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REPORTE DE CASO/ BRIEF REPORT

HAMARTOMA HIPOTALAMICO UN CASO CLINICO
DE PUBERTAD PRECOZ

HYPOTHALAMIC HAMARTOMA REPORT OF ONE CASE
TO PRECOCIOUS PUBERTY.

Silvia Massetta

Resumen

Los Hamartomas hipotalamicos (HH) son masas poezuéntes que
usualmente aparecen en forma nodular unidos alr toibereum o a los
cuerpos mamilare®esde el advenimiento de la tomografia computaaized
hamartoma hipotalamico es agregado como una cawsancde pubertad
precoz representando 16% de los casos en nifiaga $12% en los nifios. No
obstante los estudios, poco se conoce acerca Hesttzia natural de los
hamartomas hipotalamicos.

Se considera de interés comunicar el caso de Ratria menor de 6 afios con
diagnostico de (HH) que le indujo pubertad pregexjsando parte de las
manifestaciones clinicas, la evaluacion realizada @mo la estrategia
terapéutica asumida y sus resultados a un afiaatgiabtico inicial.

Palabras clave:Hamartoma hipotalamico, Evaluacion psicopedagogichertad precoz.

Abstract

The Hypothalamic Hamartomas (HH) are masses with fiequency of
appearance that usually appear in nodes unitddiber Cinereum or to the
Mamillary Bodies. Since the development of the categzed tomography,
hipotalamic hamartoma is considered as one oftthertost common cause of
precocious puberty, representing the 16% of thgestin girls and up to
50% in boys. Despite the studies, little it is kmowabout hipotalamic
hamartoma natural history. It is considered ofregéto present the case of a
6 year old child, Patricia, who was diagnosed wiH) that induced
precocious puberty ; reviewing part of the cliniozdnifestations followed by
the realised evaluation as well as the therapstiidegy and its results after a
year from the initial diagnosis.
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INTRODUCCION agresividad y personalidad obsesivo
compulsiva®

Los Hamartomas hipotalamicos (HH) son

masas poco frecuentes que usualment&L CASO DE PATRICIA D.

aparecen en forma nodular unidos al

tuber cinereum o0 a los cuerpos En agosto de 2007 se recibié en la

mamilare$. Desde el advenimiento de la consulta particular la inquietante consulta

tomografia computarizada, el (HH) es de una mama. quien narraba que su hija,

considerado como una causa comun dede 6 afos, padecia de un tumor ubicado

pubertad precoz, representando cerca deén el hipotalamo, con mas precision,

16% de los casos en nifias y hasta 50% emefirié que la nifia tenia un Hamartoma

los nifio$. hipotalamico.

Se ha propuesto una clasificacion de losLa menor (Patricia) de 6 afios fue

(HH) basada en datos topogréfii;osstas derivada por la neurdloga solicitando un
lesiones pueden ser asintomaticas odiagndstico psicopedagodgico, con el
pueden ir asociadas con ciertos objetivo de determinar si tiene

problemas, entre ellos la pubertad precoz;dificultades de aprendizaje. Por su parte,
no obstante estos avances y estudiosgl colegio deriva a la nifia, argumentando
poco se conoce acerca de la historia“‘conductas de una nifia de tres afnos, ya
natural de los Hamartomas que suele robar comida y objetos
hipotalamico$. personales”.

Histoldgicamente, estas masas (que sd-a madre afirma que el parto fue normal
acompafian de alteraciones neuroldgicassin complicaciones, que la pequeiia fue
particularmente epilepsia y deterioro una bebé sana hasta los cinco afios; edad
mental) se observan como sustancia grisen la que comenzé a padecer sangrados
con variada proporcion de neuronas, gliavaginales, debido a ello hizo una consulta
y paquetes fibrosos mielinizadd€n el  con un pediatra, el cual derivo a la nifia a
pasado se pensaba que las crisisina endocrindloga; quien indica una
gelasticas, mas frecuentes durante losecografia, la que arroja como resultado
primeros afios de vida, se originaban enuna anomalia en el ovario derecho.
los I6bulos temporales y tenian un Paralelamente se miden los huesos de la
prondstico pobre tanto para conseguir sumano y se determina que la medicién
control como en lo concerniente al futuro corresponde a una nifia de 9 afos.

social® Sin embargo, trabajos recientes ]
evidencian que las crisis gelasticas Como resultado de estos sintomas, se

pueden originarse en el mismo !lega a concluir que la nifia padece de una
Hamartomd. pubertad precozla cual se define como:

Aunque en la mayoria de los casos las
Crisis gelasticas es uno de los S'lntomangl signo que indica el comienzo de la pubertad
iniciales, el caso presentado fue diferente,normal en las nifias es la aparicién del botén

si bien es la causa de los desérdenegnamario, acompafiado por la aceleracién de la
velocidad de crecimiento de la talla. La pubertad

hormonales, no se pL_Jede deCII‘. aun QU&yecoz verdadera se inicia y cursa como la
esté causando deterioro cognitivo, Sin pubertad normal, dando lugar a una menarquia

embargo se encuentra biinograﬁa quetempranayuna talla final generalmente inferior a
la esperable por la herencia genética. Es

expresa problemas conductuales, frecuente que comprometa la situacion emocional

dificultad en el control de los impulsos, en las nifias afectadas, debido a las
caracteristicas fisicas que las diferencian de sus
pares.

www.neuropsicologia.cl




Cuad. Neuropsicol. 2008; 2(1), 32 — 38 Hatoana hipotalamico; Reporte de Caso... S. Massetta

la aparicion y progresion de los Dado que la pubertad precoz puede ser
caracteres sexuales secundarios antes degn sintoma que indica la presencia de un
los 8 afios de edad tumor cerebral, la menor fue derivada a

Neurologia, donde se le practicO una
A raiz de esta complicacion se le resonancia magnética detectando un
comienza a aplicar acetato de tumor en el hipotalamo (ver imagenes).
triptorelind’inyectable una vez por mes.
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La evolucion clinica, de la maduracion ésea y de
los dosajes hormonales, son los elementos que
permiten definir el diagnc')stico.1

H El acetato de triptorelina es un analogo de la
hormona liberadora de la gonadotropina (LHRH)
superactivo de una sola aplicaciéon inyectable
mensual. La triptorelina es un principio activo
analogo a la hormona natural LHRH, en la que se
ha modificado su sexto aminoacido. Esta
diferencial estructural le confiere a triptorelina una
actividad mas poderosa que su homélogo natural.
Su accion terapéutica permite, reproducir la
accion de la LHRH natural. En dosis bajas
presenta una accion agonista sobre el eje
hipotalamo-hipofisiario, a dosis elevadas presenta
una accion antagonista sobre dicho eje. La
recomendacion que hace el laboratorio sobre la
supervision médica de este medicamento, se
debe a que en las primeras semanas la elevacion
inicial de testosterona puede provocar obstruccion
urinaria y dolor 6seo 2
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Al momento de la evaluacién, la menor También se trabajé Hora de Juego con
se observa de talla alta para su edad, smaterial inestructurado (no juguetes)
contextura fisica es mas bien de tipocomo una forma de observar la capacidad
robusta, tiene el cabello negro y largo, de operar con los objetos, construir algo
cara regordeta, ojos muy vivaces y el con ellos y expresar su creatividad.
movimiento de sus manos es un poco
torpe comparado con la mayoria de losLa sintesis de la evaluacion arroja un ClI
chicos de su edad. Su hablar presentajue se encuentra dentro de la media baja
dislalias (habla como bebé) en ocasiones{comparado con los nifios de su edad), si
sobre todo cuando se le pide que realicebien se observa con un buen nivel de
una tarea que le resulta dificil;, Comenta clasificacion, presenta dificultades para
Su gran preocupacion por no poderorganizar y secuenciar sus producciones
controlar la emision de orina nocturna, y relatos, problemas para registrar su
sin embargo tiene buena concentracion,impulsividad y en ocasiones para
es curiosa, muy competitiva con sus controlar sus berrinches ante la solicitud
pares y le gusta la gimnasia artistica. de cumplir con alguna consigna, como
por ejemplo, esperar su turno y respetar
Su maestra la describe como una neneel de los demas.
inquieta a la que le cuesta aprender los
nameros, identificar el signacon la  DISCUSION
cantidad, comprender la decena y las
sumas. Tras una revision bibliografica que sirva
para abordar el caso y las posibles
La psicopedagoga del colegio sueleincidencias en el cerebroy en la conducta
sentarse con ella y ayudarla en algunasde la menor se puede afirmar que el
tareas, a pesar de ello la menor noSistema Nervioso Central y el Sistema
consigue afianzar la categoria de numero,Nervioso Autbnomo, se encuentran en
es decir, no puede contar mas alla deluna unidad psicobiosocial, si se prefiere,
namero diez. Sin embargo, esta desde la medicina, se puede hablar de una
aprendiendo a leer y escribir con mucho unidad biopsiconeuroendocrifiainserta
esfuerzo. Reconoce el grafema y asociaen un contexto y en un medio que
el sonido de las letras de manera correctacondiciona esta unidad.
y segun lo esperado para su edad.
Esta unidad -llamada ser humano- se
Luego de haber concertado variasdesarrolla a través de los tiempos,
encuentros con Patricia y de haberevoluciona y hace evolucionar a su
entrevistado tanto a la medre como a laprogenie, segun los requerimientos del
menor se aplicaron varias pruebas como: medio, en un espiral dialéctico en el
que interacttan y se condicionan
Wisc lll, explora la inteligencia general, mutuamente.
comparando a la nifia con el resto de la
poblacion y consigo misma. Test A raiz de todas estas afirmaciones resulta
Cumanin (Cuestionario de Madurez pertinente preguntarse, si el Hamartoma
Neuropsicologica Infantil) que explora de la menor se encuentra en el
diversas aspectos de la capacidadhipotdlamo y como comos se sabe este se
funcional, la Figura compleja de Rey, encuentra envuelto en todas las
para explorar la memoria visual y la conexiones de los Sistemas Nervioso
organizacion de la informacion, pruebas Autébnomo, endocrino y Limbico, ¢sera
de dibujo para medir la capacidad de posible que el tumor tenga alguna
representar objetos y su propio cuerpo. relacién con la enuresis nocturna?
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Lo anterior dado que el hipotdlamo Continda con las inyecciones mensuales
influye en la glandula hipdfisis, la que a de triacetato de triptorelina, todavia tiene
su vez controla la produccién de dificultades en cuanto al control de
vasopresina (hormona antidiurética) esfinteres nocturno, se esta gestionando
la posible adquisicion de un dispositivo
Y en cuanto a las conexiones con elque le permita dormir seca durante toda
sistema limbico, ¢podrian influir éstas enla noche.
la conducta de la menor? Dado que el
sistema limbico es el que gobierna lasSobre lo académico, se negocié con el
conductas mas primitivas, y el l6bulo Colegio la intervencion de una maestra
frontal es el encargado de reprimir ciertasintegradora, la que concurre a la
conductas que la sociedad no admite,Institucion dos veces por semana durante
como puede esta menor llegar a inhibir tres horas. La maestra integradora, realiza
los impulsos si el lobulo frontal se adecuaciones sobre los contenidos
termina de desarrollar a los doce afios? curriculares y el acceso a estos; Patricia
todavia tiene dificultades para secuenciar
Por otro lado, se sabe que a los seis afloks numeros y reconocerlos mas alla del
sucede una de las muertes celulare20, aunque con ayuda externa y usando
programadas (apoptosis), esta es una graplantillas para ubicar la unidad y la
ventaja en este momento para la menordecena puede operar bien. Ha adquirido
ya que se deben aprovechar al maximola lectoescritura, alcanzé un nivel silabico
las conexiones neuronales. Entonces, sg ha obtenido un buen nivel de copia y
tratara de optimizar al méaximo la produccién espontanea de la escritura.
cantidad de conexiones y aumentarlas de
forma tal que permita conservar la mayor Los objetivos del tratamiento en este
parte del cerebro de la menor de lamomento, apuntan a consolidar lo
manera lo mas sana posible. aprendido, tanto en el area de lengua y
matematica. Por otro lado, se busca
Otra ventaja que se observa en esta casafianzar conceptos como decena vy
es que por el momento no se hanunidad, mediante juegos con dinero.
manifestado crisis gelésticas ni epilepsialnstrumentalizar el pensamiento mediante
de ningun tipo. manejo de una y dos variables, con
posibilidad de incluir una tercera;
No se sabe, si el tumor seguira creciendodiscriminacion de figura - fondo, ya que
si provocard otros desordenes mucho masay compromiso visomotor, juegos de
importantes de los que ha causado hastarganizacion y discriminaciéon del
ahora, por eso se tratara de optimizarmaterial, como pueden ser loteria, juegos
todos los aprendizajes posibles y hablarde naipes, Monopoly, todos ellos
con el colegio para que le brinde estaadecuado a la edad de la nifia.
posibilidad.
Lo importante de los juegos, no es el
EVOLUCION DEL TRATAMIENTO juego en si mismo, sino la capacidad de
elaborar tareas metacognitivas que la
Luego de un afio de trabajo se hanlleven a tomar participacion activa de los
observado modificaciones importantes; procesos de aprendizaje.
En cuanto a las reiteradas resonancias
magnéticas la neurdloga a cargo decidio
realizar una al afio. Por el momento e|3Aparato electrénico muy simple, consistente en
hamartoma sigue con las mMisSMas un detector de humedad que se coloca en la ropa

dimensiones. interior y una alarma sonora que se activa cuando
orina.
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Estos objetivos, estan orientados a lograr
fomentar los aspectos sociales vy
académicos de la menor para fomentar’ Arroyo S, y cols.(1997) Ictal laughter
los aprendizajes posibles y reales sinassociated with parox y smal
condicionar en ella la discapacidad como hypothlamopituitary dysfunction.
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