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RESUMEN 

Se presentan 5 casos de pubertad precoz. estudiados 
en el Hospital de niños "J. M. de Los Ríos" de Caracas. 
todos del sexo masculino. entre 4 y 1 años de edad. con 
macrogenltosomfa precoz. cambio de voz. cefalea, mareos 
y trastornos psiquiátricos en 2 de ellos. Los cuales fueron 
evaluados por el Servicio de Neurocirugía. 

Todos secundarios a lesiones lntracraneanas. T.A.C. 
mostró lesión de ocupación de espacio supraselar en 3 
e hidrocefa lia congénita en 1 por T.A.C. y en 1 por ven­
trlculografla. 

Los dosificaciones hormonales demostraron elevación 
de lo hormona luteinizante, gonadotroflna corlónica. tes­
to:~terono, folfculo estimulante, androsterona. dlhldroepi· 
androsterono en 4 de los casos. 

Roclbloron tratamiento radloteráplco y qulmloteráp!co 
3 cosos. con dotención de la pubertad precoz en 2 y en 
1 caso se realizó orquiectomía bilateral. 

Sogulmlento total: 2 1/ 2 y 1 allos. 

SUMMARY 

Flve Venozuelans cases of Children's Hospital of 
Carocas wlth precocius puberty were presentad. They were 
vulorated for Neurosurgery servlce. All male cases among 
four end sovon years old, precoclus puberty, headache 
nnd dlzzlnoss wlth alterations of personality In two and 
obeslty In one were the main complalnts. 

All of them were secundary to lntracraneal pathology. 
T.A.C. discloscd suprasellar tumour in three and conge­
nltal hydrocephalos In one for T A.C. and by ventrlculography 
In ono. 

The cndocrínological evaluat.ion were pathologlcal: 
lncreased LH. HCG testosterona, FSH, androsterona. and 
dlhldroeplandrosterona In tour. 
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Three of them recelved radloteraphy and QUimloteri1phy 
were given and TAC control showad resolutlon ol the 
let ions In three. One recelved qulmloteraphy and orqul· 
ectomia. 

The follow up of patlents were among :~evon ond 
half years. 

Palabras Claves: Craneofa rlngioma. Dl:~germlnomo. 

Hamartoma :~upra:~ellar. Pubertad precoz. 
Ouiste eracnoideo. Teretoma, Hldrocofolio 
congénita. • 

INTRODUCCION 

La asociación entre lesiones encefálicas y su relación 
con el sistema endocrino ha sido conocido desde hace 
mucho tiempo: Heubner. describió el primer caso: un 
joven con tumor plneol y síntomas endocrlnog Incluyendo 
pubertad precoz (4). 

La literatura orlell'la a prevalencia en ooxo mooculino 
y su relnción con pubertad precoz. 

La pubertad precoz verdadera se define como lo opa· 
rición de monifootocionos puberales eonAocuontoo o Jg 
activación del eje hl pot61omo-pltu~tarlo·gonodol, oon lo 
consecuencia do maduración prematura de 111~ células OHr• 
minales antes de los 6 a 8 alíos en la niño y de lo:~ O o 
10 años en el niño (6.12,16). 

Los más comunes procosos patológicos dAi ~~~lAma 

nervioso central que causan pubertad precoz oon; (~,S.7,1:l) 

Oisgermlnoma 

Hidrocefalia primaria y :~ecundorio 

Tumores de la región pinool 
Tumores suprasolloros y del Mrcer ventriculo 

Teratomas 

Craneofarlnglomas 
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Ovioto~ ora~;noldoo:~ 

- E:nadoll post•lnfecclosos y postraumlltlcos 

- Hamartoma hlpot!IIOmlco 

Ador~oma hlpofioerlo. 

En coto:~ Pllclcnte:l los niveles basales de hormona 
ltllelnlca !HLl folfculo estimulante (HFEJ. asteroides sexua­
loo (tootootorono), oaí como temblón la respuesta gonado· 
troflnlca 31 f:~ctor liberador de hormona lutelnlzante (LHRHJ. 
oon do •tipo poati)uberal. 

El procooo flolopotológico a travóo dol cual tales le· 
olonco Inducen una pubertad precoz no está enteramente 
liCillrlldO. 

El mccanlomo fl:~lol6glco normal de la pubertad está 
Influenciado por procesos nerviosos, bloqulmlcoe, amblen­
talco, org6nico~. adaptativos de cuya lnterrelecl6n ocurre 
el Inicio 11 la pubemad. 

Solamente paro los hamortomoa, quo t lenon secreción 
do L~R~ . ho oldo propuesto un mocanlsmo claro (9). 

Otra!l l~olonos probablemente envuelven mecanismos 
dostructlvoA do la porte posterior dol hipot61omo, que 
con~ocugntemente causatian supresión del ofeclo lnhibl· 
torio d!l la ~:ecr!ICión de gonadotrofinas. 

SIGNOS CLINICOS DE PUBERTAD PRECOZ (6.12.16) 

En Hembraa! 

Pubarqulo. vello axilar 

- SecreciOn axilar maloliente (primar sfntoma a veces) 

Aumento de la velocidad de crecimiento 

Accloroclón do lo maduroclón óseo 

Tolorqvlo, plgmontoc16n de lo~ grendos labios 

Cornll!coclón y ~(;recl6n de la muco~a vaginal 

A11monlo dol tamallo del Otero y trompas 

- Acné. depO~:Ito de grasa en pelvis y memos 

Monorquia (pr~ooo (;Uiminontc). 

En varonea: 

Crocimionlo de lo:~ escrotos. pene. restfculos 

- Aumento do lo velocidad do crecimiento. de ia edad 
ó:sc11. desarrollo muscular 

Vello pubiano y llXilar 

- Secreción Gudorgl 2xilar maloliente 
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Dozo. barba y cambios en la voz a gravo 

Aumento del tamaño de la próstata 

Secreción prosrauca y de vesrcula!: somlnoles 

Erccolón y eyaculación conteniendo espermatozoides 
19rtli91:. 

SIGNOS Y SINTOMAS GENERALES DE TUMOR 
SUPRASELLAR Y AREA PINEAL (10.11) 

Síntomas: 

Cefalea 

Vómitos. náuseas 

Dlplopla 

Marcha Inestable 

Cambios de conducta 

Convulsiones 

letargo 

Irritabilidad 

Poliuria. polid ipsia 

Debilidad motora 

MATERIALES Y METODOS: 

Signos: 

PapiJ.edema 

Sfndrome de Parlnaud 

Parálisis del VI par 

Ataxia 

Hemlparesle 

Disminución do la 

agudeza visual 

Coma 

Parálisis faciol 

Pubertad precoz 

Se realiza el análisis clínico y paracllnico de los cesos. 

He aquí nuestros casos: 

Caso 1: 

R.E.A. Hist . 011058; Edad: 3 años: Ingreso: 2-10-75: 
Sexo: Masculino: lnlc. Enfermedad: 3 años: Slntomatologla: 
Macrogenitosomfa. aumento peso. talla. hidrocefalia deri­
vada. Severo retraso pslcomotor. 1978 (6 allos) erec­
ciones y masturbaciones. 

Estudios hormonales: Gonadotrolina hipolisario: t 
HCG j 

6-3-79: Testosterona: N LH-FSH: N. 

Tratamiento: 

Medroxlprogesterona. Depropovera: 100 mgrs IM e/ 
15d. por persistir slntomatología se aumenta dosis a 300 

mgrs c/ 15 d. 1·8-79 omite medroxiprogester. por falto 
respuesta. Se decide orqulectomía bilateral ol 26·2·80. 

Biopsia: Testfculos hislógicamente adultos. 

Seguimiento: 7 años. Evolución: Severo retraso 
psicomotor. Sin alteración de la conducta sexual. 

Caso 2: 

F.T.G. Hlst. 045840; Edad: 1 años: Ingreso: Mayo 79 
Sexo: Masculino; lnlc. Enfermedad 1 anos; Sintomotología: 
Macrogenltosomia, cefalea. mareos, masturbaciones. cam­
bio sw tono de voz a grave. 

Estudios Radiológicos: Rx de cráneo: Calcificación supra­
solar. Junio 79: TAC LOE hipotalámlca supraselar. Edad 
o sea: 8 1/ 2 allos. Neumoencelalog.: normal. 7·9-79: 
TAC control dlsmlnuc. tamaño TU suprasellar y de capta· 
ción de contraste. Gammagrafía imagen hiporcaptante 
suprasellar. Edad ósea: 12-13 años. TAC 2J.5.80: 

Normal. TAC Julio 80: TU. TAC Mayo 84: Normal. 

Estudios hormonales: LH, FSH. HCG: ¡ 
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Pruebas honnonale:~ alteradas 

17 hidro y 17 cetoesteroides: 

Tratamiento: 

t 

Radioterapia: 5.000 rads. Medroxlprogest. 15tl mgrs 
c/ 15d. Vlncristina: 1,5 mgrs / m2/ mensual. PCNU: 50 
m¡¡rs / m21mensual. Metotrexate lntratecal: 5 mgrs 
C/ 1 S d; luego e 10 S dosis. 

Seguimiento: 5 años. 
tosomfa con cambios a 
Slo tratamiento actual. 

Caeo 3: 

Evolución: Persista macrogeni­
adultos de genitales. TAC normal. 
Trastornos psoqultrlcos. 

f R.A.E.: Hlst. 105787: Edad: 4 años: Ingreso: 21-1-81: 
""' Sexo: Masculino: lnlc. Enfermedad 11 meses: Slntomato· 

logra: Macrogenltosomfa. vello pubiano, peso mayor per­
ctntll 97. macrocefalia. hipertrofia muscular, genus varus. 

Estudios Rodlológlcos: Ax de cráneo: Normal. Edad ósea: 
S años. TAC Enero 82: Normal. TAC 25·12-82: LOE 
densa ocupando cl:~terna quiasmática suprasellar. 

Estudios hormonales: perfil tiroideo: normal. 
Gonadotrofinas: f 

Tratamiento: 

Radioterapia: 5.000 rads/ 1 mes. 
mgrs c/ 15 dlas: luego c/ 10 días. 

Depropovera 150 

Seguimiento: 2 1/ 2 años. 
Disminución del crecimiento. 

CIIO 4: 

Evolución: Hlpoplt ituarismo. 
Pubertad precoz estacionaria. 

J.J.B.V.; Hlst . Edad: Ingreso: Mayo 84: 
Sexo: Masculino: lnic. Enfermedad: 4 años. Slntomatolo­
gío: Hidrocefalia congénita. Antecedente de toxoplasmosls 
materna. retraso pslcomotor severo. Macrogenltosomfa. 

Estudios Radiológicos: Ax de cráneo: macrocefalia sin 
~lgnos de hipertensión endocraneana. TAC a los 6 me· 
sos do odod revela quistes ventriculares. TAC: 1 112 
ofto~ : dilotoción ventricular. no se observan quistes. 

T rotomionto: 

OVP: ol torcer día de edad. Se Infecta. DVP: a los 6 
meses de edad. Junio 84: cambio de catéter perltoneal 
por ~r.ortamlento. Tratamiento médico. 
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Seguimiento: 4 oños. Evolución: Complicación q~o~ irúr9ici!>: 
perforación colon peritonitis sepsls. DrenaJe QulrOrolco 
abdominal y drenaje extorno do LCR. Meningitle. Trootor. 
nos hldroelectrolltlcos. Bronconeumonla. Muene nur IJron· 
conspiración. 

AUTOPSIA: Obasldad, signos da pubgrt.~d prgcoz. h9p3to· 
csplenomegollo s6ptica, bronconeumonía bi· 
lateral. Talla: 1.30 mts. 

caso 5: 

A.M.G.: Hlst. 102307: Edad: 7 anos: lnoreso: 14•Jo79: 
Sexo: Masculino: lnlc. Enfermedad: 7 anos. Slntorna10IO· 
gía: Macrogenitosomío, vollo pubiano. voz gravo, Gudor 
maloliente, desarrollo óseo y muscular do ndolooeonto. 
24-10·80: cefalea, vollo axilar y mentoniono.. A-G-92: gl. 
necomastia uniloterol. 

Estudios radiológicos: Rx: cráneo normal. puente~ lntcr· 
clinoldeos calcificados. Edad ósea 12 año~. 

TAC: Sept. • 79: dilatación del sistema ventricular. ou:~co· 
cia del septum lúcldun. hloodensldad en Jer ventriculo. 
8-7-80: TAC normal. Edad ósea: 13 anos 6 meses. 

Estudios hormonales: LH: FSH: • 
Testosterona: 14·3·79. 

Testosterona: LH: FSH: 

5·6·80: 
Testosterono: LH, FSH: 
Androstenodlona 

DHEH: 

11 ceto-17 hldroxl: 

Gonadotroflna coriónlca: 

Tratamiento: 

Depropovera: 150 mgrs c/ 15 dlas. Aumento do:~l:~ do 
Depropovl!ra a 300 mgrs C/ 15 dlag_ ¡1.226 radg on 2 cAmpo~ 
por 1 mes. 

Seguimiento: 3 años. Evolución: Continúa procooo 
puberal. Espero TAC control. En trat:~mlento por psi. 
qulatrla el paciente y el grupo fomillor por Inmaduro¡ 
sexual emociono!. 
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Fllt 1 . Uno dt lo.s casos <No. 3) dt pub~rtad precoz. 
8~ trAtl' d~ prt..tM:Oiar m'l.S.C:Uitno dt 4 &faOS dt t dad. 
St Ob.JfrYa la miU'roa-tml030mt•. b<no, vtllo pubiano. 
hl~rtrofla dt la muxulatura y aumento dt la u tatura, 

OISCUSION 

1 

La pubertad precoz verdadera. consecuente a pato­
logía cerebral, es un síndrome clínico no comun. Hay pocos 
reportes detallados en la literatura médica especialmente 
describiendo los es tados endocrinos. 

l . La glándula plneal produce dos grupos de principios 
ac tivos antlgonadales en respuesta a los cambios 
del desarrollo (especialmente relacionados con la luz 
y la obscuridad). Martini demostró que la act ividad 
da estos compues tos (un lndol : melatonlna: un 5-
hldroxl-trlptophol y otros péptldos de bajo peso) es 
alcanzada Indirectamente a través del e¡e hlpotálamo­
hlpoflsarlo. sin embargo en animales muy jóvenes 
suprime la secreción de LH. actuando directamente 
sobre la potultaria. Como regla la producción de 
estas sustancias antigonadales aumenta en la obs­
curodod. Ha sodo demostrado en el hombre que la 
secreción de melatonina es paralelo o la fase 4 del 
sueno profundo [9.11.17). 

1,40 

Ptg. 2 . TomGter~tla. axial computada cerebral dtl tL'IoO 

No. 3. !k ob.strva una tma&tn htpercaptante auprlL..WIIIH 

Otupando la dattrna qutum•u". 

11 Hay un control de re:roaiimentacoón en la actividad 
pineal para las hormonas reproductivas. En la plneal 
de la rata. la presencia de receptores cltoplasmlltlcos 
y nucleares ha sido demostrado. 

111 . La noreplnefrina liberada en las terminacoones ner· 
vlosas plneales es critica en la guía del metabolismo 
plneal. La Integridad de las vías simpáticas es un 
requerimiento absoluto para la síntesis de esteroides 
y el aumento do las protelnas a nivel de la plneal. 
pero hay evidencia de que algunos efectos osterol· 
deos gonadales de la plneal ocurren en la ausencia 
de una inervación simpática intacta ( 1.2.11 ). 

IV Los esteroodes sexuales no solamente son las unlcas 
sustancias capaces de modificar la función plneal. 
por voa del gángllo cervical espinal. la FSH. LH. pro­
lactina y probablemente la HCG promueven la sin­
tesis de melatonlna pineal en ratas castradas y este 
efecto desaparecerra después de la slmpatectomra 
cervical. 
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Los tumores pineules pueden ser vistos extendlén· 
uo;~e dlstalmente envolviendo el hipotálamo. el lnfundfbulo. 
el qutasma óptico y la pituitaria anterior, pero no se ha 
demostrado rotación anatómica de estas estructuras (3). 

Poro entender los sfntomas y signos endocrlnológlcos 
debe ser recordado que en el cuerpo de la plneal se ha 
aislado LHAH y TRH, lo que no sabemos es si es secretada 
o acumulado en !11 glándula. 

La pubertad precoz es mucho más frecuente en pre­
senclll de tumor no parenquimatoso. que determina la 
pérdida o la disminución de la secreción plneal; por el 
contrario. los tumores parenquimatosos son más frecuen­
temente asociados con hipogonadismo y retraso sexual 
yo que producirfen las sustancias lnhlbldoras (11 ). 

LM mujeres con tumores pineales no presentan como 
regle ni pubertad precoz ni retraso sexual a pesar de la 
incidencia similar de tumores parenquimatosos y no pa­
renquimatosos. 

En algunos casos los tumores pineales acompañados 
de pubertad precoz se explicaría por la presencia de tejido 
trofobl:lstlco secretante de HCG (pero con la excepción 
de que todos los casos fueron observados en el hombre 
(14 ,15,18) .. 

Algunos de estos tumores producen alfa-feto-proteí· 
no:s. evidenciándose que es un tumor del saco vitelina y 
de nuevo el sexo masculino prevaleció, sólo dos mujeres 
en la literatura mundial presentaron pubertad precoz atrl· 
buible a lesión ocupante de espacio. 

Los tumores de la región pineal pueden producir dia­
betes lnsiplde y en algunos casos preceden a los signos 
y sfntomos. Debe diferenciarse bloqufmlcamente de la 
diabetes psicógona (determinando niveles de vasopresina. 
lo cual no os detectable en la diabetes lnslplda verdadera: 
en la psicógono está normal y en la diabetes lnslplda 
nefrógona os-ti\ elevada). 
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