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Introduccién

El crecimiento no depende necesariamente de la hormona
de crecimiento (GH). Existen numerosas observaciones de cre-
cimiento normal o acelerado en individuos con GH normal o dis-
minuida. Se presenta el caso de una paciente estudiada en nues-
tro Servicio con crecimiento excesivo, aumento de |as partes
acras'y panhipopituitarismo, con ausencia del tallo hipofisario
y neurohipofisis ectpica.

Observacion clinica

Nifia de 13 afios y medio remitida para su estudio por re-
traso puberal. Nacida de una gestacion a término mediante
un parto vaginal de nalgas. Peso de recién nacida, 3.000 g. No
recuerdan latalla. Periodo neonatal normal. Desarrollo psi-
comotor normal. Convulsion febril alos ocho meses. Sin an-
tecedentes de traumatismos craneales. No refiere cefaleas, as-
tenia, hiperhidrosis, artralgias, disfonia, poliuria o polidipsia.
Sin enfermedades de interés. Sustallas han estado siempre por
encimadel percentil 97. AF. Madre: 157 cm. Padre: 180 cm.
Hermana de nueve afios: 140 cm (p 90-95). Abuela paterna:
180 cm (p> 97).

Examen fisico: Talla, 167 cm (+1,3 DS). Peso, 58,5 (+0,9
DS). Indice de masacorporal, 20,97 (+ 0,37 DS). Segmento su-
perior (SS), 74 cm; segmento inferior (SI), 93 cm; SS/SI 0,79.
Tension arterial 95/60 (p<3/ p 25). Frente despejada, mandibu-
la prominente, pabellones auricul ares despegados de implanta-
cién normal. Aumento de tamafio de manosy pies. Sin diaste-
mani macroglosia. Piel normal sin hiperpigmentacion ni hiper-
tricosis. Auscultacion cardiopulmonar, pal pacion abdominal y
sistemalocomotor, normales. Ausenciade vello pubicoy axilar.
Genitales externos femeninos normales. Estadio sexual | de
Tanner. A los 18 afios, y tras haber inducido y completado la pu-
bertad, presentaba unatalla de 180,5 cm (+3 DS). La longitud
del pie erade 30 cm. En los Ultimos dos afios, en la actualidad
tiene veinte afios, no se ha evidenciado aumento de tallani del
tamafio de |as partes acras persistiendo la ausencia de vello pU-
bico y axilar. En el recuento hemético presentaba una anemia
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Panhipopituitarismo y ausencia de
tallo hipofisario con neurohipofisis
ectdpica en nifia con talla elevada

normaocrémicacon ferritinanormal. Labioquimicabasa, iones
y osmolaridades eran normales con unafosfatasaacalina (F Alc)
de 440 Ul/I. Los niveles hormonales basales y tras estimulo
estan reflgjados en lastablas | y |1. Destacan la disminucion de
las cifras basales asi como la ausencia de respuesta tras los di-
versos estimulos delaGH y resto de las hormonas hipofisarias.
El cariotipo (46,XX), la campimetria visual y el fondo de ojo
fueron normales. En la Rx de créneo se observo una silla turca
aargada. Latomografiaaxial computarizada (TAC) fue normal
hall&ndose en la resonancia magnética nuclear (RMN) una au-
senciadel tallo hipofisario con neurohipdfisis ectdpica (Figs. 1
y 2). Seinstaurd tratamiento con hormonas tiroideas y, poste-
riormente, con estrégenos y progestagenos para inducir la pu-
bertad. Durante la evolucién no se ha apreciado ningn tipo de
sintomatol ogia rel acionada con lainsuficiencia adrend , a pesar
de no recibir tratamiento con corticoides.

Tabla | Niveles hormonales basales y edad 6sea
13 afios 18afios  Valoresnormales

Edad 6sea 11,5 18
Insulina pU/ml 48 21 (3-25)
ACTH pg/ml 31 15 (25 - 100)
Cortisol pg/di 0,7 0.6 (5-23)
DHEA-S pg/di 7 6 (6,9-612, 24-238)
A ng/d| 10 15 (16-67, 73- 221%)
Ez pg/ml <136 <40 (< 40)
T4 libre ng/d| 0,46 0.75 (0.84- 1.85)
TSH pU/ml 51 <0.03 (0.28-5)
PRL ng/ml 18,5 20 (2-14)
Som-C U/ml 1 (12-49
IGF-I ng/ml 53 (738 +/- 29,2)
IGFBP-3 mg/l 0.49 (4,3+/-0,2)
FAlc. UI/L 440 254 (98-250r)
Cortisoluriapg/24 horas 18 11 (46 - 131)

Edad 6sea por método de Greulych y Pyle. 2Rango prepuberal;

b valores edad adulta; DHEA-S sulfato de dehidroepiandrosterona;
A, delta 4 androstendiona; Som-C, somatomedina C; E, estradiol;
IGF-1, factor de crecimiento similar alainsulina I; IGFBP-3,
proteina transportadora del factor de crecimiento similar ala
insulina; F Alc, fosfatasa alcalina.
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Tabla Il

A.lInsulina+ TRH + LH-RH

Resultados de la funcion pituitaria a los tests de provocacion

Tiempo (minutos) 0 15 20 30 40 45 60 90

Glucosa  mg/dl 0 48 45 67 73 78

GH ngmt L menor de 0,05 en todos los tiempos ..................

Cortisol pg/dl 0,7 0,56 0,6

TSH pU/ml 514 44 44

PRL ng/ml 16,4 14,3

LH mU/ml 0,6 06 0,6

FSH mU/ml 29 2,7 25

B. Test de GH tras sobrecarga oral de glucosa

Tiempo  (minutos) 0 30 60 90 120
Glucosa  mg/dl 89 120 114 89 65
GH ngmt L menor de 0,05 en todos los tiempos ............

C.Test de GH trasGRF y TRH

Tiempo  (minutos) 0 15 30 60 90
GH/GRF  ng/ml 01 0,7 1,6 2 11
GHTRH ngm menor de 0,05 en todos los tiempos.............

A: administracion intravenosa simultanea de insulina (0,1 U/kg), TRH (200 pmg) y LH-RH (100 umg). B: administracion de glucosa oral a la dosis
de 1,75 g/lkg (maximo 75 g). C: administracion intravenosa de GRF (100 pmg) y TRH (200 pmg) en tratamiento con hormonas tiroideas.

o - A

Figura 1. Corte sagital. Ausenciadel tallo hipofisario. Neurohipdfisis ec-
topica

Discusion

Se hadescrito € caso de unanifia con tallaelevadaen laque,
€en un primer momento, se sospechd de la existencia de un cua-
dro con exceso de GH. Las primeras determinaciones hormo-
nales realizadas confirmaron la ausencia de GH basal y tras
sobrecarga oral de glucosa (SOG). Posteriormente las determi-
naciones tras estimulo confirmaron €l diagnostico de panhipo-
pituitarismo. La neurohipdfisis ectopicay laimposibilidad de
visualizar € talo hipofisario en los diferentes cortesdelaRMN,
apoyaron € diagnostico de talla elevada con panhipopituitaris-
mo y ausencia del tallo hipofisario.
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Figura 2. Corte corond. Ausenciadel tallo hipofisario.

Han sido numerosas las referencias, y diversas las causas,
que han motivado publicaciones de casos con crecimiento nor-
mal 0 exagerado en ausenciade GH, con o sin ateracion de otras
hormonas. Los primeros casos de déficit de GH con crecimien-
to normal o exagerado fueron comunicados por Goldman et al®
y posteriormente por Zimmerman et al®. Lamayoria se han no-
tificado en pacientes que habian sido sometidos a cirugia por
craneofaringioma®?” siendo también relativamente frecuentes
en otras patologias cerebrales tumorales®9 y no tumoral eso1),
En 1978 Mimns2 describe 15 casos de acromegal oidismo con
GH normal, apareciendo con posterioridad otros en los que si se
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evidenciadisminucion dela GH con o sin panhipopituitarismo®®
18), En nuestra paciente se plantea inicialmente la duda sobre €l
momento en que se produce € déficit hormonal. Laausenciadel
tallo hipofisario y la neurohipdfisis ectdpica parecen descartar,
en principio, al parto de nalgas u otras causas adquiridas con
posterioridad como posibles etiologias. El normal desarrollo psi-
comotor y latalafinal hacen pensar que € déficit hormonal, to-
tal en laactualidad, se haido instaurando de una manera pro-
gresiva. A favor de esto estan también las cifras normales de
ACTH y TSH en la primeras determinaciones aungue ya se en-
contraban relativamente disminuidas, dados losnivelesqueala
sazon teniade cortisol y T4 libre. Latallaa nacimiento no cons-
ta desgraciadamente aunque los padres comentan que era muy
larga. En larama paternalas tallas medias son elevadas y la
paciente siempre ha estado en percentiles altos. Por tanto, asu-
miendo que el déficit hormonal haya sido gradual, su tallafi-
nal parece consecuencia de unatalla elevada familiar més una
pubertad retardada que hubo que inducir por presentar también
un hipogonadismo hipogonadotropo.

Lo anteriormente expuesto més el hecho de que en los dos
afios transcurridos desde que completo el crecimiento no se
haya observado ningin tipo de alteracion clinica ni aumento
de las partes acras, descarta por completo, en principio, €l que
pudiéramos estar ante un cuadro de acromegal oidismo.

Quedalaincdgnitadelaevolucion. En laltima RMN rea-
lizada se aprecia una adenohipofisis de pequefio tamafio y ca
bria preguntarse si no evolucionar, quizas, aun cuadro de pan-
hipopituitarismo con sillaturca vacia.
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