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Pinero Lamas, R. y otros: Dist.ofia adiposo.genital {sindrome de Froechlich). Presemta.
cion de un caso.

Se presenta un nifio de 14 ano: de edad, que tiene las caracteristicas clinicas del sin
drome de Froechlich (distrofia adiposogenital). Se hace revision del mismo vy énfasis
en lo raro de la entidad y la fricuencia con que erréneamente se diagnostica este sin.
drome en nifos con obesidad exdgena,

La distrofia adiposo-gen tal (sindrome de Froechlich) es una enfermedad
adquirida, relacionada con ina afeccién del sistema hipotalamohipofisario,
que se caracteriza principa mente por insuficiencia gonadal y obesidad. La
enfermedad aparece con mayor frecuencia en los varones y se manifiesta
a la edad de 6 a 7 afos, se registra predominantemente entre los 10 y
13 anos. Fue descrita por Pykrants, en 1889 y por Foechlich, en 1901.'2
Es una afeccién rara, Wilkins,? en 20 afos de practica médica, encontré
sélo 2 pacientes, nosotros, en 10 anos de trabajo de la Endocrinologia
Infantil es el primer pacien e observado, no obstante lo raro de la afeccidn,
es frecuente que muchos inédicos diagnostiquen de manera errénea esta
afeccién en nifios varones ¢ on obesidad exégena, en los cuales, por exceso
de grasa suprapabica, sus genitales externos parecen hipodesarrollados.
El motivo de este trabajo €s precisar las caracteristicas del sindrome adi-
poso-genital, hacer énfasis :n que es una afeccién rara y senalar la frecuen-
cia con que se diagnostica erréneamente este sindrome en nifios con obe-
sidad exdgena.

Presentacidn del caso

Paciente M. P. S. histor a clinica No. 22307, color de la piel blanca, del
sexo masculino, de 14 afos: de edad, con antecedentes perinatales norma-
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les, en los antecedentes patologicos familiares se recoge un hermano vy
la madre con tratamiento psiquiatrico; en los antecedentes patolégicos per-
sonales se encontré varicela a los 4 y medio anos, hepatitis viral a los
7 anos y glomerulonefritis difusa aguda hipertensiva a los 5 y medio anos.

El desarrollo psicomotor se senala que fue 1ormal, actualmente realiza
estudios en una escuela especializada por retraso mental.

Historia de la enfermedad actual

Paciente con antecedentes de ser obeso desde lactante lo cual se ha
exagerado de manera notable desde la edad de 11 afios y ahora la mama
le nota “poco desarrolio sexual” y que "toma riwucha agua y orina mucho”
desde hace aproximadamente 2 afos. Presentz ademds, sueiio frecuente,
no refiere alteraciones visuales pero si cefalezs frontales frecuentes. Ha
tenido tratamiento para su obesidad pero no ia disminuido de peso, se
anade porque no realiza la dieta indicada.

Exzmen fizico

Facies adenoidea, mucosas normocoloreadis, marcha normal y tipo
brevilineo,

Peso 56 kg talla: 142 cm; percentil del pesc: 90; percentil de talla: dé-
cimo; brazada: 144 cm.

Aparato cardiovascular: latido de la punta n» visible ni palpable en to-
nos ritmicos y bien golpeados y ausencia de scplos.

Tension arterial: 130/80 y frecuencia cardiaca: 84/min.

Aparato respiratorio: normal y abdomen: no visceromegalia.

Examen endocrino: hipéfisis (peso y talla); iroides: no palpable; para-
tiroides: no signo de Chvostek; suprarrenales: vello pubiano, estadio 11
de Tanner; genitales externos: pene pequeiio de: 4 cm de longitud: testes:
estadio 11 de Tanner y escroto poco pigmenta lo.

Estudio complementario

Hemograma: normal; parcial de orina, normal, colesterol: 230 mg. In-
dice beta prebeta: 0.5; urea: 19 mg % vy creatinina: 1, 2 mg %.

Prueba de tolerancia a la glucosa: 80, 105, 92, 86 mg % glucosuria de
24 horas negativa; rayos X de craneo y silla turc1: normal; rayos X de edad
osea de 11 anos; telecardiograma normal; electrocardiograma normal y
electroencefalograma: anormal, lento generalizalo.

Fondo de ojo: ojo derecho, papila hiperémica con bordes algo borrosos,
tortuosidad vascular marcada, no hemorragias ri exudados; ojo izquierdo:
papila de bordes borrosos, mas que en el ojo de-echo, y tortuosidad vascu-
lar. No hemorragias ni exudados.

Test de pitresin: se comprobé una poliuria de baja densidad (1.000 a
1,002), la cual respondio al pitresin (diabetes nsipida pitresin sensible).
Tomografia axial computarizada normal. La croratina en mucosa oral fue
negativa.

it R.C.P.
238 MARZO-ABRIL, 1935



1. Paciente que muestra facies ade-
noldea y adipomastia.

-

Figura 2. El desarrollo genital e encuentra afectado; el pene es pequeiio y existe poca
pigmentacidn del eserato.



Figura 3. (dbserve el genu valgum posi.
Hemente por el exceso de peso
cel pociente.

COMENTARIOS

La distrofia adiposo-genital (sindrome de Froechlich) es una enferme-
dad adquirida, relacionada con una afeccién del sistema hipotalamohipofi-
sario que se caracteriza principalmente por insuficiencia gonadal y obe-
sidad. Fue descrita por Pykrants, en 1889 y por Froechlich, en 1901.'% El
caso clasico descrito por este ultimo era el de un muchacho de 14 afos,
sexualmente infantil, moderadamente obeso, con distribucién de la grasa
corporalfeminoide y algo bajo de estatura, tenia diabetes insipida y signos
de tumor en regién hipotalamica, al inicio Froeclich pensd que los sinto-
mas se debian a una destruccién de la glandula hipofisaria, posteriormente
admitié que la obesidad y otros signos no se lebian del todo al déficit
de hormonas hipofisarias, de hecho el infantilisro sexual es por un déficit
de gonadotropinas hipofisarias inducido por un frastorno hipotaldmico. Es
conocido que el hipotalamo influye en el control de la funcién hipofisaria,
la vasopresina (hormona antidiurética) y la oxitacina se producen en los
nicleos supradpticos y paraventriculares y son transportadas hacia el 16-
bulo posterior de la hipdfisis donde son almacen:das: también es conocida
la regulacién hipotalamica de la hipéfisis anteiior a través del sistema
portahipofisario, mediante los factores liberadores de hormonas hipofisa-
rias, como resultado de la afeccién del hipotélaino en este sindrome, dis-
minuiria la accién del factor liberador de gonadot ‘opinas hipofisarias y esto
conduciria a una disminucién de la produccién de: FSH y LH hipofisarias vy,
por lo tanto, se producira un hipogonadismo. En la patogenia podemos invo-
car también que la alteracion de la regién de les niicleos ventromediales
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del hipotalamo conduciria al aumento del apetito v el desarrollo de la obe-
sidad, otras manifestaciones de disfuncién hipotalamica no estrictamente
endocrinas, como los trastornos del suefio, de la conducta y la hiperter-
mia han sido producidos en animales de experimentacién y cada uno de
ellos se han localizado parcialmente.*

Los pacientes con distrofia adiposo genital se quejan frecuentemente
de cansancio, somnolencia, la piel es frecuentemete palida seca, cara
redonda, existe con frecuencia genu valgum, posiblemente por el exceso
de peso, en los varones la grasa se deposita del tipo femenino, hay ausen-
cia del vello de la cara en los mayores, siendo frecuente el retraso del
crecimiento. (A veces alta talla por el hipogonadismo hipogonadotrépico.)
El escroto, pene y testes son pequefios y las caractaristicas sexuales se-
cundarias ausentes. En la nifia, hay amenorrea, el Gtero y el ovario estén
poco desarrollados.

La distrofia adiposogenital puede desarrollarse como consecuencia de
una infeccion intrauterina (toxoplasmosis), traumatismos durante el parto,
infecciones agudas (escarlatina, tifus y procesos viricos) vy créonicas (tu-
berculosis, sifilis) y lesiones traumaticas del encéfals en la primera infan-
cia, otra causa puede ser; tumoral (craneofaringiomas y adenomas cromag-
fobos) hidrocefalia del 11l ventriculo, trombosis vy hemorragias, muchas ve-
ces no se logra establecer la causa de la enfermedad.!57

Sardinas,® en nuestro medio informé un nifio con sindrome hipotalami-
co postraumatico, el cual presentaba trastornos de a temperatura corpo-
ral, hiperfagia, obesidad, hipersomnia, signos de insuficiencia suprarrenal
e hipotiroidismo, no se sefala en este nifio la presencia de hipogonadis-
mo. En nuestro paciente comprobamos las caracteristicas clinicas clasicas
descritas por Froechlich; en relacién con el diagnéstico etioldgico, a pesar
de que tenia una diabetes insipida pitresin sensible, un fondo de ojo con
borramiento de la papila, la tomografia axial computarizada fue normal. En
estos momentos, es sometido a observaciéon médica perigdica con trata-
miento dietético e inyecciones de pitresin oleoso.
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SUMMARY

Fifero Lamas, R. et al. Adiposogenital dystrophy (Fréhlich's syedrome). Presentation of
a4 Case.

The case of a 14 year old child with clinical characteristics of Frablich’s syndrome [adi-
posogenital dystrophy) is presented. The case iz reviewed and rarity of this entity and
frequency of erroneous diagnosis of this syndrome in children with exogenous ohesity is
emphasized.
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RESUME

Pinero Lamas, R. et al. Dystrophie adiposo-génitale (syndrome de Froechlich). A propos
d'un cas. :

Il s'agit d’'un enfant dgé de 14 ans ayant les caractéristiques cliniques du syndrome de
Froechlich [dystrophie adiposo-génitale). Les auteurs font une revue de celui-ci et mettort
I'accent sur la rareté de l'estité, ainsi que sur la fréquence avec laquelle on diagnostiqu.e
erronément ce syndrome chezr des enfants atteints d'une obésité exogéne.
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