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Actitud terapéutica ante un prolactinoma
quistico gigante

Therapeutic approach in a giant cystic
prolactinoma

Sr. Editor:

Un varon de 13 afos de edad fue hospitalizado por presentar,
desde hacia 4 meses, cefalea y disminucion de la agudeza
visual. El estudio campimétrico demostraria la existencia de
anopsia completa de ojo derecho y cuadramptanopsia
temporal superior en ojo izquierdo con fondo de ojo normal.
La resonancia magnética (RM) craneal evidencié una
tumoracion de 26 x 27 x 38 mm, con componente intraselar
(extension caudal hacia seno esfenoidal y lateralmente al
seno cavernoso), y componente supraselar (desplazamiento
craneal y lateral del quiasma y ambos nervios opticos), sin
calcificaciones (fig. 1).

Al examen fisico: talla de 159,2cm (+0,9 DE), peso de
63,1kg (+2,3 DE), IMC de 25kg/m? (+2,3 DE) y, T.A. de
109/59 mmHg. Estadio puberal i1 de Tanner (G2, P1, Aa) con
testes de 4 a 5ml de volumen, sin otras anomalias.

El hemograma y bioquimica general fueron normales. La
tabla 1 refleja, las determinaciones hormonales previas a la
intervencion  quirlrgica, destacando una marcada
hiperprolactinemia (5.700ng/dl), niveles de T4 libre,
cortisol e IGF-1 bajos, sugerentes de deficiencia asociada
de TSH, ACTH y GH, iniciandose tratamiento hormonal
sustitutivo con levotiroxina sodica (0,8mcg/kg/d) e
hidrocortisona (12 mg/m? de sc/d).

Figura 1
supraselar.

Resonancia magnética craneal: tumoracion intra y

Tabla 1 Determinaciones hormonales

Precirugia Poscirugia V.N.

1 mes 6 meses

Prl (ng/ml) 5.700 134 159 1,6-18
TAL (ng/dl) 0,45 0,78 1,0 0,65-1,4
TSH (uUI/1) 1,75 0,18 0,36-5,5
Cortisol (ug/dl) 1,5 6,1-21,5
IGF-I (ng/ml) 113 110 78 140-690
IGFBP-3 (ug/ml) 4,0 427 3,58 2,6-8,9

“V.N.: valores de normalidad para la edad y sexo

Debido a la sintomatologia neuro-oftalmologica y al gran
componente quistico de la masa tumoral, se efectud trata-
miento quirdrgico mediante abordaje subparietal, extirpandose
el 80% de la masa tumoral y lograndose la normalizacion de las
alteraciones visuales. El estudio histologico de la pieza
quirtrgica fue compatible con prolactinoma-adenoma con
inmunochistoquimica positiva para prolactina.

Tras la cirugia, se inicid tratamiento con cabergolina
(agonista de los receptores de dopamina D2): 0,5 mg/semana,
en dos dosis, incrementandose progresivamente (maximo:
3mg/semana), hasta lograr la practica supresion de la
secrecion de prolactina (tabla 1). Clinicamente, el paciente
se encuentra asintomatico, aunque ha experimentado un
marcado incremento de peso, pasando de un IMC de 25 kg/m?
(+2,3DE)a 29,7 kg/m2 (44 DE). Los niveles séricos de IGF-l e
IGFBP-3 permanecen disminuidos (tabla 1), sugiriendo la
posible deficiencia de GH.

En los nifios prepuberales los adenomas hipofisarios mas
frecuentes son aquellos que liberan ACTH; mientras que, en
la pubertad son los prolactinomas'=3. Las manifestaciones
clinicas de los prolactinomas dependen del sexo, edad
de comienzo, tamafo tumoral y de los niveles séricos de
prolactina. La hiperprolactinemia es causa de hipogonadismo
hipogonadotropo y de inhibicion de la espermatogénesis y la
interferencia en el paso de testosterona a dihidrotestoste-
rona. En las nifas, son mas frecuentes los microprolactinomas
(menos de 10mm) y suelen presentarse con alteraciones de
la pubertad (pubertad retrasada, amenorrea primaria o
secundaria) con o sin galactorrea (30-50%)*. En los nifios,
también es habitual la presencia de pubertad retrasada
(27%), ginecomastia y galactorrea (50-75%). Las alteraciones
neuro-oftalmoldgicas (alteraciones visuales y cefaleas, entre
otras) son mas frecuentes en el sexo masculino, debido a la
mayor incidencia de macroprolactinoma (mayor de 10 mm)>.

En nuestro caso, los sintomas principales fueron la cefalea
y las alteraciones visuales, debidos a la invasion supraselar
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y al gran tamano del tumor (26 x 38 x 38 mm), que se
encuadraba en la categoria de macroadenoma gigante
(>4cm de diametro y/o >2cm de extension supraselar)®.
La cefalea es la alteracion neuro-oftalmologica mas frecu-
ente, observandose en el 64-77% de los varones, aunque
no se relaciona con el tamano tumoral o los niveles de
prolactina7. Por el contrario, las alteraciones visuales, si
dependen del tamafio del tumor®.

En la pieza quirlrgica, se evidencié positividad para
prolactina.

El objetivo del tratamiento es normalizar la secrecion de
prolactina y reducir la masa tumoral hasta su desaparicion,
preservando los restantes ejes hormonales, a excepcion
de aquellos pacientes que requieran de manera urgente
intervencion quirurgica como ocurrio en este.

En la actualidad, el tratamiento habitual del prolactinoma
en el adulto consiste en la administracion de agonistas
dopaminérgicos. Existe escasa experiencia en nifos, razon
por la que la cirugia aln se mantiene como una indicacion
inicial en pequenos subgrupos de pacientes, como el caso
que se presenta. No obstante, en la actualidad se acepta que
el tratamiento inicial en microprolactinomas o macropro-
lactinomas, debe ser la cabergolina®, por su eficacia y
caracteristicas farmacodinamicas; si bien, la experiencia
sobre su utilizacion en nifos y adolescentes es todavia
escasa. Los efectos secundarios mas relevantes incluyen
reacciones fibréticas cardiacas'®.
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Prematuridad con paralisis cerebral
y ceroidolipofuscinosis

Prematurity with cerebral palsy and ceroid
lipofuscinosis

Sr. Editor:

La prematuridad con paralisis cerebral (PC) es frecuente en
las consultas de neuropediatria. Las enfermedades neuro-
degenerativas como la ceroidolipofuscinosis neuronal (CLN)
son infrecuentes y precisan alto grado de sospecha y una
adecuada estrategia diagnostica.

Las CLN son enfermedades lisosomales con herencia AR
que afectan fundamentalmente a ojos y SNC. La clinica
(pérdida de vision, demencia y epilepsia) es compartida por
otros cuadros neuroldgicos progresivos.

El diagndstico de las distintas formas de CLN clasicamente
se basaba en la edad de inicio de la clinica y la anatomia
patolégica (AP): infantil, infantil tardia, juvenil y del
adulto’"?. En la actualidad el diagnéstico de las CLN se basa
en los hallazgos de la AP, los estudios enzimaticos y la

genética molecular. Hay 8 formas con genes identificados:
CLN10/CTSD, CLN1/PTT1, CLN2/TPP1, CLN3, CLN5, CLNG6,
CLN7, CLN8; CLN4 y CLN9 (todavia no identificado el gen)"-2.
Todas las mutaciones estan descritas en la NCL Mutation
Database (http://www.ucl.ac.uk/ncl)®. En ocasiones hay
dificultades para correlacionar fenotipo y genotipo.

Se presenta un caso de CLN infantil de inicio tardio y de
dificil identificacion por presentarse en nifo con PC
secundaria a prematuridad.

Segundo hijo de padres sanos no consanguineos. Parto 28
semanas, peso 1.340 gramos, Apgar 4/9. Preciso ventilacion
mecanica 10 dias, surfactante y drogas vasoactivas. Las
ecografias neonatales mostraron hemorragia intraventricu-
lar grado i1. Desarrollo displasia broncopulmonar.

Durante su seguimiento, se objetivo PC tipo tetraparesia
espastica Iv seglin Gross Motor Function Classification System
(GMFCS)*> con mayor afectacién de hemicuerpo izquierdo.

A los 14 meses, se realizd TAC craneal (fig. 1) compatible
con leucomalacia periventricular (LMPV) del prematuro.

Mantenia buen contacto social, aceptable rendimiento
escolar con adaptacion curricular, y crecimiento del perimetro
cefalico entorno P50.

A los 6 anos se detectd hipoacusia neurosensorial que
precisé protesis auditivas.
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