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I~S"TUIO DE E ~OOCI\lNOl.OGIA V E~f{fIMEOAO(S MElAIIOIlCAS 

Síndrome de Cushing e n e l niño 
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~I .indromc de C".~ing es poco Ire· 
c!Jente On el nino.' En estudio realiJa· 
do ~r Wllkln$' entre 73000 enfermo$ 
¡>edi"deos s610 erocMtr6 S euo,; Islo,l 
y HUlhe,' en un periodo de 5 ,ftOI lo 
holl.ron en , pacientes. 

Se h ... r..I.do que e l IUmo, .d,e",,' 
es l. eau •• mIIs " ee ..... te del .'nd,,,,,,e 
en los p.elent .. pedij tricoa .• n e_eial 
en lo. menO,es de ,0 . i\oa.' .• El diag. 
IIO»li<:o precoz de eSla en fermed.d ,e· 

E ..... ,.II". do I 9'0<10 .... eoo'o<:,I"'01I0. '""""'Ó do fndocrlooologO. r h !e'",,_ ...... 
'>Oó!;coo (IEE M). 

___ do _, .. dol ... .,""'0 s.­
"'" .,. C, .... i .. -.. do lo ......... 

~iste gran importancia. por permi tir su 
tratamientO adecuado, antes Que las al . 
terac ion .. ho,mon.les hayan prOdUCid" 
daños I,...,p."bles . 

El ob)1ltlvo de """,stro tr.b.Jo e. PIe· 
un,.. lo. '''ullldos del estudio de u., 
grupo de nll\,)I m",-" de 15 .110, con 
silld."",,, ... eushlng . 

...... ' EA' ... ' y .... rooo 
Se estudl,ron 8 pacientes con oiod,o· 

me de Cu.hlng. en el pe,iodo compren. 
dldo en t'e '966 y 1976. 

El di' gnóltlco .. bu6 en el eu.d,o 
clínico. el resultado de los edmenes 
complemont •• lo. y e l e.lUdio "".tomo· 
pato lógico los edonene. re'''lados fue' 



rQft : hemoo;¡,.ma. ",1 ~ ,osed¡menrl>Clón. 
\llleemi •. \lIO(:osu,i • . prueba de rol",an· 
ei •• l. \llucos. oral ¡PTO).' c.lcemia, 
c.lclu';a. foslo'''mia. IO$ra!U, I~. coleste · 
rol e ionOgrama. Se re. llzÓ Rx de rórax. 
edad ósea. cráneo. alll. turca. columna 
v.rtebral , abdomon .Imp l ~. plelOgrama 
descendente. retrooeUnlOP8,iloneo y ar· 
t"io'Jr.'i • . Adem'. se les p.'.cllcÓ elec· 
I,oclldiogram. y ~ric.rnpirnetr i •. 

El esrudio hormonal consi.t i6 en (le. 

1I_¡"""ion ele 17 -c"to.IIO'OIeIe. ...¡"". 
roo. tOI. t ... 111 K'$): 17 hidroxiesleroi­
de. urina. ios ! n ~. del'lld,oepiand",s­
ICrOo\jl IOHAI '· y p,uebU de melOpirona, 
cllhnulación con AC1H e Inhibición con 
dexametuon •. " En el prime. pac iente 
u lud iado se dete,mlnO 17 Ut .. roides ce· 
tog'nl",," _" 

fl(SlIlI"OO8 

El color de l. piel 1 ... meslóza en 3 
c._. blanco en 3 y ""9r" en 2. Cmeo 
~c;"nle. ~ened.., .1 ,,,.0 mHoCuli· 
no y ¡,,,, al lem"nino. En la mayoría la 
pr" .. nl"""'" da l. ,nlid.d lua ent'" 10 
y 14 años y el m.b ¡Ovan lo hizo a los S 
.~o •. l odos los p.cl"nt'" tení. n baja 
r.lla y 6 de ellos Ii ge,o relraso de la 
maduración óna (cuadro 11, 

El motivo de con.uU. m'$ frecuente 
r ... la obesidad. sol. ° leorn¡»/llda de 

utenla. hipertensión arteri.1. a. , r.lgi., 
O detenc;On del crecimiento: un ¡'I.o(:ien· 
te ~QnfUltó por amenor'", e hlr'u li."", 
(cuadro 11). 

En to<lo$ los pacientes ae enco ntr,) 
otut.idad IUclot,oncular. 8m,l\liu y u· 
t,iU ~,pú, iel5, la hipen ensión .ne· 
'i.l . el KM y la diabetu mellilUS fue· 
ron r..llugo. r.""uen' ''''_ U m¡"d de 
los Cel-O. p,eun",on Iragilid.cl ~I • •. 
• ublc\Mlde: lacial . u'en;. y .1\lÚtI lipo 
de I.UIOrno ~iqui"r;co. El hI. l-\t1lamo 
lue con.llme en el se.o femenino. 
Olr .. m..,1Iestaclone. $<1 em:onu.,,,,, 
en ell-O •• 1.ladol (cuad,o 1111 . 

El h,m.tóc.ito estab<t elevado .n un 
¡'I.~la nla y 1, hemoglobina en otro. mlan· 
rra. que 101 laucocllos '0181a. ulIb.n 
aumenladoto an mAs de 15 000 mm' en 
Ires . la eritr~adimen ''''';ón eS1I1I-I .ee. 
lerada $610 en el pacienle con e .. cino. 
m •. Se dem~lr6 diabelea mlll ltus quío 
mica en 6 nll'lo. e hlpen:o,"t"",I....,i, 
e" l . lo. .... tudios de ca!CIO. lós lo,o e 
ionogram. f<n,on normales en lodos, Se 
~omprobó electrocard iogr.fic.ment. e l 
sindrome de Wol/·Parkinson .White en un 
paele nle . la perlcamplmetrl. fua no,mal 
en 101 5 • 101 eu.les se rea lir6 (eu.d,o 
IV) , 

Lu • .cIiogra lin de l I6rU . cr'''e<> y 
silla tu,e. lue.on norma!u. eon .xcep. 
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CUADRO n 
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CUAORO 111 

CAllAel{RI$IICAS Cl.INICAS Dll S'NOAOME 
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ción de un paciente Que presen'ó osteo­
p<)rO$is de 18 sl1l8 tu,c._ Se comprobó 
o.teopo,o.11 de 1, <1Olumna verteb.al en 
1 ~c;enles. dos de ellos p,esentaban 
"l"~at~mienIO 6e los cue'POS "",,'eb,,· 
les En la ,lI(Ii09,alía símple ele olido-

'" ...... , ...... _-.... 

CUADRO IV 

fllAM(NES COMPLt:M:t:NTAlltOS EN EL 
$INOIIOM( DE COSM' NG (N El Nt/110 _. -~ -""""0«110 , '? 
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men l. Ilall, ..... , .Ig""s da aumen,o de 
volumen 6e las supr.«en.les en un pa. 
el.,.".: ..., .1 CII.O con ca",l""",. se ob· 
servó una 'm.gen 10specllosa de t\lmor 
q\le ocup,b, el hipocOndrio y fl.nco I~· 
Q\lle,do. El pletOOrlma descendente. el 
re"oneumope,l1oneo y la artetlogr, ft, 
demo.".,on ••• umento de vol\lmen 'u· 
pr,,,,n,' en \In caso cada uno_ Ot,o p'. 
cl.n.. lenl. 1I11 .. i8 \lreler,,' "",eche 
(cuadro VI . 

El el ,ud io tJ.I,.,1 de los 17 0 1-1 Y 17 K'S 
urlo.,iol mOllró v.lores elevados en 6 
y 4 p.CI.., .. s con hlpe.plosl. lup,arre",t 
.e.pec,i~_flIe : en el caso del carel· 
:"oQtna se hallo,Dn v.lores muchos .... , 
,lIos Que.n tu hlperplnlas . En la prue· 
ba de " " mul.clón con ACTH se COmo 
probó ' .. puesta ad,enal exagerada en 
3 paciente •. nellatlva en 2. V no,mal en 1. 
Al r .. ll ~ar IR prueb. de inhibieJón con 
do~.metuon. en 6 C8~OS de hlperpl,. 
.i •. hel'amos que con dosis baju s610 
se inhibió, y COn dosl~ altu se Inhlble. 
rOn 4. S. h~116 ,espues!a normal. ,. 
prueba do malopl,on. en • de 6 pacien· 
te, con hlpe,p lu¡a. 

L. hlpetpl.$la slIjIrarrenal bllate,~ 1 s. 
demoal..o mlc<ou:6plcamenle en 1 p". 
,¡enIU. 2 de .Has eren tipo ade"""". 
tolO: en un CIlIO l e _' .... 01>6 e l origen 
u.HTIO<.1 .... ligno. 

." 



CUAOP.O V 

SlNOIlOM( Of CUSHING EN EL Nlf<O: I<AllJ,ZGOS 1lA0000RAFICOS 
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~ realizó adre"ale.:IO)mia bilate ral en 
5 paclente$. aeoclada cO)n ItradlaelÓll hi· 
poliUria en 2 de e lloa. en uno so prac­
ticó adrenal eetomía unlltlf •• 1 derecha . 
En e l pac iente del e. rel nom • • e praeli. 
eó e><PIoroeiÓll QUI.ú.glc . y fue Imposi. 
ble l. exll rpaclÓll del tumor. po.- lo que 
$e Indicó trataml .. fl10 con entlconisóli ' 
o;<» fo.p-OODI. Uno de loe nirto. f. lle­
ció d .... n' .. "' ltetO) quirúrgico po.- ... ac­
clden , .. _.t"leo (cuadrO) YII . 

COMEm"~IO$ 

El . Indrome de CUl hlng . , una enle r· 
med.d po<Xl Irecuente en gene •• I. pero 
en . 1 nlfto lo es aún mucho m~s. Aun· 
qu e _de presenta" • • cualquie . edad 
es m!! cornÓ01 de spu's de los 7 alios .'·"" 
k> que lue confirmado en estl se"; ... 

En _ 1\'0 medio. Arce. l ic ... PMlrón 
Y Hung" encontraron ."tdomlnlO del 
.. ~o fem .. nino'·' y no hllI • • on d ile.en. 
e ln r3cla lu . Ot.os au tores h.n lei'iala· 
do lII"e ooml nlo del ano femenino y de 
la raza blanca."·" En este es tud io ambos 
sexos estaban afec tadoa po. Igu al y no 
hobre d ilerencin en relac ión con e l eo­
lo. de ,. p'el. 

H~¡ .. g<JO , .. 
• 

I ~." •• od. • 
• , 0.,_,. • 

100'_" 
l """",_ ... C.Y. • 
lSItt>ot ,- _ . 

_ AA' • 
S~. 'umo, .bd. O 

U,' .. I. ,."obrol O. 

, SI;irIot H"e , 
, s.- HA.II • 

b" ede. meda<! p.esente en e l ni l'>o 
un cuad.o semejante al d .. 1 Idulto. 8UO:' 
Que hay plgunos aspectC>' que mereCe n 
destaca .. ,. La baja talla. observada en 
lodos n ..cS\ IOS pac ientes . 51 ha a t.ibui . 
do 1I e fectc> catabó!'co y anll:>nebólico 
de l cortllOl. 'f ti ,. SlJlII"eslón de la se· 
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crcc: ión del lactor liber.oor de hormona 
do: crecimiento. En edultos Que rec iben 
tratllmiento con .. t.,oides se ha demos· 
\n.do u t. hecho desptJés de la hipogl¡' 
~mi •. "·' · Sin emb .. \IO. Mouis y 001.· 
bo:Hoodor .... no han conU,medo este ha­
lIa11lO en nlllo. QU. roo::iben t,et&miento 
con ut"old ... 

Se h. lugeddo QUe la hipertensión e,· 
te, ial sis tólica. comp,obad. en l. casi 
lot alidad de nuestros pacientes. puede 
Se r indUCida por a l .um.ntO de la 5ecre· 
Ción de glucocortlcoldes. Que condlclo· 
'1<1 " 10 ,. alte,lclón de la respueSta vas· 
cul.r a los agentes presores. '" 

Observ.mos que el aumento rápido de 
peso. y la obuldld. que luele adoptar 
.... distribución IlIclotroncula •• es el 
mot ivo de eonsulll m'. ' recuente .'" En 
los nilloa la obe.idld puede ,..,.r masiva 
y ge"",.llzld ••• 'ecllndo por igual 1 •• 
extremld.de •. el IfOI\eO y t. cara ...... Es 
trecuente qu. en ntllo. mayores se aso­
cie .. teni •. hl'sut l.mo .• """"""ea y .,. 
"algias."·" como ocurrió .n algunos de 
"uutros p.clente •. 

L. secreción exculv. de eortisol cnu · 
.a. ad.m~ •.• r"algl •. eudas pu.púrieas. 
diabe teS qulmlcl y fragilidad capilar." 
que fue ron signos pres.nt.s en más de 
la mllad da nuUlrOI paclemes. También 
¡lUcde expliCar l. rublcur1<l<!z lac lal. l. 
uteni. y lo. trutornotl I>3lqulCOS obser· 
v.dos ...... 

El hi.sutismo . • cné .• m"norrea . hiper. 
trot;a del clitOlI. ~ sumento del vello 
(:orPOl,1 .a deben al aumento de l. se· 
crecl6n de end<óoeftOS.'·~ .. , .. ,· Estas ma· 
nlfestaclonu son mh fr.e'-""' IU si la 
eaun del sin.drome es tumora l." ·"· oomo 
se obs.niÓ an unO de nuestros pa­
dc ntos . 

En un caso de hiperplasla suprarrenal. 
encontramos aumonto de la pigmenta­
ción cutanoa. $0 ha sugerido Que en pa· 
cientos COn .11. signo la causa del sIn· 
drome es hlpotálamo·hipo/in ria. COn au· 
meli tO de 101 nlvalu plasm~ticO$ de 
ACT H . 

la ()$teopor(l$l, y el aplastamiento 
ye"e",.I, . 1 .e ~ ... do de l. maduración 
ÓSea ~ l. ;'t i.,i, ,en.1. pod. lan c llplic3r. 
'C' 
"r"" .... o<c .. _ '''' 

se por.1 eumento de .a movilización del 
eetclo 0..0 por la acción Cilt.b6I lc. de 
101 g.uCOCOt lleolde ...... • Este trutorno 
del e.lelo no suel • • Iter •• I.s determl. 
naciones de CilIcio y lósforo utilizados 
habltu.lmente. como se COfllirmó en 10' 
dos nUOllro. casos. 

En ninguno de nuestros paclentu .. 
h,lI.ron signo. oftalmológicos o rad io­
"r'"co. de tumor hipoliearlo . Obse rva. 
mos QU' l. "dlogra/la simpla dal abdo· 
meno . 1 pl.tog rlma descendent •. e l re. 
,roneumoperltoneo y la artariografi •. son 
estudios útl l.1 an algunos CUOI. en as· 
pecl,l si el lactor causal es tumor,l. 

Los valoru da 17 K'S y 17 OH en .1 
nlllo __ ma l son Njos ... • la hipe. función 
corlieosdr.nal Irae como re. ultado .1 
.umento da Is I>Icreclón de 11 K'S y 
11 OH: este aumento es mucho me)'O< 
en los pecienle. con carcinom. adre. 
nel' '.' .... como lo observado en 1. ""'. 
yorl. de nuestros casos . En la pacienle 
con c.rclnoma 1. ,"creclón de t1 I('S y 
17 OH Se halló muy aumentada (63.Bmgl 
24 horas .espectlvamente ). L. determl. 
nación d, OHA tiene valor dl agn6Sllco 
pU81 sa hall. n vslore. al.vados en a l 
srndrom. de Cushlng de caus. tumo,.1. 
como te comprobó en nuestra paciente . 

Por lo gene.al en el sindrome de Cu. 
shlng debido .. hlpe.plaslll suprarrenal. 
111 lIdmlnl. lteclón de AClH estlmul, •• 
eS l eroidog~nesls Id.e",,1. no oblllanta. 
en a lguno. casos d" la varl"dad lOdeno­
m. lo .. no " comprueba esta astlmul •. 
laclón y se obsarvan c.racteristlCilS s i. 
m ll •• e. , lo, c.sos con tumo.es ...... • 

l •• pruebas de inhibición COfl du •. 
ma".ona S baJIS y altas dosis tiene in. 
le.', p.rtlcula r. Les bajas do,j. dilo, 
Mnel.n lo. pacientos COfl hiperpJnja 
.drenel de los ,uJelOS normeles. las do. 
SIS ,ItU 80n " .. das para dile.encl,r '3 
en fe rmedad de Cushlng del slndrome de 
Cushlng per lu mor adren,l autónomo 
qua no de~ende de la secrecl6n de ACr. .. 
y dcxamotnon •. fue similar. lo descrl. 
10 en l. IIterlllur • . 

l. prueba COn metOPirona dele,ml ... 
.1 IlUmento de l. excroo::lón da 17 OH en 
lo. ~clenle. con hiperp'''i. supr~ .. e­
n.l. lo que .e obaervó en • de n"e.t,os 

'" 



p.c¡en~e.: en los casos con l'Iiperplasia 
adenomatos. no encon tr_. respuesta. 
lo QUe ha s ido ~scrlto por otros .IIto­
rI'.-

OQsd.., el punto dott vl' la hístieo se 
nan descrito 4 cuadro. adren&les en el 
lIíndrome de Cushln\l: nlperplni •. ad..,· 
nom •• carcinoma y más reclenle-menle 
la hlperplasia edren.1 .eudoadenomalo, 
".~, ....... P,!ldv y 01.0 ...... • planlean 
QUe en ",lladame o n lo'to P""lueflo es caS i 
,Iempre tumor,1 ..... 110" • . Is/CHI y Hu­
Iher' ,elialan que en lo. ni/\os mayo. 
ru .e encuentra. sobre tO<lo. hlperpla­
,la difusa o adenoma tosa. y que en los 
n lllol mis peque~ol se equili bran ade· 
nomas y ca,cinom" . En nues tra expe· 
rl enel. la frecuene ia dll luMOr"" ,"pra­
rrenales fue baja: p.r,domlnó 1, hiper. 
plnl. limpie seguida de la forma ade· 
no ..... losa: ello podria d-oberH a l . ",dad 
de '* m¡¡yOria ~ nuUtrOS p&Cientes_ 

El ~fatam;ento del Slnd.ome de Cush­
Ing requiere le exllrp&Clón qulnir\lica del 
I\IITIO' o adrenalectoml. blleter.1 total 
si se 1.&la de hlpe.plule: en e$ ~e últ i· 

SIIMMARV 

mo Ca.O l'I.y quienes recomiendan a50-
ciar radlote r&pi!l I'Iipotisarla." En 2 de 
nues tro. 6 pacientes adren,l"'ctQmlze· 
dos Se aplicó radioterapia Uterns I'llpo. 
liurl •. por p resentar evolutivamente hi· 
perpl\lmonlación cutánea. que se a lribu · 
YÓ' hlpe 'sccreCión de ACTH. aUrlQue sin 
tumor demos'rable. " ·,. L. hlperplgm"'n­
tación mejoró desp,*s de elle tr. ta· 
miento. En los casos con carc inoma le 
puede &dmin;s" .... trataml.ntO con . nti· 
corll .. Óllcos (o.p-OOO). para me}o< • • lu 
mini/e. lICio ...... del ,..~o de cor . i$Ol. 
como se hizo en nuealr, ¡>&Clente. 

En cu.nto .1 pronóst ico de Uto. pa· 
c ien loa a.isten diver\lenclu en l. ,ite · 
rat\lr8 . R,p,po" y colab')r/xloru " Inlor­
man mortalidad .... eralori. Inmadle •• de 
53"10 so casos de lumores corHcales: 
si" emba rgo. U baja en lo .. ~¡enlU 
con hlperv!asl •. Otros .utores" 1Ia" le­
"'do re$ ... !lado$ $8tlslaclorl~ In~luw en 
:.Ct .... te •. 

Con.ider ..... os que deba Insls'í"e en 
el diagnóstico p.recoz pe" eyitar que los 
tra . tornos hormonales y la I'>Jpertensión 
a rterial produzcan dal'los I".parables . 
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