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RESUMEN

Introduccidn: La acromegalia es un sindrome clinico, crénico y progresivo, producido por
la secrecion excesiva de hormona de crecimiento, que se inicia después del cierre de los
cartilagos, y causa limitaciones fisicas y psicoldgicas en los pacientes, lo que resulta en

una disminucion de la esperanza y calidad de vida.
Objetivo: Presentar un caso inusual de acromegalia en la edad pediatrica.

Presentacion de caso: Paciente femenina de 16 afios de edad, con antecedentes de
hipotiroidismo y diabetes mellitus, y crecimiento exagerado de las dimensiones de las
manos y los pies. Se realizaron estudios imagenolégicos, donde se visualizé imagen

hiperdensa y ocupativa de toda la regioén selar y el seno esfenoidal.
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Conclusiones: La acromegalia, aunque resulta infrecuente, conlleva a una elevada
mortalidad. El tratamiento quirdrgico es de eleccion.
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ABSTRACT

Introduction: Acromegaly is a chronic, progressive clinical syndrome caused by excessive
secretion of growth hormone, which begins after the closure of the epiphyseal plates. It
leads to physical and psychological limitations in patients, resulting in reduced life
expectancy and quality of life.

Objective: To present an unusual case of acromegaly in the pediatric age group.

Case presentation: A 16-year-old female patient with a history of hypothyroidism and
diabetes mellitus, and exaggerated growth in the size of her hands and feet. Imaging
studies were performed, revealing a hyperdense, space-occupying image involving the
entire sellar region and the sphenoid sinus.

Conclusions: Acromegaly, although uncommon, leads to high mortality. Surgical

treatment is the preferred option.

Keywords: acromegaly; growth hormone; pediatrics.

Recibido: 28/07/2025

Aceptado: 09/12/2025

@) o-re |

Esta obra estd bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




eCciMED

‘.i EDETORIAL CIEMCIAS MEDECAS

Introduccion

La acromegalia es una enfermedad causada por la produccién excesiva de hormona de
crecimiento (GH), en la inmensa mayoria de los casos por un tumor hipofisario productor
de GH solo o en combinacidon con otras hormonas hipofisarias, sobre todo la prolactina
(PL). Por lo general, son macroadenomas y constituyen entre el 25 y el 30 % de los
tumores hipofisarios. Se define como una enfermedad crénica, multisistémica, de baja

incidencia (3 a 5 casos por millén de habitantes).

Aunque el conocimiento de la enfermedad es muy antigua, sobre todo la variedad
gigantismo, fue Pierre Marieen en 1886 quien acufié el término acromegalia.(” La
mortalidad de este proceso se debe tanto por la hipersecrecion de hormona del
crecimiento como por el efecto masa del tumor que. Aunque es un tumor benigno de la
hipdfisis, se localiza justo debajo del cerebro, controla la produccion y liberacion de

hormonas diferentes, e incluye a la hormona del crecimiento.®

Los objetivos del tratamiento son erradicar el tumor, para prevenir o revertir si existen los
trastornos compresivos locales, y normalizar la secrecién de GH, para controlar asi la
sintomatologia clinica y los trastornos metabdlicos asociados. El tratamiento quiruargico
se considera el de eleccion.® La cirugia transesfenoidal es la mdas usada en
macroadenomas. En cuanto al tratamiento farmacoldgico, los agonistas
dopaminérgicos, los analogos de la somastostatina y los antagonistas del receptor de la

hormona del crecimiento son los mas utilizados en la actualidad.®

El objetivo de este trabajo fue presentar un caso inusual de acromegalia en la edad

pediatrica.

Presentacion de caso

Adolescente femenina de 16 afos de edad, procedente de la provincia de La Habana, con
antecedentes de parto eutdcico institucional, con peso y talla normal al momento del
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nacimiento. Como antecedentes patologicos personales se encontré hipotiroidismo
subclinico, diagnosticado un afio antes y tratado con levotiroxina sédica (2 tabletas
semanales), y diabetes mellitus de reciente comienzo, de dificil control y tratada con
insulina simple (18 Ul en desayuno, 22 Ul en almuerzo y comida, e insulina NPH 18 Ul a
las 10:00 p.m.). Acudié a consulta por el mal control de la enfermedad, por preocupacion
de su madre que noté un aumento exagerado en los ultimos afos de las dimensiones de
las manos y los pies, con cambios de talla de zapatos en mas de tres ocasiones al afio y
amenorrea de hacia cuatro afos.

Datos positivos al interrogatorio: astenia y amenorrea desde los 12 ainos.

Datos positivos al examen fisico:

— Acantosis nigricans en la parte posterior del cuello y en las axilas
— Talla: 167 cm

— Peso: 89 kg

— Indice de masa corporal: 31,6

— Gran aumento de tamafio de manos y pies (fig. 1), prognatismo y puente nasal
ensanchado

— Tiroides palpable de superficie irregular a predominio de Iébulo derecho: tiroides
grado 2

— Hidradenitis en regién axilar anterior izquierda

— Mamas: estadio 4 de Tanner

— Frecuencia cardiaca: 85 latidos por minuto

— Tensién arterial: 100/ 60 mm Hg

— Adrenales: estadio 4 de Tanner

— Presencia de manchas blanquecinas en esmalte dental

— Presencia de alteraciones visuales: miopia y estrabismo alternante a la oclusion
del ojo
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Fig. 1 - Aumento de volumen de la mano de la paciente. A) Mano derecha de la paciente con

acromegalia. B) Mano derecha de la madre de la paciente.

Resultados de exdmenes complementarios. Valor de referencia (VR):

— Hematocrito: 0,35

— Leucocitos: 7,3 x 109

— Colesterol: 6,1 mmol/I. VR (2,9-5,2)
— Triglicéridos: 5,23 mmol/I. VR (0,46-1,88)
— TSH: 0,85 mUIl/ml. VR (0,27-4,20)

— T4:118,2 nmol/I. VR (66-181)

~ T3:6,18 pmol/I. VR (3,10-6,80)

— GH basal: 32,92 pg/nl

— GH en ayunas: 36 ng/ml

— GH pospandrial 2 horas: 25,87 ng/mi
— Glucemia en ayuna: 8,8 mmol/I

— Acido drico: 343 pmol/L

- TGP: 33 U/I
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- GGT: 13 U/I

— FAL: 277 U/I

— LDH: 127 U/I

— Creatinina: 67 pmol/I

— Prolactina: 626 mUl/I. VR (105-700)
— FSH: 2,01 mUl/ml. VR (1-8)

— LH:7,97 mUI/ml. VR (1-18)

Estudios ecograficos:

— Ecografia abdominal:

e Ligera hepatomegalia difusa, con aumento moderado de la ecogenicidad
hepatica de forma homogénea

e Rifiones normales
e Vejiga normal

e Utero que mide 49 mm x 17 mm x 19 mm, ovario derecho 59 x 21mm, ovario
izquierdo 51 x 28 mm y numerosos foliculos pequenos con aspecto de
poliquistosis ovarica; el mayor de 10 mm

— Ecografia de tiroides:

e Lébulo derecho que mide 5 mm x 38 x 17, 4 mm con numerosas imagenes
solidoquisticas; la mayor de 14 x 6 mm

e Lobulo izquierdo 43 mm x 27,7 x 17 mm, con numerosas imagenes
solidoquisticas de 11 mm, con area de microcalcificaciones

e |stmode4 mm
e Resto de las ecoestructuras del cuello normales
— Ecocardiograma que informa:

e Arco aértico permeable
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e Flujo pulsatil en aorta abdominal
e FEVI=68 %. Fae 38 %

e Curvade FP tipo |

e Flujograma mitral normal

e Tabiques integros

e No derrame pericardico

o No vegetaciones

e Contractilidad global conservada

e Estructuras intracardiacas sin alteraciones

Resultados de otros estudios imagenoldgicos:

Radiografia de craneo vy silla turca: hiperplasia del seno frontal, senos maxilares
normales, arcadas dentarias superior e inferior con prognatismo, aumento del
prognatismo de la region mandibular con respecto a su edad y sexo. En vista
lateral: engrosamiento de la tabla interna y externa del craneo con ligero
ensanchamiento diploico, silla turca aumentada en su diametro vertical de 15 mm
de didmetro, y diametro anteroposterior 16,5 mm de ancho. En regién parietal alta,
cerca de la tabla interna, area con aspecto de calcificaciones.

Survey 6seo: columna dorso lumbar con acentuacién de la cifosis y discretos
cambios en la arquitectura de los cuerpos vertebrales D8, D9, D10 y D11. Defecto
de cierre posterior de 5, resto de huesos de aspecto normal.

Radiografia de edad ésea: Coincide con edad cronoldgica

Tomografia axial computarizada (TAC) de craneo: se visualiza imagen hiperdensa,
ocupativa de espacio, con densidad que fluctda entre los 23 y 84 UH, que ocupa
toda la regién selar y el seno esfenoidal y produce un aumento de volumen con
diametro vertical de la silla turca de 18 mm. Afinamiento y ruptura del piso de la
silla turca. La imagen reportada mide 33,8 mm x 23,6 mm x 27,3 mm.
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Calcificaciones de la region anterior del clibus. Calcificaciones parasagitales altas
bilaterales. Calcificaciones de la prensa de Heréfilo (fig. 2). Calcificaciones de la
concha nasal inferior. Extensién de la lesion ocupativa del espacio hipofisario
hasta la region posterior de las celdas etmoidales.

Fig. 2 - Tomografia axial computarizada de craneo de paciente con acromegalia.

Discusion

El exceso de hormona de crecimiento es una condicién poco frecuente, depende del
momento de la vida en que se presente. Produce cuadros clinicos diferentes. El
gigantismo ocurre cuando el sindrome se presenta antes del cierre de los nucleos de
crecimiento en la infancia y al inicio de la pubertad; mientras que la acromegalia, cuando

estos nucleos ya se han cerrado, al finalizar la pubertad y durante la vida adulta.®

Existe una tercera forma de presentacion, un estado intermedio, que se puede manifestar

en los jévenes con edades proximas al cierre de los cartilagos de crecimiento, entonces,
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los afectados con esta variante clinica muestran signos de las dos entidades y se

denomina gigantismo acromegaloideo.®

La enfermedad fue reconocida desde tiempos antiguos, aunque en 1886 Pierre Marie
describié por primera vez sus caracteristicas clinicas.(” La acromegalia tiene una
incidencia anual de 11 casos por millon de personas y se caracteriza por el crecimiento
desproporcionado del esqueleto, los tejidos blandos y los érganos internos. Estos
cambios son la consecuencia del aumento en la secrecion de hormona de crecimiento,

usualmente por un tumor pituitario, y de su accién sobre los tejidos.”

La paciente atendida consulté por primera vez con 15 afos por trastorno menstrual,
referido desde la menarquia a los 13 afos, y, ademas, imposibilidad para perder peso
corporal a pesar de hacer dieta. En este caso particular, el aumento de tamafo de las
manos Yy otras partes del cuerpo no fue motivo de preocupacién por la paciente ni sus
familiares, dado la practica de deporte de combate de alto rendimiento desde la edad de
ocho afos. Se realizaron investigaciones, donde se detecto alteracién ligera de la funcion
tiroidea (hipotiroidismo subclinico) y se indicé tratamiento con levotiroxina sédica, a la

que tuvo adecuada tolerancia.

Luego de un afio de tratamiento para la disfuncién tiroidea, aparecié un cuadro de
hiperglucemia con acidosis metabdlica y se diagnosticé diabetes mellitus tipo 1. Se
impuso tratamiento con multiples dosis de insulina, con uso de altas dosis, pero sin lograr
control metabdlico. Todo lo anterior fue determinante para sospechar la presencia de la
enfermedad, al tener en cuenta la suma de elementos clinicos, como el tamafio de las
manos y la amenorrea, y la aparicidon de diabetes mellitus con inadecuada respuesta al

uso de la insulina.

El estudio de referencia para diagndstico de exceso de GH, es la prueba de tolerancia a la
glucosa (PTG) midiendo GH, donde se dosifican glucemia y GH o factor de crecimiento
similar a la insulina 1 (IGF-1) en ayunas y 2 horas después de la administracién de una
sobrecarga de 75 g de dextrosa anhidra. Hay algunos casos donde es necesario hacer
otros estudios dindmicos, como dosificar GH cada 30 minutos durante 2 horas, por la

existencia de enfermedad renal, hepatica o diabetes mellitus mal controlada.®
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En este caso, la paciente se encontraba con hiperglucemia de muy dificil control. Se midié
la GH y la glucemia en ayunas y 2 horas posterior al desayuno vy, al resultar valores en
ambos momentos mayores de 30 ug/l, se decidi6 realizar las pruebas de imagen de
craneo, TAC e imagen por resonancia de craneo (IRM), las que demostraron la presencia

de macroadenoma hipofisario.

El diagndstico clinico de la acromegalia resulta dificil en los inicios de la enfermedad, ya
que los cambios morfolégicos y signos clinicos se instauran de manera insidiosa. Este
hecho hace que su descubrimiento se retrase entre cinco y diez afios desde el comienzo
de la sintomatologia.®

En algunos estudios se ha utilizado un sistema de puntuacién llamado ACROSCORE
(anexo) para investigar y confirmar la acromegalia en las primeras etapas,'? que consiste
en buscar los siguientes signos y sintomas: diabetes mellitus tipo 2, hiperhidrosis,
hiperplasia tiroidea, poliposis colorrectal, diastasis dental y sindrome de tunel carpiano;
cada uno con su respectivo puntaje. La limitante de este sistema reside en que se debe
tener, en principio, la sospecha de la enfermedad para buscar e indicar los estudios que

corroboran el diagndstico de acromegalia.("'?

El examen retrospectivo de fotografias de la paciente ayudo a establecer el inicio de la
enfermedad. El diagnostico bioquimico de acromegalia activa se basé en la
demostracion de la excesiva produccion de GH/IGF-1 y en las alteraciones en la dinamica
de su secrecion. Otros estudios de gran importancia son los estudios imagenoldgicos
como: TAC e IRM de craneo. Sin embargo, también se recomienda la realizacion de

colonoscopia por su asociacion con cancer de colon.(?

La paciente se derivo al Servicio de Neurocirugia Pediatrica, donde se ingresé para la
resolucién quirdrgica de la lesion, con la subsecuente evaluacién por endocrinologia y

neurocirugia una vez realizado el procedimiento quirurgico.
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Conclusiones

Se concluye que la acromegalia, aunque resulta infrecuente, requiere tratamiento, dada la
elevada mortalidad que conlleva. Los objetivos son erradicar el tumor, para prevenir y/o
revertir, si existen, los trastornos compresivos locales, y normalizar la secrecion de GH,
para controlar la sintomatologia clinica y los trastornos metabolicos asociados. El
tratamiento quirdrgico se considera de eleccion. La cirugia transesfenoidal es la mas
usada en macroadenomas. En cuanto al tratamiento farmacoldgico, los agonistas
dopaminérgicos, los andlogos de la somatostatina y los antagonistas del receptor de la

hormona del crecimiento son los mas utilizados en la actualidad.
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Anexo - ACROSCORE

Sintomas o signos Puntaje
Diabetes mellitus tipo 2 1
Hiperhidrosis 2
XIAL Hiperplasia tiroidea 3
Poliposis colorrectal 3
Diatesis dental 4
Sindrome de tunel carpiano 1

Fuente: ACROSCORE: a new and simple tool for the diagnosis of acromegaly, a rare and underdiagnosed disease.('?
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