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Tras el seguimiento realizado comprobaron que, aunque la ten-
dencia de las hemorragias vaginales es a la repeticion, se trata
de una condicién benigna y autolimitada sin efecto sobre el de-
sarrollo puberal posterior ni efectos negativos sobre la fertilidad
y la talla final’3. La etiologia es desconocida, e incluso se consi-
dera la posibilidad de alteraciones de la respuesta periférica a
hormonas sexuales con incremento de la sensibilidad endome-
trial a estrogenos®® o una activacion transitoria del eje hipotala-
mo-hipofisario con aumento pulsitil durante el suefio de FSH y
LH, con pulsos de baja amplitud pero con patron puberal®”.
Por tanto, son multiples los aspectos que quedan por determinar
acerca de la menarquia prematura aislada. Lo mas importante
es realizar un seguimiento proximo de estas pacientes, vigilando
la aparicion de nuevos episodios y su correcto desarrollo pu-
beral, asi como la aparicion de otras patologias (sindrome de
McCune-Albright).
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Menarquia
extraordinariamente precoz
como signo inicial de

una pubertad precoz central
idiopatica en una nina

de 15 meses

Sr. Editor:

La pubertad es la época de la vida en la que se produce el de-
sarrollo sexuall. La pubertad precoz se define como la apari-
cion de caracteres sexuales secundarios a una edad inferior a
2,5 desviacion estandar (DE) sobre la media de la poblacion?. En
la actualidad, la Sociedad Espanola de Endocrinologia Pediatrica
establece como criterio de pubertad precoz la aparicion de de-
sarrollo mamario antes de los 8 afnos (o menarquia antes de los
9 afos) en las nifias y el aumento del volumen testicular > 4 ml
antes de los 9 anos en los nifos junto con otros criterios analiti-
co-radiologicos y evolutivos?.

Nina de 15 meses remitida a Consultas de Endocrinologia pedia-
trica por presentar hemorragia vaginal espontanea sin traumatismo
previo. No tenia otra sintomatologia.

Exploracion fisica: peso 11,5 kg (P55), talla 82 cm (Pgyg.o7), peri-
metro cefilico 50 cm (> Pyy). Se aprecia sangre fresca en genitales,
con hemorragia vaginal activa, y se observa edema y eritema del in-
troito vaginal. No hay erosiones locales. Telarquia en estadio 2-3 de
Tanner que los padres refieren desde el primer ano de vida (fig. 1.
El resto de la exploracion es normal.

Exploraciones complementarias: serie roja, bioquimica y coa-
gulacion sanguinea normal. Funcion tiroidea normal. Hormona
foliculoestimulante (FSH): 7,13 mUI/ml; hormona luteinizante (LH)
5,29 mUI/ml; estradiol: 15 pg/ml; ecografia abdominal y pélvica: tte-
ro de 3,5 x 2,7 x 2 cm. Engrosamiento del endometrio con linea en-
dometrial de 5 mm. Edad Osea: 2 afios y 6 meses.

Test de GnRH: FSH basal 4,7 mUI/ml; postestimulo: 18,6 mUI/ml;
LH basal 2 mUI/ml; postestimulo: 44 mUI/ml; estradiol 44 pg/ml;
postestimulo: 46 pg/ml.

Marcadores tumorales: antigeno carcinoembrionario (CEA), CA
19,9, alfafetoproteina y betagonadotropina coriénico humana (HCG)
negativos.

Resonancia magnética (RM) cerebral: sin hallazgos patologicos.
No se aprecia LOE en el hipotalamo.

Figura 1. Desarrollo
mamario en estadio 2-3
de Tanner.




Cartas al Editor

A los 30 dias de la primera hemorragia, presenta un nuevo san-
grado vaginal de caracteristicas similares al primero; 3 dias antes, se
habia realizado analitica en la que se aprecia FSH, 3,5 mUI/ml; LH,
2,83 mUI/ml; estradiol, 106 pg/ml, y ecografia abdominal de simi-
lares caracteristicas. Durante este corto periodo se aprecia
aumento del desarrollo mamario (estadio 3 de Tanner con didametro
mamario de 2,5 cm). Con la sospecha diagnostica de pubertad pre-
coz central idiopatica se inicia tratamiento con triptorelina en dosis
de 100 wg/kg/28 dias.

Tras 3 meses de tratamiento se aprecia disminucion del tamano
mamario. Se realiza ecografia en la que se aprecia un utero de ta-
mano y morfologia normales para la edad con ovario derecho de
0,5 x 0,4 cm e izquierdo de 0,6 x 0,4 cm. Se realiza analitica hormo-
nal, en la que se aprecia FSH, 2 mUI/ml, con LH 1,2 mUI/ml y es-
tradiol < 10 pg/ml y una edad 6sea de 3-3,5 anos (fig. 2).

La incidencia de pubertad precoz se calcula en 1/5.000-
1/10.000 sujetos con una relacion mujeres/varones de 20:1. Se di-
ferencian dos tipos, la central producida por una activacion pre-
matura del factor liberador de gonadotropinas (GnRH) y la
periférica, en la que existe una secrecion autonoma de esteroides
sexuales.

La pubertad precoz es una entidad predominantemente feme-
nina y de ella el 98% de los casos corresponde a una pubertad
precoz central. La activacion prematura del GnRH puede ser
producida por tumores u otros factores del sistema nervioso
central (SNC) o bien por factores no identificables, conocido en
este caso como pubertad precoz central idiopatica. La incidencia
de pubertad precoz central idiopética en las nifas varia segin
los autores, y es del 90% en un reciente estudio multicéntrico
italiano®. La frecuencia de la pubertad precoz central neurogé-
nica tiende a ser mayor en nifias menores de 4 afos, mientras
que aquellas que se inician entre los 7 y los 8 anos suelen ser de
etiologia idiopadtica. Sin embargo, no existe ningiin marcador
que discrimine al 100 % quién tiene una causa reconocible de
pubertad precoz central, y aunque es indispensable una buena
exploracion clinica y anamnesis, existe controversia en cuanto
a la realizacion de otras pruebas complementarias.

En nuestra paciente la extremadamente temprana edad de
aparicion (15 meses), asi como la forma de presentacion de for-
ma tan rapida, orientan en un primer momento hacia una pu-
bertad precoz periférica (tumor periférico o sindrome de McCu-
ne-Albright) o a la existencia de una lesion intracraneal. La cifras
basales y tras el estimulo de gonadotropinas descartan la forma
periférica y la normalidad en la RM cerebral nos orienta hacia la
pubertad precoz central idiopatica>.

La forma habitual de inicio del desarrollo de los caracteres
sexuales en las mujeres suele ser la telarquia seguida de la apa-
ricion de otros signos puberales (pubarquia, axilarquia) hasta
llegar a la menarquia. La aparicion de alguno de estos signos
de forma aislada no implica la puesta en marcha del complejo
mecanismo gonadal, y no suele ir acompafada de otros marca-
dores clinico-radiologicos como son la respuesta puberal en el
test de la hormona liberadora de la hormona luteinizante
(LHRH), las modificaciones ecograficas de los genitales internos
ni la aceleracion de la edad dsea que definen las verdaderas
pubertades precoces. En nuestro caso, aunque el motivo de con-
sulta fue la aparicion de la menarquia, los padres referfan la
existencia de una telarquia desde los primeros meses de vida
que habia sido valorada como telarquia del lactante por su pe-
diatra (entidad completamente benigna y no relacionada con la
pubertad precoz), pero que habia presentado una clara evolu-

Figura 2. Radiografia
de mano izquierda.
Edad osea correspon-
diente a 3-3,5 anos a
una edad de 22 meses.

cion en los meses anteriores a su consulta (hecho que si que
puede resultar patologico).

Asi, aunque se ha descrito la entidad de menarquia precoz
en pacientes de este grupo de edad, es caracteristico que en ésta
no estén presentes las modificaciones clinico-radioldgicas antes
descritas, lo que nos hace encaminar nuestro diagnodstico hacia
la pubertad precoz central, de momento idiopatica dada la au-
sencia de tumoracion craneal oculta, pero que nos hace perma-
necer en alerta y repetir proximamente la RM cerebral’.

La evolucion con el tratamiento ha sido la habitual en estas
pacientes. Se ha observado una disminucion en el tamano de las
mamas, junto con la frenacion de las gonadotropinas y la nor-
malizacion progresiva de la morfologia de los genitales internos,
tal como se describe en la literatura médica®. El adelanto de la
maduracion 6sea en estos primeros meses puede entenderse
por la accidn sobre las placa fisaria, anterior, teniendo que ir
enlenteciéndose a partir del sexto mes de tratamiento®1°,

En resumen, la aparicion de una pubertad precoz central en
edades tan tempranas obliga a descartar la existencia de una
afectacion del SNC. En caso de no objetivarse, se recomiendan
controles de RM seriados. El tratamiento es idéntico al de ninas
de mias edad, con agonistas de GnRH, adecudndose la dosis al
peso de la paciente.
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Espasmos del sollozo
ciandticos en el recién
nacido. Una presentacion
inusual

Sr. Editor:

Los espasmos del sollozo son cuadros recurrentes que se pre-
sentan ante situaciones que causan el llanto y éste esta precedi-
do de una espiracion alargada con una apnea asociada, ciano-
sis o palidez acompanante y, ocasionalmente, hipotonia o
pérdida de conocimiento. Estos episodios dramdaticos e invo-
luntarios ocurren en ninos sanos y son motivo muy frecuente de
consulta pediatrica. Su presentacion en el periodo neonatal in-
mediato es rara y ha sido escasamente descrita en la literatura
médica. Presentamos el caso de una recién nacida con espasmos
ciandticos que se iniciaron el primer dia de vida; tenia antece-
dentes familiares positivos para esta entidad.

Recién nacida a término de 41 semanas de edad gestacional y
peso adecuado (3.315 g) nacida tras cesarea por riesgo de pérdida
de bienestar fetal (registro cardiotocogrifico alterado y liquido am-
niodtico meconial). La gestacion habia transcurrido sin incidencias,
con serologias de infeccion connatal inmune para rubéola y negati-
vas para toxoplasma, sifilis, virus de inmunodeficiencia humana
(VIH) y virus de las hepatitis B y C (VHB y VHC). Las ecografias pre-
natales fueron normales y el cribado para Streptococcus agalactiae
en el tercer trimestre, negativo. Tras el nacimiento requiere reanima-
cidn con presion positiva intermitente durante 30 s con puntuacion
de Apgar al minuto y a los 5 min de 4 y 7, respectivamente. PH de
arteria y vena umbilical: 7,18-7,23. Ingresa en neonatologia para
observacion por depresion neonatal inmediata, y presenta buena
evolucion clinica inicial, con exploracion fisica normal y adecuada
tolerancia, por lo que es dada de alta a la maternidad. Reingresa a
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las 24 h de vida por presentar cuadros de congestion facial, ciano-
sis y apnea coincidiendo con el llanto. Durante su ingreso se objeti-
van varios episodios de espiracion alargada y apnea de unos se-
gundos de duracion, siempre al inicio del llanto, con cianosis
acompanante, sin presentar hipotonia ni movimientos anormales.
Tras estos episodios la nina presenta recuperacion espontanea. Los
cuadros no coinciden con las tomas ni existe dificultad respiratoria,
estridor ni sintomatologia sugerente de reflujo gastroesofagico. Dado
el cuadro clinico, se decide monitorizacion cardiorrespiratoria con
pulsioximetro, monitor de apnea y electrocardiografia continua. Se
realiza hemograma, bioquimica sanguinea, proteina C reactiva (PCR)
seriadas y gasometrias con resultados normales. La radiografia de
torax y las ecografias craneal, cardiaca y gastroesofdgica fueron,
asimismo, normales. A los 4 dias de vida el electroencefalograma in-
terictal mostré una actividad bioeléctrica normal, sin focos epilepti-
formes. Durante su ingreso no presentd pausas de apnea, desatura-
ciones ni alteraciones en el trazado electrocardiografico de base y
con el paso de los dias los episodios se fueron haciendo progresi-
vamente menos frecuentes, aunque persistian en el momento del
alta. Rehistoriados los familiares, el padre refiere tener antecedentes
de espasmos del sollozo ciandticos de inicio en el periodo neonatal
que persistieron durante la primera infancia. Dada la normalidad de
las pruebas complementarias, y con el diagnostico clinico de espas-
mos del sollozo ciandticos, se decide alta domiciliaria y seguimien-
to ambulatorio. En los siguientes controles la nina presenta una ex-
ploracion fisica normal, con adecuada ganancia ponderal y buen
desarrollo psicomotor; persisten los espasmos del sollozo aunque
cada vez de menor frecuencia e intensidad.

Los espasmos del sollozo son una entidad frecuente en la in-
fancia; algunos autores cifran en el 27% su prevalencia, y se es-
tima el 0,1-4,7 % de casos graves con hipotonia o pérdida de
conocimiento asociadal2. Se inician generalmente entre los 6 y
los 12 meses de edad, y solo el 15% empezarin antes del sexto
mes. Su presentacion neonatal es rara>>, y no se ha encontrado
en la literatura médica ningln caso de inicio en el primer dia. Su
evolucion es benigna, con tendencia a la desaparicion a los
3-4 anos de edad, siendo excepcionales por encima de los 6. La
asociacion familiar no es infrecuente. Aproximadamente, un
tercio de los nifios afectados tienen antecedentes familiares po-
sitivos, como observamos en nuestro caso, y se especula un pa-
tron de herencia autondmico dominante con penetrancia redu-
cida®.

La etiologia de esta entidad es poco conocida. Se cree que
alteraciones funcionales debido a inmadurez de las dreas invo-
lucradas en el control respiratorio o cardiaco podrian ser la cau-
sa de los espasmos’®. Otros autores han encontrado una rela-
cion entre la ferropenia y los espasmos, que mejoran tras la
administracion de hierro en los nifios con anemia ferropénica
demostrada®19. La terapia, sobre todo cuando los episodios se
manifiestan tan tempranamente, debe ir encaminada a calmar la
ansiedad paterna, explicandoles la benignidad del cuadro, su
cronologia temporal y la ausencia de alteraciones a largo plazo
en el desarrollo psicomotor del nifio. Medicamentos como el
piracetam también han sido utilizados, aunque no de forma ha-
bitual34,

Ante la rareza de su presentacion en el periodo neonatal, es
importante realizar un diagnostico diferencial con otras patolo-
gias mds prevalentes en esa edad (cardiopatias congénitas, obs-
trucciones de las vias aéreas, crisis convulsivas, etc.) dadas las
obvias implicaciones pronoésticas y de tratamiento. Estas altera-
ciones se descartaron en el estudio realizado a nuestra pacien-
te. La valoracion clinica de los episodios y los antecedentes fa-
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