Cartas al Editor

En el estudio familiar se encontré déficit de AT III y factor V de
Leyden en la familia materna: la bisabuela materna fallecié por em-
bolismo cerebral; el abuelo materno con déficit de AT III; la abuela
materna con déficit de factor V de Leyden y consanguinidad entre
ellos. La madre tenia ambos déficit diagnosticados tras la gestacion,
y fue también homocigota para la mutacion del gen de la metilente-
trahidrofolato reductasa en la posicion 677 y sin antecedentes trom-
boticos.

La estimacion de la prevalencia de la trombosis en pacientes
con déficit de AT III demuestra que no todos sufren trombosis,
por lo que habria que investigar otros probables factores aso-
ciados*>.

En cuanto al riesgo de mortalidad, aunque se asocia a un alto
riesgo de trombosis venosa profunda, no parece aumentarla. Por
ello, no estd justificada la profilaxis anticoagulante en todos los
tipos de deficiencia, debiendo valorarse Gnicamente ante las ma-
nifestaciones tromboticas, o en determinadas situaciones de ma-
yor riesgo, como el embarazo, cirugia e inmovilizacion.
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;Quiste aracnoideo como
causa de pubertad precoz?

Sr. Editor:

La pubertad precoz central en nifias se define como el inicio
de los caracteres sexuales antes de los 8 anos, a causa de una
activacion precoz del eje hipotalamo-hipofisario-gonadal. La ma-
yoria de estos casos de pubertad en ninas son definidos como
idiopdticos!, mientras que en los ninos es comin la presencia de
lesiones intracraneales. En los Gltimos afos, en coincidencia con
la mayor utilizacion de la resonancia magnética (RM), se ha en-
contrado un aumento de la incidencia de dichas lesiones en las
ninas.

Se presenta el caso de una nina de 5 anos y medio, de origen ru-
mano, que en los Gltimos 4 meses presenta telarquia progresiva y
aceleracion marcada del crecimiento (velocidad de crecimiento
anual de 8 cm). La menarquia de la madre tuvo lugar a los 11 anos.
A la exploracion clinica se aprecia un aspecto macrosoémico, peso de
30 kg (muy por encima de p97) y talla de 126 cm (muy por encima
de p97). Se objetivan telarquia y pubarquia en estadio 2. El estudio
del desarrollo esquelético muestra una aceleracion del mismo (edad
osea de 7 anos) y la ecografia abdominal, unos ovarios grandes con
foliculos en su interior; sin embargo, el Gtero parece prepuberal. Los
resultados hormonales basales estarian dentro de la normalidad para
la edad: hormona foliculoestimulante (FSH), 2,82 mUI/ml; hormona
luteinizante (LH), 0,1 mUI/ml; estradiol, 5 pg/ml, y progesterona,
0,23 ng/ml. En la RM cerebral se observa un pequeno quiste arac-
noideo en la fosa cerebral media izquierda de unos 2 cm de didme-
tro y ningtn otro hallazgo patologico (fig. 1).

Los quistes aracnoideos constituyen el 1% de las masas intra-
craneales; generalmente son anomalias congénitas causadas
por la acumulacion de liquido cefalorraquideo en estructuras
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Figura 1. Quiste aracnoideo en fosa cerebral media.
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quisticas formadas entre dos capas de aracnoides®. La mayoria
son clinicamente silentes y se identifican de forma incidental. No
obstante, los de localizacion supraselar se han relacionado, en
una frecuencia variable, con la aparicion de disfunciones endo-
crinas multiples, entre las que figuraria la pubertad precoz en el
2,5% de casos!0. Varias hipotesis han pretendido explicar el me-
canismo de aparicion de esta alteracion, probablemente en los
de mayor tamano, la compresion del hipotilamo posterior, de-
jando el anterior intacto, libre de influencias inhibitorias, darfa
lugar a una activacion precoz del eje hipotalamo-hipofisario-go-
nadal®4. La region preoptica tendria un papel importante en la
regulacion de la liberacion de hormonas gonadotropicas desde
el 16bulo anterior de la hipofisis*. La evolucion de los quistes
aracnoideos es incierta y su seguimiento o tratamiento quirargi-
co dependera de su localizacion, de su tamano, de los sintomas
neurologicos y de la existencia de anomalias asociadas.

En nuestro caso, el comprobar la progresion de la clinica, con
un aumento marcado de la velocidad de crecimiento como pri-
mer escalon de una clara pubertad, la persistencia de la telarquia
y la presencia del quiste aracnoideo son factores que pueden
ayudar en la decision del tratamiento. La ausencia de sinto-
matologia neurologica y el pequeno tamano del quiste justifi-
can tomar una actitud conservadora por el momento; se inicia
tratamiento con anilogos de la hormona liberadora de gonado-
tropinas. Tras un ano de tratamiento persisten el aumento de la
velocidad de crecimiento y la pubarquia, pero ha desaparecido
la telarquia.

La realizacion sistematica de RM cerebral en todos los nifios
con pubertad precoz esta claramente aceptada; sin embargo, si-
gue siendo controvertida la realizacion de ésta en todas las ninas
afectadas. Se discute si la sola presencia de unos determinados
datos clinicos son predictores o no de posible lesion organica,
por lo que el uso de RM seria innecesario salvo en casos espe-
cificos (menor edad, mayor talla, alteraciones hormonales, edad
Osea muy avanzada o hallazgos patologicos en la ecografia ab-
dominaD)'. En nuestro caso no se cumplia claramente ningan
factor de riesgo, a pesar de lo cual la RM permitioé objetivar la
presencia de un quiste aracnoideo. Un caso aislado no justifica
la recomendacion de realizar RM en todas las nifias, pero su in-
terés radica en la importancia de un diagnostico y una vigilan-
cia que de otro modo podria haber resultado insuficiente. Con-
sideramos de interés la publicacion de este caso, que puede
contribuir a favor de la realizacion de RM en ninas con pubertad
precoz.
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Pubertad precoz central
y quiste de la glandula pineal:
sasociacion o hallazgo casual?

Sr. Editor:

La pubertad precoz se define como la aparicion de caracteres
sexuales secundarios antes de los 9 afios en nifios y de los 8 anos
en ninas, y es de origen central cuando existe activacion del eje
hipotalamo-hipofisario-gonadal. En la mayoria de ocasiones, la
pubertad precoz central (PPC) en nifas es de origen idiopatico;
sin embargo, hasta en el 27% de los casos se detecta alguna le-
sion organica del sistema nervioso centrall. En este sentido, la
existencia de quistes de glandula pineal en nifnas con PPC ha
sido escasamente publicada*. Por ello, presentamos una nina
afectada de PPC y portadora de un quiste de la glindula pineal.

Se trata de una nina de 2 anos y 10 meses que acude a la con-
sulta por telarquia desde los 6 meses de vida con aumento llamati-
vo en los Gltimos 3 meses, junto a la aparicion de pubarquia en el
altimo mes y aceleracion de la velocidad de crecimiento (5 cm en
los altimos 3 meses). La paciente no presentaba sintomas de hiper-
tension intracraneal. No existian antecedentes personales ni fami-
liares de interés.

El examen fisico mostraba los siguientes datos: peso: 19,7 kg
(p > 97; desviacion estandar [DE]: +2,5), talla 100,5 cm (p > 97;
DE: +2,5), indice de masa corporal 19,7 (p > 97; DE: +2,2) con geni-
tales femeninos externos normales, estadio puberal Tanner II (telar-
quia grado 2, pubarquia grado 2 y axilarquia grado b). El resto de
la exploracion no mostraba ninguna alteracion.

Con la sospecha de pubertad precoz se realiza radiografia de la
mano-muneca izquierda, que muestra una edad 6sea de 5 anos. Asi-
mismo, se realizd una ecografia pélvica en la que se evidencié un
atero de 35 mm con linea endometrial visible y ovarios sin quistes ni
tumores. Finalmente, la realizacion de un test de estimulacion con
hormona liberadora de hormona luteinizante (test LHRH) confirmé
el origen central de la pubertad: pico de LH de 50,9 mUI/ml y pico
de hormona foliculoestimulante (FSH) de 19,4 mUI/ml. Con el diag-
nostico de PPC y con el fin de descartar patologia organica cere-
bral, se solicitd una resonancia magnética (RM) craneal en la que se
visualizo un quiste de la glaindula pineal de 0,8 x 0,6 ¢cm (fig. 1), sin
evidenciar signos de hipertension intracraneal. El estudio de marca-
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