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El presente trabajo tiene como objetivo relatar el caso de un lactante con neuropatia que
presentd hipertirotropinemia transitoria y alteraciéon de 17-OH-progesterona luego de estrés quirtrgico
complicado con shock séptico y distributivo. Las informaciones fueron obtenidas por medio de revision de
historia clinica, entrevista con los padres, por acompafiamiento de evolucién, registro de los métodos
diagnésticos de los cuales el paciente fue sometido durante varias internaciones y revision de la literatura.
El caso relatado y la revisidn de la literatura muestran que son frecuentes los valores de TSH alterados e
inestables, bien como alteraciones de 17-OH-progesterona, debido a varios factores, entre los cuales
estrés quirurgico e inflamatorio. En el caso de este paciente, los factores neuroldgicos como los errores
innatos del metabolismo, aun cuando no diagnosticados, pueden intervenir en la homeostasis del nifo.
Descriptores: Hipotiroidismo; Suprarrenal; Errores innatos del metabolismo; Lactante.

O presente trabalho tem como objetivo relatar o caso de um lactente com neuropatia que apresentou
hipertireotropinemia transitéria e alteracdo de 17-OH-Progesterona apds estresse cirurgico complicado
com choque séptico e distributivo. As informacdes foram obtidas por meio de revisdo de prontudrio,
entrevista com os pais, por acompanhamento de evolucao, registro dos métodos diagnésticos dos quais o
paciente foi submetido durante varias internacdes e, revisio da literatura. O caso relatado e o
levantamento da literatura mostram que sdo frequentes os valores de TSH alterados e instaveis, bem
como alteracdes de 17-OH-Progesterona, devido a varios fatores, dentre os quais estresse cirurgico e
inflamatério. No caso desse paciente, os fatores neuroldgicos como os erros inatos do metabolismo
mesmo quando ndo diagnosticados podem intervir na homeostase da crianga.

Descritores: Hipotireoidismo; Cortex Suprarrenal; Erros inatos do metabolismo; Lactente.

The present paper has the objective to report the case of a neuropath infant that presented transitory
hiperthyrotropinemia and alteration of 17-OH progesterone after surgical stress aggravated with septic
shock and distributive. The information was obtained by medical records’ revision, interview with
patient’s parents, by accompaniment of its evolution, registering of diagnosis methods, those that the
patient was submitted during many admissions, and literature’s reviews. The reported case and the
literature review show that are frequent changed and instable TSH values, as well as alterations of 17-OH-
progesteron, due to many factor, among which surgical stress and inflammatory ones. In this patient’s
case, neurological factors as inborn errors of metabolism even when not diagnosed can interfere on the
child’s homeostasis.

Descriptors: Hypothyroidism; Adrenal Cortex; Metabolism inborn errors, Infant.

1 Médica. Especialista en Auditoria en Sistemas de Salud. Especialista en Pericias Médicas. Especialista en
Administracién en Servicios de Salud. Especialista en Medicina del Trabajo. Especialista en Homeopatia. Magister en
Ciencias Médicas. Magister en Patologia. Doctora en Atencién a la Salud. Hospital de Clinicas de la Universidad
Federal do Tridngulo Mineiro (HC-UFTM). jussaralima@netsite.com.br. Brasil.

2 Médica. Master en Salud del Nifio y del Adolescente. Doctora en Infectologia. Profesora Adjunta de la Disciplina de
Pediatria de la UFTM. vcunali@gmail.com. Brasil.

3 Graduanda en Medicina por la UFTM. luciana.tubero@gmail.com. Brasil.

4 Graduando en Medicina por la UFTM. vandui.santos@gmail.com. Brasil.


mailto:vcunali@gmail.com

Lima JS, Cunali VCA, Tubero LA, Santos VS

INTRODUCCION
as patologias neurolégicas presentan
Lintrigante asociacion con anomalias
tiroidinas. Hay wuna prevalencia de

disfuncién tiroidina en la poblacién en general,
dependiendo, entre otros, de la patologia de
base. La alteracion tiroidina mas frecuente en
esos pacientes es la elevacion aislada de la
hormona estimulante de la tiroides (TSH), sin
alteraciones de las otras hormonas tiroideas,
conocida como hipotiroidismo subclinico, no
presentando una etiologia detectablel.

La elevacion transitoria del TSH viene
siendo documentada en nifios con neuropatia y
hay controversias sobre cudl es la magnitud de
la nocividad para el desarrollo, no estando
establecida la causa de esa elevacionZ.

La insuficiencia adrenal primaria se
manifiesta raramente en la infancia, pudiendo
presentarse de forma insidiosa, principalmente
en la vigencia de un estrés desencadenante.
Las sefales clinicas son inespecificas, pudiendo
incluir variables grados de gravedad de la
enfermedad3.

El presente estudio tiene como objetivo
relatar la posible prevalencia de valores
alterados de TSH y de 17-OH-progesterona en
un lactante con neuropatia y sus posibles
consecuencias y agravamientos clinicos.

METODO

Las informaciones presentadas en este relato
fueron obtenidas por medio de revision de
historia clinica, bien como entrevista con los
padres, examen clinico del paciente, revision
de examenes de laboratorio secuenciales de
todas las internaciones y registro fotografico
de algunos métodos diagndsticos a los cuales el
paciente fue sometido, ademas de la revision
de la literatura.

El paciente descripto fue internado en la
enfermeria de pediatria del Hospital de
Clinicas de la Universidad Federal do Tridngulo
Mineiro (HC-UFTM) el 15/10/2015 y fue dado
de alta el 06/11/2015. Una segunda
internaciéon  ocurri6 del 16/12/15 al
01/01/2016. Una tercera internacion sucedio
del 07/01/16 al 15/05/16. Actualmente el
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nifio en cuestién estd en acompafiamiento
multidisciplinar en los ambulatorios de
pediatria de la UFTM.

Los responsables por el lactante dieron
su consentimiento expreso documentado para
la elaboracién y publicaciéon de este trabajo,
bien como, imagenes relativas del paciente.

RESULTADOS

Describiendo el caso

Lactante, con edad de 7 meses y 20 dias
internado en la enfermeria de pediatria de la
UFTM por 4 meses, encaminado por via
ambulatoria para investigacion de pérdida
ponderal progresiva y disfagia con tos y
atragantamiento, con diagnéstico inicial de

fistula gastroesofdgica, sin embargo, con
broncoscopia presentando solamente
hiperplasia de tejido adenoideo, discreta

malacia y ausencia de fistula.

Fue indicado, entonces, gastrostomia y
valvula anti-reflujo por la técnica Nissen
(Epénimo - Nombre del cirujano que dio
origen a la técnica) y en el preoperatorio
evolucion6 con shock distributivo (séptico y
neurogénico) presentando mal convulsivo. Aun
después de la mejora del cuadro séptico se
mantuvo con deshidratacidon grave refractaria,
insuficiencia renal pre renal, hipoglucemia
sintomatica y abdomen semi obstructivo, crisis
convulsivas de dificil control y evoluciond con
amaurosis bilateral, con retina palida, papila
colorada y delimitada en ambos ojos, de
probable causa neurogénica, con alteracién
también de 17-OH-progesterona durante los
dos primeros meses de internacion, vy
alteracién de cortisol y aumento de TSH.
Antecedentes obstétricos
Peso de nacimiento 3,070 kg. Apgar de 9/10.
Edad gestacional de 39 semanas y 4 dias.
Madre G3, P3, C1, con cuadro de ITU en el 29,
32 y 82 mes de gestacion, con relato de uso de
formol (progresivo) durante la gestacion.
Antecedentes morbidos personales
Internacion a los 18 dias de vida con cuadro de
fiebre diaria, con inicio a los 11 dias de vida.
Fue entonces internado para tratamiento de
sepsis neonatal no especificada y tuvo cuadro
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de hipoglucemia, manteniendo cuadros
febriles diarios, refractarios a la
antibioticoterapia, con acidosis metabdlica.
Examenes

En esa época se presento con alteracion de TSH
y cortisol, con dosaje de 17-OH-progesterona
normal. Examen del piecito normal. Ya iniciada
la investigacion de error innato del

Neonatologia

metabolismo en dos ocasiones, siendo ambos
considerados normales. Evolucioné después de
la primera internacién con hipotonia, fiebre
diaria, irritabilidad intensa y dificultad al
mamar. Se mantuvo durante el
acompafamiento ambulatorio con 17-OH-
progesterona alta y cortisol también. Los
examenes realizados estan en el cuadro 1.

Cuadro 1. Lactante de acuerdo exadmenes laboratoriales. Uberaba, 2016.

Examen Oct/15 Dic/15 Ene/16 Mar/16
170H- 1408,9 1485 94,6 87,2
progesterona
Testosterona 2,5
Cortisol 30,3 11,03
TSH 9,65 4,24
T4 libre 1,4 0,996
Cariotipo Normal
Sorologias Negativo
Triaje neonatal Normal --- ~--
Errores innatos Negativo
del Metabolismo Negativo
Broncoscopia Sin fistula,
discreta,
laringomalacia
Deglutograma Normal
Endoscopia Reflujo gastro
esofagico
Tomografia de Infarto fronto-
craneo parietal y occipital
ala derecha
alteracion de
sustancia blanca
Fondo de ojo Retina palida,
papila colorada,
macula normal

El lactante evolucioné con 2 episodios
de neumonia aspirativa, y entones fue
investigado reflujo por examen contrastado de
esofago-estomago-duodeno (EED) y con
deglutograma a los 2 meses de vida con
presencia de reflujo gastroesofagico vy
tomografia computadorizada (CT) de craneo a
los 2 meses de vida ya con presencia de areas
de infarto fronto-parietal y occipital a la
derecha, con alteraciéon de sustancia blanca.

256  ISSN2318-8413

seer.uftm.edu.br/revistaeletronica/index.php/refacs

Evolucion6 en ese tiempo con empeoramiento
de la ganancia ponderal progresivo.

En el examen fisico del séptimo mes de
vida, se presentaba letargico, en regular estado
general, con fiebre diaria, facies de “pajarito”,
hiperpigmentaciéon de la piel (Figura 1),
principalmente peri-orbicular, desnutrido, con
peso de 5,070Kg (Z puntaje -2) perimetro
cefalico con Z puntaje abajo de - 3. Aparato
cardiovascular sin alteraciones con 2BRNF -
sin soplos, pulsos con amplitud e intensidad
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normal, buena perfusion periférica,
hemodinamicamente estable. Pulmones:
Murmullo vesicular presente, simétrico,

bilateralmente, sin ruidos adventicios, sonido
claro pulmonar a 46 IRPM. Abdomen -
gastrostomia con buena cicatrizacion, sin sefial
de proceso inflamatorio. Sistema nervioso -
Hipotonia generalizada (Figura 2), que
evolucion6 a hipertonia, fontanela minima, con
cabalgamiento de suturas, hipertonia visible,

Neonatologia

manos y pies en garras, movimientos en
bloques, asimetria de miembros, nistagmo,
tetraparesia espastica.

Se optd, inicialmente, por no usar
hormona tiroidina, pero después por
permanecer con alteraciones de laboratorio y
clinicas, con dificil control hemodinamico, fue
hecha la reposiciéon con dosis habituales para
hipotiroidismo clinico, con mejora evidente a
partir del décimo segundo djia.

Figura 1. Lactante con letargia, facies de "pajarito” e hiperpigmentacién de la piel. Uberaba, 2016.
[F—

Figura 2. Lactante con hipertonia generalizada, manos y pies en garras, movimientos en bloques,

tetraparesia espastica. Uberaba, 2016.

DISCUSION

La hiperplasia adrenal congénita puede ser
causada por la deficiencia de varias enzimas y
puede ser diagnosticada por la elevacion
transitoria de la 17-OH-progesterona, como
consecuencias clinicas al retraso del
crecimiento, deshidrataciones sucesivas,
graves o recurrentes. Por otra parte, las
elevadas concentraciones de esteroides
sexuales, decurrentes de ese disturbio, pueden
inducir ademas al cierre precoz de las epifisis y
suprimir el crecimento3.
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Hay varias enzimas envueltas en la
sintesis de cortisol a nivel suprarrenal, lo que
puede entonces generar diferentes
sintomatologias. En el periodo neonatal se
puede presentar clinica sugestiva, tales como
deshidratacion, vomitos e hiponatremiaZ, como
fue el caso del paciente en cuestion.

La crisis aguda, verificada del periodo
neonatal puede ocurrir en situaciones de
infeccion o estrés con hipoglucemia e
hipocalemia mantenidas, con riesgo de shock
hipovolémico*.
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Las alteraciones de la 17-OH-
progesterona y cortisol descriptas en el
paciente podrian ser desencadenadas no por
alteraciéon adrenal primaria, sino también en la
vigencia de estrés desencadenante, tales como
las sepsis y el estrés quirtrgico. Ademas de
eso, hay relatos de un sindrome auto-inmune
poli-glandular, mucho mas rara, que
desencadena mala absorcién y parece estar
relacionada a la mutaciéon del gen FOXP3, asi
como sindromes relacionados a
polineuropatias, o6rganomegalias y
endocrinopatias relacionadas a la proteina M.

Otras enfermedades, determinantes de
digénesis adrenal o de defectos en Ila
esteirodogenésis también deben ser
adentradas>®.

En pacientes con neuropatia, sea cual
fuere la etiologia, es frecuente valores de TSH
elevados, siendo de vital importancia
acompafiamiento riguroso por el riesgo
elevado de evolucién a enfermedad tiroidina
manifestadaZ.

La prevalencia de disfuncién tiroidina
es mayor que en la poblacion general,
dependiendo de la patologia estudiada. La
alteracién tiroidina mas frecuente en esos
pacientes es la elevacion aislada de la hormona
estimulante de la tiroides (TSH), sin
alteraciones de las otras hormonas tiroideas,
conocida con  hipotiroidismo subclinico,
teniendo niveles de TSH séricos valores poco
encima a los de referencia (entre 5 y 10 p
unidades/ml) y, a veces, sin una etiologia
detectablel26

La elevacion aislada de TSH en nifios
neurdpatas podria ser una sefial precoz de
hipotiroidismo primario auto-imune?’.

Factores autoinmunes relacionados a
patogénesis de la hipertirotropinemia pueden
estar relacionados con sensibilizacion celular
al interferén, presencia de antigenos HDR
asociadas a  tiroiditis autoinmune o
alteraciones de superodxido dismutase. En el
caso clinico en cuestion, no fue posible
establecer una etiologia clara para esas
alteraciones, sin embargo, queda evidente que
esas alteraciones contribuyeron al
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agravamiento de la homeostasis, llevando
gravedad al caso clinico que el mismo
presento.

Alteraciones de las hormonas TSH y T4
libre también pueden ser afectadas por
factores maternos 'y acometen mas
frecuentemente a nifios prematuros. Ya esta
bien definida como causa de la disfuncién
transitoria neonatal el pasaje transplacentario
neonatal de auto-anticuerpos maternos,
especialmente contra el receptor del TSH y
mas raramente, el anti-TPO o de drogas anti-
tireoidianas’. En el paciente presentado, no
hubo evidencia de alteracién tiroidina en el
periodo neonatal, ni del uso de drogas anti-
tiroidinas por la madre.

Las alteraciones, mismo siendo
transitorias del TSH, pueden afectar en niveles
variados el crecimiento y desarrollo del
lactante. Pero este nifio tenia otros factores
que podrian haber contribuido al cuadro de
hipotiroidismo transitorio. El hecho de
presentarse con hipoglucemia en varias
ocasiones, hipotonia e hipoactividad después
del nacimiento, deterioracién grave del cuadro
sistémico después del estrés quirurgico con
evolucion de  hipertonia, convulsiones
mantenidas, empeoramiento del rechazo
alimentario, que ya era verificado desde los 11
dias de vida y empeord drasticamente a lo
largo de su evolucidn clinica. Inclusive se suma
a esto la deterioracion general de lo sensorio y
la alteracién de la vision, lo que llev6 a pensar
innumerables veces en el diagnéstico de
errores innatos del metabolismo (EIM) que, no
obstante, no se confirmaron hasta el momento,
a pesar de que la evolucion del nifio atin pueda
mostrar otras caracteristicas que aun no estan
presentes y que pueden evolucionar a lo largo
del tiempo&.

La gama de alteraciones en estos
pacientes es grande y solamente puede estar
completa después de la evaluacién total del
metabolismo, esto porque es necesario
descartar los desérdenes relacionados a las
intoxicaciones, envolviendo el metabolismo
energético o envolviendo moléculas complejas,
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no siempre es posible®. El cariotipo del lactante
se mostr6 normal.

Examenes  posteriores, como a
Comparative genomic hybridization (ARRAY-
CGH) que aun no esta disponible por el
servicio, podria impulsar el diagndstico por la
citogenética y por la técnica de hibridacion
genOmica, pues proporciona una resolucion
mayor que las técnicas convencionales,
permitiendo la visualizacién o alteraciones
hasta 100 veces menores de lo que es posible
en la microscopia convencional. Esta técnica ya
es empleada con padrén oro en los pacientes
que (como en el presentado), presentan atraso
en el desarrollo neuropsicomotor sin otras
causas, con atraso de crecimiento decurrentes
de anormalidades congénitas multiples. Estos
andlisis de las anormalidades podrian inclusive
explicar las alteraciones encontradas en el caso
aqui descripto10-15,

El tratamiento del paciente con
hipotiroidismo subclinico aln es controversial,
necesitando un mayor ndmero de estudios
prospectivos para establecer un protocolo de
terapéutica adecuado. Adicionalmente se
sugiere evaluacion de la funcién tiroidina en
paciente con neuropatia.

CONCLUSION

En pacientes con neuropatias, como en el caso
clinico descripto, son relatados valores de TSH
discretamente elevados e inestables, aunque su
etiologia sea variable y/o desconocida. El
seguimiento clinico y de laboratorio se mostré
muy importante en la opcién por la conducta
terapéutica, por el riesgo en potencial
evolucion a enfermedad tiroidina manifestada.

De la misma forma, el acompafamiento
y la correlacion clinica con los hallazgos de
laboratorio, permiten llevar ese paciente a una
estabilizacion hemodinamica y de homeostasia
da forma mas breve.

La investigacion de diagnostico del
motivo de la neuropatia es imprescindible para
que el paciente gravemente enfermo reciba
diagnostico y tratamiento mas preciso y eficaz.
Se argumenta que un abordaje diagndstico
inicial, fundamentado en pocos ensayos
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bioquimicos, pueda ser utilizado
racionalmente en la sospecha clinica de una
patologia neurologica.

La presente descripcion de caso clinico
levanta el cuestionamiento de que la
evaluacion de la funcion tiroidina en los
pacientes con neuropatia deba merecer
especial atencion de los profesionales de la
salud. Se trata de un caso raro, en que se
superponen diferentes condiciones clinicas,
tales como neuropatia, alteraciones de cértex
suprarrenal y de tiroides, ademas de infeccion
grave, mostrando que el control de la
alteracion tiroidina inclusive en paciente con
hipotiroidismo subclinico contribuye a la
mejora significativa en el cuadro general del
paciente.
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