre se debe investigar y tratar la causa de la fiebre,
segun corresponda.

Concepto critico #3: Todas las personas que toman dosis suprafisioldgicas cronicas
de glucocorticoides deben tener un plan de esteroides para el estrés fisioldgico

moderado y grave.

+ Las dosis suprafisioldgicas de GC son aquellas que superan la produccion diaria de
cortisol enddgeno (mantenimiento), y solo aquellas con propiedades agonistas del
receptor mineralocorticoide y de accién mas prolongada pueden utilizarse para cubrir
el estrés, tabla 3.

+  Se deben administrar GC adicionales (denominadas dosis de esteroides para el
estrés) durante los periodos de mayor estrés fisioldgico, como enfermedades,
accidentes/lesiones o cirugias, para prevenir consecuencias potencialmente
mortales. En la tabla 4 se proporcionan ejemplos de estrés fisioldgico moderado y
grave. En las tablas 5 y 6 se proporcionan ejemplos de regimenes de esteroides para
el estrés.
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Tabla 3. Dosis de mantenimiento y consideraciones sobre la dosificacion en
situaciones de estrés para los glucocorticoides en la distrofia muscular de Duchenne

y otras distrofinopatias

Glucocorticoide | Utilizado Dosis de Vida Actividad del | Actividad del | Adecuado
para el mantenimiento® | media receptor de |receptor de | para cubrir
tratamiento (horas)? | glucocorti- mineralocor- | situaciones
de la DBMD coides ticoides de estrés?

Hidrocortisona NO 8-10 mg/m?/dia 3 Agonista Agonista Si

Prednisona Si 2-3 mg/m?/dia 6.2 Agonista Agonista Si

Prednisolona Si 2-3 mg/m?/dia 6.2 Agonista Agonista Si

Deflazacort Si 2.6 mg/m?/dia“ 11to19 | Agonista Agonista débil | Desconocido®

Vamorolone Si Desconocido 2 Agonista Antagonista NO

! Expresado en mg/m2 de superficie corporal (SC)/dia. Existen mltiples ecuaciones para calcular la SC, se recomienda
utilizar la ecuacion utilizada en el registro electrdnico de salud o en la préactica local. La SC también se puede estimar a
partir del peso: (peso (kg) x 4) + 7/(peso (kg) + 90)

2 Clinicamente, se considera que un farmaco se elimina del organismo tras 4-5 vidas medias

% Véanse las tablas 5 y 6 para obtener més detalles sobre la dosificacién en situaciones de estrés

“ Las estimaciones se basan en factores de conversidn aceptados histéricamente y deben considerarse solo como una guia.
No se recomienda el uso de deflazacort para el reemplazo de mantenimiento

® No hay datos suficientes para determinar la dosis o la frecuencia en situaciones de estrés. Usar con precaucion

Abreviaturas: DBMD, distrofia muscular de Duchenne y Becker y otras distrofinopatias

Tabla 4: Indicaciones y ejemplos de administracion de dosis de esteroides para situaciones
de estrés moderado y grave, ademas del régimen regular de glucocorticoides.

Duracion de
la dosis para
situaciones de
estrés

Recomendaciones de dosis de
esteroides para situaciones
de estrés'?

Consulte las tablas 5y 6 para
conocer las dosis.

Situacion

Enfermedad leve: Sin cambios No aplicable
Ejemplos: resfriado leve/secrecion nasal sin fiebre; se
siente lo suficientemente bien como para asistir a la
escuela, al trabajo u otras actividades.

Lesién leve: Sin cambios No aplicable

Ejemplos: fractura de dedo sin rotura de la piel,
abrasiones, contusiones; un dolor minimo o inexistente es
un buen indicador de la necesidad de una dosis de estrés

Hasta que la
enfermedad se
resuelva + 24
horas.

Enfermedad moderada: Hidrocortisona cada 6-8 horas por
. Enfermedades que impedirfan que un nifio fuera a la via enteral.

escuela o que un adulto fuera al trabajo. 0

Algunos ejemplos son fiebre, resfriado intenso con fatiga, | Prednisona/prednisolona cada 12
diarrea leve, vomitos leves (y capacidad para retener la horas por via enteral.

medicacion enteral).

Lesién moderada: Hidrocortisona cada 6-8 horas por
Ejemplo: fractura de brazo o pierna o fractura vertebral via enteral.

aguda sintomatica que no rompe la piel. 0
Prednisona/prednisolona cada 12
horas por via enteral.

Hasta que el
dolor agudo se
haya resuelto y
la lesidn haya
sido tratada.
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Enfermedad grave:
Vomitos persistentes e incapacidad para retener la
medicacion con esteroides para el estrés.
Diarrea grave que podria afectar negativamente a la
absorcion
Disminuciodn del nivel de conciencia o dificultad para
despertarse

Hidrocortisona intramuscular
y

Acudir al servicio de urgencias
y/o llamar a los servicios de
emergencia

Variable,
individualizado
segun el caso

Lesion o traumatismo grave:
+  Ejemplos: accidente de trafico, fractura con rotura de la
piel, cualquier lesidn que provoque pérdida de conciencia

Hidrocortisona intramuscular
y

Acudir al servicio de urgencias
y/o llamar a los servicios de
emergencia

Variable,
individualizado
segun el caso

Cirugia menor:

* Ejemplos: procedimientos con anestesia local o
sedacion leve a moderada que no provocan pérdida de
conciencia

Considerar:

Hidrocortisona cada 6-8 horas por
via enteral

0

Prednisona/prednisolona cada 12
horas por via enteral

La decision de administrar una dosis
de estrés se basa en la complejidad
del procedimiento y el historial del
paciente.

24 horas
después del
procedimiento

Cirugia mayor:
Procedimientos bajo anestesia general

Administrar hidrocortisona por via
intravenosa antes de la induccion de
la anestesia general.

y

Proporcionar un plan de esteroides
de estrés al equipo de anestesia.

Se requiere la administracion
continua de GC por via intravenosa
si el paciente no puede reanudar el
régimen de GC enteral después del
procedimiento.

Variable,
individualizado
segun el curso.

Infu5|ones de bisfosfonatos:
Recomendadas para los signos/sintomas de la respuesta
de fase aguda (APR; fiebre, nduseas, mialgia, dolor éseo).
Considerar la administracion empirica de dosis de estrés
para las primeras infusiones, en las que el riesgo de APR
es mayor.
La necesidad de una dosis empirica para el estrés en las
infusiones posteriores puede determinarse en funcién
de la respuesta inicial; siempre debe administrarse si se
desarrollan sintomas de APR.

Hidrocortisona cada 6-8 horas por
via enteral

0

Prednisona/prednisolona cada 12
horas por via enteral

Hasta que

los signos y
sintomas de
APR hayan
desaparecido +
24 horas

! Se administra hidrocortisona ademas de la dosis habitual de deflazacort o vamorolona para el tratamiento de la DBMD.
Las dosis de prednisona/prednisolona para el tratamiento de la DBMD suelen superar las necesarias para la dosis de
esteroides de estrés. En estos casos, la dosis habitual de prednisona/prednisolona para la DBMD puede dividirse en dos
dosis iguales administradas con 12 horas de diferencia. No hay datos suficientes para determinar la dosis y la frecuencia

optimas de deflazacort para la dosificacion de estrés

2 |_as préacticas especificas de cada institucién deben informarse en colaboracion con un experto local (endocrindlogo), si

esta disponible.
Abreviaturas: IM, intramuscular
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Todas las personas deben tener un plan de esteroides para el estrés para uso
doméstico y hospitalario ANTES o EN EL MOMENTO de comenzar con GC para el
tratamiento de la DBMD. Esto incluye un plan para el estrés fisioldgico moderado
(Tabla 5) y grave (Tabla 6).

La hidrocortisona, la prednisona y la prednisolona son aceptables para la dosificacion
de estrés porque son agonistas tanto de los receptores de glucocorticoides como de
los mineralocorticoides, Tabla 3.

La hidrocortisona se administra cada 6-8 horas cuando se utiliza para la dosificacion
en situaciones de estrés moderado. Se administra ademas de la dosis habitual de GC
para el tratamiento de la DBMD.

La prednisona y la prednisolona son GC mas potentes y de accion mas prolongada
gue se administran cada 12 horas cuando se utilizan para la dosificacién en
situaciones de estrés moderado. En la mayoria de los casos, las dosis de prednisona/
prednisolona para el tratamiento de la DBMD superan las dosis necesarias para la
dosificacion en situaciones de estrés. En estos casos, la dosis habitual de prednisona/
prednisolona en el DBMD puede dividirse en dos dosis iguales administradas con 12
horas de diferencia.

Se desconoce si el deflazacort es adecuado para la dosificacion de estrés. El
deflazacort tiene una vida media mas corta que la hidrocortisona y la prednisona/
prednisolona. Se desconoce la dosis y la frecuencia optimas para la dosificacion de
estrés con deflazacort.

« Elvamoroldn no se puede utilizar para la dosificacion de estrés porque es un
antagonista del receptor de mineralocorticoides y, hipotéticamente, podria exacerbar
el riesgo de hipotension durante una crisis suprarrenal.

Se requiere hidrocortisona intramuscular (IM) o intravenosa (IV) para el tratamiento
del estrés fisiologico grave y en casos de vomitos persistentes o diarrea grave, Tabla
6.

Se debe recomendar a las personas que usen un brazalete o collar de identificacion
meédica que indique que son dependientes de esteroides. También deben llevar
consigo una tarjeta fisica o electronica que describa su plan de esteroides para el
estrés.

La insuficiencia suprarrenal debe indicarse en el expediente médico electrénico de la
persona y debe haber una documentacion clara del plan de esteroides para el estrés
que sirva de guia a cualquier médico o equipo de atencion médica.

Dosis de esteroides para estrés moderado:

+  Se debe administrar hidrocortisona o prednisona/prednisolona por via enteral durante
los periodos de estrés fisioldégico moderado, tal y como se indica en la Tabla 4.
Las dosis enterales de hidrocortisona o prednisona/prednisolona para el estrés
pueden basarse en la superficie corporal (m2) o en el peso medido (kg). Se prefiere la
superficie corporal, ya que es mas precisa, pero no siempre es practica. En la tabla
5 se indican las dosis recomendadas de esteroides para el estrés segun la superficie
corporal y el peso.
Si las dosis de tratamiento con prednisona/prednisolona para el DBMD superan las
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necesarias para la dosificacion de esteroides para el estrés (tabla 5), la dosis habitual

de prednisona/prednisolona para el DBMD se puede dividir en dos dosis iguales
administradas con 12 horas de diferencia.

Tabla 5: Dosis moderadas de esteroides para el estrés segtin la superficie corporal
(BSA)? o el peso (enteral, por via oral o sonda gastrointestinal)®

Dosificacion basada en la BSA

Hidrocortisona Prednisona o prednisolona?
Todas las 30-50 mg/m2/dia divididos cada 6-8 horas 8-12 mg/m2/dia divididos cada 12 horas
personas Dosis maxima: 15 mg cada 6-8 horas Dosis méxima: 7,5 mg cada 12 horas®

Dosis basada en el peso

Peso corporal Hidrocortisona Prednisona o prednisolona?
10a25kg 5 mg cada 6-8 horas 2.5 mg cada 12 horas
26 a 50 kg 10 mg cada 6-8 horas 5 mg cada 12 horas
>50 kg 15 mg cada 6-8 horas 7.5 mg cada 12 horas

! La eleccidn entre hidrocortisona, prednisona o prednisolona depende del proveedor y de las preferencias del
paciente/familia. Si se necesita una preparacién liquida, consulte con la farmacia local para confirmar la estabilidad de
almacenamiento y aconseje al individuo/familia sobre la frecuencia de reposicion necesaria.

2 Siempre que las dosis de tratamiento con prednisona/prednisolona para la DBMD superen las necesarias para la
dosificacion de esteroides para el estrés, la dosis habitual de prednisona/prednisolona para la DBMD puede dividirse
simplemente en dos dosis iguales administradas con 12 horas de diferencia.

% |La dosis maxima solo es aplicable cuando se administra ademas de la dosis habitual de esteroides para la DBMD.

Dosis de esteroides para estrés grave:

Se requiere hidrocortisona intramuscular (IM) o intravenosa (IV) durante los periodos
de estrés fisioldgico grave, tal y como se describe en la tabla 4.

La dosis inicial estandar para estrés grave es de 100 mg/m?2 de BSA (maximo 100
mg), tabla 6. Si se desconoce la BSA, es adecuado administrar la dosis basada en la
edad.

Puede ser necesario administrar hidrocortisona IV de forma continua en dosis de
50-100 mg/m?2/dia divididas cada 4-6 horas en caso de estrés fisioldgico continuo o
incapacidad para tolerar la dosis enteral de GC.

Se puede considerar la administracién continua de hidrocortisona en lugar de bolos
intermitentes, segun la practica institucional, Tabla 7.

Si el paciente se encuentra en estado critico, se debe evaluar la glucosa en sangre

y la presion arterial. La hipoglucemia y/o la hipotensién deben corregirse segun las
intervenciones clinicas estandar.
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Tabla 6: Dosis de esteroides para estrés grave segun la superficie corporal (BSA) o la
edad!

Dosis basada en la BSA

Idrocortisone IMo IV

Todas las 100 mg/m? (dosis méaxima de 100 mg)
personas
Dosis basada en la edad
Edad Idrocortisone IM o IV
<1 afo 25 mg
1-5 afos 50 mg
> 6 afios 100 mg

! Dosis inicial proporcionada. Puede ser necesario administrar hidrocortisona IV de forma continua en dosis de 50-100 mg/
m?2/dia divididas cada 4-6 horas en caso de estrés fisiolédgico continuo o intolerancia a los GC enterales.
Abreviaturas: IM, intramuscular; IV, intravenoso

Tabla 7: Velocidades de infusion continua de hidrocortisona IV basadas en el peso
medido como alternativa a las dosis intermitentes para el estrés grave

Peso Dosis total en 24 horas | Velocidad de infusion de hidrocortisona!
<10kg 24 mg 1 ml/h
10.1a20kg 48 mg 2 ml/h
20.1 a 40 kg 96 mg 4 ml/h
40.1a70kg 144 mg 6 ml/h
Més de 70 kg 192 mg 8 ml/h

! Infusién de hidrocortisona para uso intravenoso preparada como 50 mg de hidrocortisona en 50 ml de cloruro de sodio al
0,9 % (1 mg/ml)
Abreviaturas: IM, intramuscular; IV, intravenoso

Concepto critico # 4: Se debe aplicar una reduccion gradual de los glucocorticoides
cuando se disminuya o suspenda su administracion en personas que hayan sido

tratadas con dosis suprafisioldgicas durante mas de dos semanas.

+ Lareduccioén rapida o la suspension brusca de los GC puede provocar abstinencia
suprarrenal, insuficiencia suprarrenal o crisis suprarrenal.

++Unareduccion gradual de la dosis de GC antes de la suspension puede reducir el
riesgo de insuficiencia suprarrenal, aunque no Lo previene por completo.

+  Se debe volver a educar a las personas sobre los signos y sintomas de la insuficiencia
suprarrenal, incluidos el sindrome de abstinencia suprarrenal y la crisis suprarrenal,
antes de comenzar una reduccion gradual de GC.

+ Las dosis de esteroides para el estrés deben seguir administrandose durante los
periodos de mayor estrés fisioldgico durante la reduccion gradual de los GCy
hasta que se haya confirmado la recuperacion del eje HPA mediante pruebas de
estimulacién con cortisol matutino o ACTH, tabla 8, paso 3.
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Enfoque de la reduccidn gradual de glucocorticoides
No hay pruebas suficientes que respalden un enfoque especifico para la reduccidn
gradual de GC. Es posible que existan protocolos de reduccién gradual de GC
especificos de la institucidn u otro organismo regulador, que deben consultarse, si
estan disponibles, para cumplir con las regulaciones locales y la practica clinica.
A falta de directrices locales, en la Tabla 8 se ofrece un ejemplo de protocolo de
reduccion gradual de GC.
En este ejemplo, los GC se reducen primero desde el tratamiento
hasta dosis de “mantenimiento triple" (es decir, tres veces la dosis de
mantenimiento), tal y como se describe en la Tabla 8 y la Tabla 9.
Las GC se reducen gradualmente hasta alcanzar el triple de la dosis
de mantenimiento para proporcionar cobertura con esteroides contra
el estrés, a la espera de la intervencion de un endocrinélogo que
pueda gestionar el proceso de reduccién gradual, si esta disponible.
Por lo general, la reduccién gradual hasta alcanzar el “triple de la dosis
de mantenimiento” la gestiona el especialista neuromuscular que trata al
paciente (con el asesoramiento del endocrindlogo, cuando sea necesario) y
puede ser necesario individualizarla en funcidn del caso clinico especifico.
Es posible que la reduccion deba realizarse mas rapidamente en personas
con sintomas intolerables de toxicidad por GC, como alteraciones del estado
de animo, aumento de la presién intraocular o aumento de peso excesivo.
o Es posible que la reduccion deba realizarse mas lentamente si la debilidad
muscular u otros sintomas de DBMD empeoran a medida que se reducen
las dosis de GC, o si la persona no tolera la reduccién de otra manera.
Las personas que se sientan mal durante la reduccion gradual de GC deben
volver a la ultima dosis y frecuencia con la que se sentian bien, mantener
esta dosis hasta que se sientan bien de nuevo y luego reanudar la reduccion
a un ritmo mas lento.
Una vez que se ha reducido la dosis de GC a la “triple dosis de
mantenimiento”, se debe consultar a un endocrinélogo, si es posible, para
que oriente el tratamiento posterior, incluida la reduccion a una dosis de
“mantenimiento” (tablas 9y 10) y la evaluacion de la recuperacion del eje
HPA.
Si no se dispone de un endocrindlogo, en el paso 2 de la tabla 8 se ofrece
un posible enfoque para reducir la dosis de “triple mantenimiento” a
‘mantenimiento”,
Existe una variabilidad significativa en la practica clinica para evaluar el gje
HPA.
Los enfoques aceptables incluyen evaluar el cortisol sanguineo matutino O
realizar una prueba de estimulacion con ACTH después de suspender todos los
GC durante al menos 24 horas, paso 3 de la tabla 8. No hay pruebas suficientes
para respaldar un enfoque sobre otro.
- El plan de dosis de esteroides para el estrés debe continuar hasta que se confirme
la recuperacion del eje HPA.
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Tabla 8: Ejemplo de enfoque para reducir gradualmente los glucocorticoides (GC) y
evaluar la recuperacion del eje hipotalamo-hipdfisis-suprarrenal (HPA)*.

*Consulte a la institucion local o al endocrinélogo para determinar si existe una guia institucional

aprobada para la reduccion gradual de los GC

tenimiento triple™.

Paso 1: Reducir gradualmente los GC desde la dosis de tratamiento DBMD hasta la dosis de “man-

Normalmente supervisado por el
proveedor neuromuscular que lo trata.
Objetivos:

+  Evitar los posibles efectos rebote
perjudiciales de la interrupcion
brusca de los GC en la funcién
muscular.

Evitar los sintomas de abstinencia
suprarrenal?

Se requieren esteroides en dosis de

estrés durante los periodos de mayor

estrés fisioldgico®.

Consideraciones adicionales:

+  Es posible que algunos pacientes
requieran una reduccién mas
répida en funcién de la gravedad de
los sintomas iniciales de toxicidad
por GC.

Considere la posibilidad de
ralentizar la reduccion si se
presentan sintomas de abstinencia
suprarrenal 0 empeoramiento de la
funcién muscular.

Posible enfoque para reducir los GC desde el tratamiento hasta
el triple mantenimiento

Prednisona/prednisolona
*  Reducir la dosis en 2,5-5 mg cada 1-2 semanas hasta
alcanzar la dosis de «mantenimiento triple» (Tabla 9).

Deflazacort
* - Reducir la dosis en 3-6 mg cada 1-2 semanas hasta
alcanzar la dosis de “mantenimiento triple” basada en el
peso (Tabla 9).

Vamorolona
Segun las preferencias del paciente/cuidador y del profesional
sanitario:

*  Comience con dosis de mantenimiento de hidrocortisona,
prednisona o prednisolona (Tabla 10 o 11) ademas de vam-
orolona, Y LUEGO

*  Reduzca la dosis de vamorolona en 1 mg/kg/dia cada 1-2
semanas hasta suspenderla por completo.

*  Sies necesario suspender el vamorolone lo antes posible,
cambie directamente del vamorolone a una dosis de man-
tenimiento triple basada en el peso de un GC clasico (Tabla
9).
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Paso 2: Reduccion gradual de los GC de la dosis de «mantenimiento triple» a la dosis de
«mantenimiento»!

Normalmente supervisado
por un endocrinélogo, si esta
disponible

Objetivos:

Evitar los sintomas de
abstinencia suprarrenal?2

o Permitir la recuperacion de
la produccion enddgena de
cortisol

Se requieren esteroides en
dosis de estrés durante los
periodos de mayor estrés
fisiologico3

Consideraciones adicionales:
Es posible que algunos
pacientes requieran
reducciones mas rapidas

en funcioén de la gravedad

de los sintomas iniciales de
toxicidad por GC

Considere la posibilidad de
ralentizar la reduccidn si

se presentan sintomas de
abstinencia suprarrenal o
empeoramiento de la funcidén
muscular

Posible enfoque para reducir gradualmente los GC de dosis de triple
mantenimiento a dosis de mantenimiento

Prednisona o prednisolona

Reducir la prednisona o la prednisolona en 1-5 mg/dia, cada 4-7

dias, hasta alcanzar las dosis de mantenimiento (Tabla 10 0 11). La

velocidad de la reduccién gradual, la magnitud y la frecuencia de la

reduccion de la dosis se guian por la duracién de la exposicidn previa a

los GC:

*  Duracién del uso de GC < 2 semanas: no es necesaria una
reduccion gradual.

*  Duracién del uso de GC de 2 semanas a 3 meses: reduccion
gradual durante 1-2 semanas.

*  Duracién del uso de GC > 6 meses: reducir gradualmente durante
2-4 semanas

Deflazacort

Cambiar a una «dosis triple de mantenimiento» de prednisona,

prednisolona o hidrocortisona (Tabla 9)

Prednisona/prednisolona: disminuir la dosis en 1-5 mg/dia, cada 4-7

dias hasta alcanzar las dosis de mantenimiento (Tabla 10 u 11)

Hidrocortisona: disminuir la dosis en 2.5-5 mg/dia, cada 4-7 dias hasta

alcanzar las dosis de mantenimiento (Tabla 10 u 11)

La velocidad de reduccién gradual, la magnitud y la frecuencia de la

reduccion de la dosis se guian por la duracion de la exposicidn previa

a GC:

*  Duracién del uso de GC < 2 semanas: no se necesita reduccién
gradual.

*  Duracién del uso de GC de 2 semanas a 3 meses: reduccion
gradual durante 1-2 semanas.

*  Duracién del uso de GC de 3-6 meses: reduccién gradual durante
2 semanas.

*  Duracién del uso de GC > 6 meses: reduccion gradual durante 2-4
semanas.

Vamorolone

Como se describe en el paso 1 anterior
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Paso 3: Pruebas para evaluar la recuperacion del eje hipotalamo-hipdfisis-suprarrenal (HPA)

*  Normalmente supervisadas Guia para la interpretacion de la prueba de cortisol matutino (8:00-9:00
por un endocriné[ogo] si estd a. m.) o de estimulacion con ACTH.

disponible Interpretacion del cortisol matutino a las 8:00 a. m.6

*  Laevaluacion de la * <150 nmol/L (5,0 ug/dL) o umbral inferior para el andlisis local: es
recuperacion del eje HPA probable que el eje HPA siga suprimido.
se realiza normalmente *  Continuar o considerar reiniciar el mantenimiento con GC
entre 1y 3 meses despues *  Continuar con el plan de esteroides para el estrés
de la transicion a las dosis *  Repetir la prueba en 1-6 meses
de mantenimiento de GC.4 * Entre 150 nmol/L (5,0 pg/dL) y 300 nmol/L (10,0 pg/dL) o umbral

ya sea con una prueba de

- L i superior para el andlisis local: es probable que el eje HPA se haya
estimulacion con cortisol

recuperado parcialmente

en sangre matutina o con *  Continuar o considerar reiniciar el mantenimiento con GC si hay
una prueba de estimulacion sintomas
con,ACTH en dosis baja o *  Continuar con el plan de esteroides para el estrés.
estandar5 . *  Repetir la prueba en 1-6 meses o proceder a la prueba de
* Las IevaLuacmnes deben estimulacién con ACTH.
realizarse al me,nos *  >300 nmol/L (10 pg/dL) o umbral superior para el andlisis local: es
24 horas despue; de probable que el eje HPA se haya recuperado.
étg,pender la dosis de *  Suspender o no reiniciar el mantenimiento con GC.

En la mayoria de los casos, es seguro suspender los esteroides
para el estrés. Considerar la posibilidad de realizar una prueba
de estimulacién con ACTH o continuar con las dosis de
esteroides para el estrés durante 6-12 meses, segun el criterio
clinico.

* Lasdosisde
mantenimiento deben
reanudarse después de
la prueba y continuar
hasta que se revisen
y comuniquen los
resultados.

Interpretacion de la respuesta a los 30 o 60 minutos a la prueba de
estimulacién con ACTH en dosis bajas o estandar®
+ <400 nmol/L (14,5 mcg/dL) o umbral superior para el analisis
local: es probable que el eje HPA no se haya recuperado por
completo
*  Continuar o considerar la posibilidad de reanudar la dosis de GC
de mantenimiento
*  Continuar con los esteroides de estrés
*  Repetir la prueba en 1-6 meses
2 400 nmol/L (14,5 mcg/dL) o umbral del centro local: es
probable que el eje HPA se haya recuperado por completo.
*  Esseguro suspender los GC de mantenimiento.
*  Yano se necesitan esteroides para el estrés.

! Las dosis triples de mantenimiento se indican en la tabla 9, y las dosis de mantenimiento se indican en las tablas 10y 11.
2 Los sintomas de la abstinencia suprarrenal pueden incluir fatiga, debilidad, anorexia, nduseas, dolor de cabeza, Tabla 2
% Indicaciones para la dosificacion de estrés en la Tabla 4. Las dosis estandar de estrés son de 30-50 mg/m2/dia (estrés
moderado) y 100 mg/m?2/dia (estrés grave) de equivalentes de hidrocortisona, Tablas 5y 6

“ Algunos endocrindlogos proporcionaran instrucciones para una reduccién adicional de GC por debajo de los niveles de
mantenimiento de GC que se debe realizar antes de evaluar el eje HPA

® El debate sobre la prueba de estimulacién con ACTH estandar frente a la de dosis baja excede el alcance de este
documento; la eleccidn de la prueba debe realizarse segun la préactica local

® Los valores exactos de cortisol dependen del ensayo local utilizado; consulte con su endocrinélogo o patélogo de
laboratorio local

Abreviaturas: GC, glucocorticoide; HPA, hipotalamo-hipdfisis-suprarrenal
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Tabla 9: Dosis de «mantenimiento triple» sugeridas en funcion del peso que deben
utilizarse al reducir los glucocorticoides

Peso Prednisona o prednisolona! Deflazacort! Hidrocortisona? | Vamorolona®
10-25 kg 5 mg por via enteral al dia 6 mg por via enteral | 20 mg por via enteral | No aplicable
al dia al dia
26-50 kg 10 mg por via enteral al dia 12 mg por via 40 mg por via enteral
enteral al dia al dia
51-90 kg 15 mg por via enteral al dia 18 mg por via 60 mg por via enteral
enteral al dia al dia

! dividida en 2 dosis al dia
2 dividida en 3-4 dosis al dia
3 véase la tabla 8 para obtener orientacion sobre la reduccion gradual de vamorolona

Tabla 10: Dosis de mantenimiento de glucocorticoides por superficie corporal

Glucocorticoide Fisioldgico (mantenimiento)
Hidrocortisonat 8-10 mg/m?/dia
Prednisolona? 2-3 mg/m?/dia

Prednisona? 2-3 mg/m?/dia

Deflazacort® 2.6 mg/m?/dia

Vamorolona Desconocido

! La dosis total de hidrocortisona se divide normalmente en 3 dosis al dia; también es aceptable dividirla en 2 dosis al dia.

2 a dosis total de prednisona/prednisolona se divide normalmente en 2 dosis al dia; también es aceptable administrarla en
una sola dosis diaria.

% La deflazacort no se utiliza normalmente solo para el reemplazo de mantenimiento. Se desconoce la frecuencia de
dosificacién de mantenimiento.

Tabla 11: Dosis de glucocorticoides de mantenimiento segun el peso corporal

Peso corporal Hidrocortisona? Prednisona/prednisolona?®
18-25.9 kg Total 7.5 mg/dia, dividido en Total 2 mg/dia, divididos en
(BSA 0.74-0.92 m?) 25mg-25mg-25mg 1mg-1mg
26-38.9 kg Total 10 mg/dia, divididos en Total 2 mg/dia, divididos en
(BSA 0.95-1.2 m?) 5mg-25mg-25mg 1mg-1mg
39-539kg Total 12.5 mg/dia, divididos en Total 3 mg/dia, divididos en
(BSA1.3-1.56m? 5mg-5mg-25mg 2mg-1mg
54-69.9 kg Total 15 mg/dia, divididos en Total 4 mg/dia, divididos en
(BSA16-1.8 m?) 5mg-5mg-5mg 2mg-2mg
>70 kg Total 17.5 mg/dia, divididos en Total 4 mg/dia, divididos en
(BSA>1.9 m? 7.5mg-5mg-5mg 2mg-2mg

! La dosis total de hidrocortisona se divide normalmente en 3 dosis al dia; también es aceptable dividirla en 2 dosis al dia.
2 |_a dosis total de prednisona/prednisolona se divide normalmente en 2 dosis al dia; también es aceptable administrarla en
una sola dosis diaria.
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Concepto critico #5: Las personas que estén reduciendo gradualmente los
glucocorticoides (vamorolona, deflazacort, prednisona o prednisolona) o que estén
tomando dosis fisioldgicas (de mantenimiento) de glucocorticoides deben seguir

tomando dosis de esteroides para el estrés durante los periodos de mayor estrés
fisioldgico hasta que se confirme la recuperacion del eje hipotalamo-hipodfisis-
suprarrenal.

Las personas deben disponer de un suministro de hidrocortisona, prednisona o
prednisolona por via enteral e hidrocortisona intramuscular, y seguir planes de
esteroides para el estrés fisioldgico moderado y grave hasta que se confirme la
recuperacion del eje HPA.

La recuperacion del eje HPA puede tardar entre 6 y 12 meses o0 mas.

Concepto critico # 6: Al pasar de un régimen de glucocorticoides a otro, se debe tener

cuidado para reducir el riesgo de insuficiencia suprarrenal/abstinencia suprarrenal.

Las personas deben pasar directamente a la dosis estandar recomendada para
el tratamiento de la DBMD (Tabla 1), si es posible, al cambiar de un GC a otro. A
continuacion, se puede reducir la dosis si se desea una dosis mas baja.
Las personas con DBMD y sus cuidadores deben recibir nueva formacion sobre los
signos y sintomas de la insuficiencia suprarrenal, incluida la abstinencia suprarrenal
y la crisis suprarrenal, antes de cambiar de régimen de GC.
Si durante la transicion se producen signos de abstinencia suprarrenal o
insuficiencia suprarrenal, las personas deben ponerse en contacto con el médico
responsable del tratamiento para discutir el aumento de la dosis de GC o la
adicion de esteroides para el estrés, segun se indique.
El riesgo de supresion suprarrenal en los regimenes de tratamiento intermitente con
GC para la DBMD (por ejemplo, “10 dias de tratamiento, 10 dias de descanso” o “solo
los fines de semana”) es probablemente menor que en los regimenes diarios con GC.
Sin embargo, puede existir cierto riesgo, especialmente durante la transicion de los
regimenes diarios a los intermitentes con GC.
Se debe consultar a un endocrinélogo local (o a distancia [es decir, telemedicinal)
para que ayude en la transicion de un régimen diario a uno intermitente de GC, si
es posible.
No se debe utilizar vamorolona para el tratamiento intermitente o solo durante los
fines de semana con GC.
En la tabla 12 se muestran ejemplos de enfoques para gestionar las transiciones de
GC:
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Tabla 12. Ejemplos de enfoques para la transicion de personas de un régimen de
glucocorticoides a otro.

Navegue hasta el escenario deseado para la transicién de GC. El manejo propuesto ofrece
un enfoque potencial para realizar la transicion de un régimen de GC a otro. EL enfoque
recomendado al realizar la transicidn de regimenes de GC es iniciar el nuevo GC con la dosis
estandar de tratamiento DBMD (tal y como se describe en la informacién de prescripcion)

y luego ajustar la dosis deseada, si es necesario. Durante la reduccién gradual de GC, si

el paciente experimenta sintomas de insuficiencia suprarrenal, abstinencia suprarrenal o
debilidad muscular, vuelva a la dosis anterior con la que se sentia bien, continde con esta
dosis hasta que se sienta bien de nuevo y, a continuacion, considere una reduccion mas
gradual.

« Enlos casos en los que los pacientes no puedan pasar a la dosis completa
recomendada de DBMD, consulte con un endocrinélogo local (o a distancia, es decir,
mediante telemedicina) para que le ayude con el plan de transicion, si es posible; es
posible que se necesiten GC adicionales de forma temporal durante la transicion.

« Entodos los casos, asegurese de volver a informar al paciente y a sus cuidadores
sobre los signos y sintomas de la insuficiencia suprarrenal y el plan de esteroides
para el estrés.

Escenario Tratamiento propuesto

Prednisona, prednisolona *  No es necesario reducir la dosis gradualmente; se puede cambiar directamente
o deflazacort diarios hasta a vamorolona 6 mg/kg/dia

una dosis de \’lamorolona *  Asegurese de que el primer dia de administracién de vamorolona sea

de 6 mg/kg/dia (enfoque inmediatamente después del Ultimo dia de prednisona, prednisolona o
recomendado) deflazacort, de modo que no se omita ninguna dosis

Prednisona, prednisolona *  Ademés de la dosis deseada de vamorolona, iniciar hidrocortisona, prednisona
o deflaz.acort diarios a o prednisolona en dosis de mantenimiento (Tabla 10 0 11).

una dosis d9, vamorolo.na *  Sesugiere continuar durante 4 semanas después de la transicion para facilitar
< 6 mg/kg/dia (o < dosis un cambio suave de uno a otro, y luego suspender.

maxima) *  Sisedesarrollan sintomas de abstinencia suprarrenal, iniciar una dosis mod-

erada para el estrés (Tabla 5) seguida de una reduccion gradual hasta la dosis
de mantenimiento.

De vamorolona a *  No es necesario reducir la dosis gradualmente; se puede cambiar directamente
prednisona, prednisolona a prednisona o prednisolona 0.75 mg/kg/dia o deflazacort 0.9 mg/kg/dia.

0.75 mg/kg/dia o *  Asegurese de que el primer dia de administracién de prednisona, predniso-
deflazacort 0.9 mg/kg/dia lona o deflazacort sea inmediatamente después del tltimo dia de adminis-
(enfoque recomendado) tracion de vamorolona, de modo que no se omita ninguna dosis.
Vamorolona a dosis de * Siladosis deseada de tratamiento con prednisona, prednisolona o deflazacort
prednisona/prednisolona excede la triple dosis de mantenimiento (Tabla 9), no es necesario reducir la

< 0.75 mg/kg/dia o dosis de dosis gradualmente. Cambie directamente a la dosis deseada.

deflazacort < 0.9 mg/kg/dia *  Sjladosis deseada de prednisona, prednisolona o deflazacort es inferior al

triple de la dosis de mantenimiento (Tabla 9), cambie a la dosis triple de man-
tenimiento de prednisona, prednisolona o deflazacort (Tabla 9) y luego reduzca
gradualmente en 2.5-5 mg cada 2 semanas hasta alcanzar la dosis deseada.
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Prednisona, prednisolona,
deflazacort o vamorolona
diarios a dosis intermi-
tentes de prednisona,
prednisolona o deflazacort,
incluyendo 10 dias de
tratamiento y 10 dias de
descanso.

Comience el tratamiento de mantenimiento con prednisona, prednisolona o
hidrocortisona (tablas 10 y 11) los dias en que no reciba la dosis de tratamien-
to intermitente. Se sugiere continuar durante 4 semanas y luego suspender.

Si se desarrollan sintomas de abstinencia suprarrenal, reinicie la dosis de
mantenimiento y considere una duracion mas prolongada del tratamiento o una
reduccion gradual de las dosis de mantenimiento.

Si la dosis diaria del tratamiento intermitente con prednisona, prednisolona o
deflazacort supera el triple de la dosis de mantenimiento (Tabla 9), no es nece-
sario reducirla gradualmente. Cambie directamente a la dosis diaria deseada
del tratamiento intermitente con prednisona, prednisolona o deflazacort.

+ Si la dosis diaria deseada de prednisona, prednisolona o deflazacort es inferior
al triple de la dosis de mantenimiento (Tabla 9), cambie a la dosis triple de
mantenimiento de prednisona, prednisolona o deflazacort en los dias de trata-
miento (Tabla 9) y luego reduzca la dosis en 2.5-6 mg cada dos semanas hasta
alcanzar la dosis diaria deseada.

Asegurese de que el primer dia de tratamiento con prednisona, prednisolona o
deflazacort siga inmediatamente al Ultimo dia de tratamiento diario, de modo
que no se omita ninguna dosis.

Vuelva a educar al paciente y a sus cuidadores sobre los signos y sintomas de
la insuficiencia suprarrenal y el plan de esteroides para el estrés.

Consulte a un endocrindlogo, si es posible, y considere la posibilidad de realizar
pruebas del eje HPA después de 1-6 meses (Tabla 8, Paso 3), para determinar
si es necesario continuar con la cobertura rutinaria de esteroides para el estrés.

Prednisona, prednisolona,
deflazacort o vamorolona
diarios a dosis de pred-
nisona, prednisolona o
deflazacort solo los fines
de semana.

Comience con prednisona, prednisolona o hidrocaortisona de mantenimiento
(tablas 10y 11) los dias en que no se reciba la dosis de tratamiento intermi-
tente. Sugiera continuar durante 4 semanas y luego suspender. Si se desar-
rollan sintomas de abstinencia suprarrenal, reinicie la dosis de mantenimiento
y considere una duracion mas prolongada del tratamiento o una reduccién
gradual de las dosis de mantenimiento.

Si la dosis diaria del tratamiento con prednisona, prednisolona o deflazacort
solo durante el fin de semana supera el triple de la dosis de mantenimiento
(Tabla 9), comience directamente con la dosis de prednisona, prednisolona o
deflazacort solo durante el fin de semana.

Si la dosis diaria del tratamiento con prednisona, prednisolona o deflazacort
solo durante el fin de semana es inferior al triple de la dosis de mantenimiento
(Tabla 9), cambie a la dosis de mantenimiento triple de prednisona, prednisolo-
na o deflazacort (Tabla 9) y luego reduzca gradualmente entre 2.5y 6 mg cada
dos semanas hasta alcanzar la dosis diaria deseada para el tratamiento solo
durante el fin de semana.

Asegurese de que el primer dia de la dosis de prednisona, prednisolona o
deflazacort solo durante el fin de semana siga directamente al Ultimo dia de la
dosis diaria del tratamiento, de modo que no se omita ninguna dosis.

Vuelva a educar al paciente y a sus cuidadores sobre los signos y sintomas de
la insuficiencia suprarrenal y el plan de esteroides para el estrés.

Consulte a un endocrindlogo, si es posible, y considere la posibilidad de realizar
pruebas del eje HPA después de 1-6 meses (Tabla 8, Paso 3), para determinar
si es necesario continuar con la cobertura rutinaria de esteroides para el estrés.
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