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Nen de 5 anys amb augment supraclavicular de teixits tous
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Nen de 5 anys que consulta a urgencies per un augment
de teixits tous laterocervical i supraclavicular bilateral de
72 hores d’evolucié, que augmenta amb les maniobres
de Valsalva (Fig. 1). No presenta problemes alimentaris
ni deposicionals, perd en els darrers 9 mesos destaca
estancament de la talla i augment de I'index de massa
corporal (IMC). No refereix cap altra simptomatologia
acompanyant.

Com antecedents, es tracta d’'una segona gestacié que
va cursar sense incidéncies, amb serologies i controls
ecografics normals. Part distocic, cesaria per sospita de
perdua del benestar fetal a les 39 setmanes i 1 dia, amb
Apgar 9/10. Pes en néixer 3.240 g [-0,1 desviaci6 estan-
dard (DE)], longitud 48 cm (-0,8 DE), perimetre cefalic:
34 cm (-0,2 DE). En I'etapa neonatal es va detectar una
hernia umbilical i pectum excavatum (els estudis cardio-
logic i I'ecografia abdominal no van mostrar alteracions).
El cribratge metabolic neonatal va ser normal i té el ca-
lendari vacunal al dia. El pacient ha estat intervingut
d’herniorrafia inguinal i umbilical electiva. No hi ha pato-
logia familiar d'interes.

En I'exploracio6 fisica, el pacient es troba estable, amb
bon estat general, lleu pal-lidesa cutania i la pell rugosa,
sense altres estigmes cutanis. Les constants cliniques
son: tensid arterial 94/50 mmHg, freqléncia cardiaca 71
bpm, frequencia respiratoria 20 rpm, saturacié d’oxigen
100%, temperatura axil-lar 36,5°C, pes 21,7 kg (0,2 DE),
alcada 106 cm (-1,8 DE), IMC 19,3 kg/m? (1,6 DE).

Destaca hipertrofia de teixits tous laterocervical i supra-
clavicular, sense signes d’hiperemia, calor local ni goll.
En l'auscultacié cardiovascular els tons cardiacs son rit-
mics, disminuits en intensitat, sense bufs, i la frequéncia
cardiaca es troba al limit inferior de la normalitat per
I'edat. Labdomen és tou i depressible, lleument distes,
sense masses ni megalies. L'exploracid neurologica i ge-
nital és normal.

'analisi de sang no mostra alteracions a I'hemograma ni
elevacié de marcadors inflamatoris. L'ecografia cervical
evidencia abundant teixit hiperecogenic (zona laterocer-
vical esquerra: 32x17x38 mm, zona laterocervical dreta:
36x16x31 mm) suggestiu d’hipertrofia de teixit adipos
sense formaci6 de masses; glandula tiroides heterogenia

Fig. 1. Augment de teixits a nivell supraclavicular i laterocervical de
forma bilateral.

Fig. 2. Ecocardiografia amb projeccio subcostal en 2D. S'observa vessa-
ment pericardic anterior (fletxa blava) i retroauricular dret (fletxa vermella).
AD: auricula dreta, VD: ventricle dret, Al: auricula esquerra, VI: ventricle esquerre.

lleument hipoecoica, sense lesions nodulars ni quisti-
ques, de mida al limit superior de la normalitat (Iobul ti-
roidal dret: 4 ml, lobul tiroidal esquerre: 2 ml).

['electrocardiograma mostra tendencia a la bradicardia
sinusal sense altres alteracions de la conduccié ni de la
repolaritzacio. L'ecocardiografia (Fig. 2) denota vessa-
ment pericardic anterior i retroauricular dret, amb dia-
metre maxim en diastole de 12 mm, sense repercussio
hemodinamica.

Quin és el seu diagnostic?
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Discussio

En el context clinic del pacient, la hipertrofia de teixits
tous, juntament amb les alteracions ponderoestaturals
(estancament de talla i augment de I'IMC), la disfuncio
cardiaca amb bradicardia sinusal i el vessament pericar-
dic, requereixen fer un diagnostic diferencial ampli entre
origen infeccioés, patologia tiroidal, infiltrativa i tumoral.

Lanalisi de sang inicial no mostra alteracions en
I'nemograma ni elevacié de marcadors inflamatoris. Es
descarta insuficiencia cardiaca, renal o hipoalbumine-
mia que puguin explicar el component mixedematds.
'estudi endocrinologic mostra un valor de TSH >100
pUl/mL (normal 0,7-5,7 pUl/mL), T4 lliure <0,07 ng/dL
(normal 0,8-2,1 ng/dL), anticossos antiperoxidasa 1.690
Ul/mL (normal 1-16 Ul/mL) i antitiroglobulina 5.000 Ul/
mL (normal 5-100 Ul/mL). En el perfil lipidic destaca
colesterol total 323 mg/dL (normal 108-187 mg/dL) i
colesterol LDL 208 mg/dL (63-140 mg/dL).

Diagnostic final: Mixedema laterocervical (tiroiditis
autoimmunitaria cronica).

Comentari

L'hipotiroidisme primari adquirit és l'alteracié funcional
de la glandula tiroides més freqient en el pacient pe-
diatric, amb el déficit de iode i la malaltia tiroidal au-
toimmunitaria (tiroiditis limfocitaria cronica) com les
causes més freqlents, i predomini d'afectacié del sexe
femeni/masculi 6:1 1. Cal considerar també altres etio-
logies que afectin I'eix hipotalem-hipofisari-tiroidal, com
la tiroiditis aguda, les malalties infiltratives de la glan-
dula tiroides, les dishormogeénesis de presentaci6 tar-
dana, la resistencia a la TSH, I'exposicid a agents que
deprimeixen la funci¢ tiroidal (farmacs, aliments) o
I'associacié a cromosomopaties, com la sindrome de
Williams o de Down, entre altres. Lhipotiroidisme ad-
quirit pot manifestar-se a qualsevol edat amb diferent
expressio i conseqléncies segons l'etapa madurativa
en que es trobi I'infant o I'adolescent. En els primers
anys de vida, I'hipotiroidisme congenit d’inici tarda
s'associa principalment amb alteracions estructurals i
alteracions enzimatiques congenites d’expressié tar-
dana. A partir dels 5 anys s’incrementa progressiva-
ment la incidéncia de patologia immunologica, i que
s’accentua en els anys prepuberals i puberals!.

['hipotiroidisme autoimmunitari associa elevacié dels
nivells d’anticossos enfront d’antigens tiroidals (tiroglo-
bulina, peroxidasa tiroidal i, menys sovint, receptor de
TSH), aixi com amb infiltracié difusa limfocitaria i des-
truccié fol-licular. Alguns pacients presenten una fase
inicial d’hipertiroidisme corresponent al moment de
maxima destruccié dels tirdcits. La disminucio
d’hormones tiroidals és paral-lela a la disminuci6 del
metabolisme basal, fet que explica 'estancament de la
talla com a signe guia . Alhora, també es pot correla-
cionar amb clinica d’augment ponderal, sequedat de
pell, restrenyiment i rugositat del pel del cuir cabellut.

Les alteracions cardiovasculars més caracteristiques
de I'hipotiroidisme son la disminucié de la despesa
cardiaca, aixi com de la freqUéncia cardiaca. El vessa-
ment pericardic, present en aquest pacient, és un
signe menys freqlent en el debut d’aquesta entitat,
perd que s'inclou en la descripcié semiologica acom-
panyant a I'hipotiroidisme 2.

Les hormones tiroidals participen en el metabolisme
lipidic, i és caracteristic 'augment del colesterol plas-
matic total a expenses de la fraccié LDL!. El retard de
la denticio, aixi com el retard del desenvolupament
sexual, també son signes caracteristics de la patologia
que es descriu en el cas. Des del punt de vista neuro-
logic, I'hipotiroidisme congenit pot condicionar retard
mental. En el debut tarda, I'afectacié neurologica pot
cursar amb bradilalia, bradipsiquia, bradicinesia i de-
pressid, i associar-se amb baix rendiment escolar !,
que aquest pacient no presentava.

En el cas descrit resulta especialment interessant el
debut clinic de I'hipotiroidisme amb estancament de
talla i hipertrofia de teixits tous. El component mixede-
matoés secundari a la disfuncié tiroidal per la tiroiditis
autoimmunitaria cronica apareix com a primera hi-
potesi diagnostica, tot i la seva raresa semiologica. El
mixedema és una alteracié especifica i poc habitual
d’hipotiroidisme a I'edat pediatrica amb pocs casos
descrits a la literatura 34. El déficit d’hormones tiroidals
produeix acumulacié d’acid hialuronic i d’altres glico-
saminoglicans al teixit intersticial, i provoca edema
mucinds amb afectacié caracteristica a nivell facial i
pretibial.

El maneig clinic del mixedema és el propi de la patolo-
gia subjacent, és a dir, terapia hormonal substitutoria.
Consequentment, el pacient inicia tractament amb le-
votiroxina oral i ibuprofén a dosis antiinflamatories pel
vessament pericardic.

L'evoluci6 del pacient va ser favorable, amb disminucié
de I'IMC a 16,7 kg/m? (0 DE) i del mixedema al cap de
2 mesos de linici del tractament, i recuperacié pro-
gressiva de la corba de creixement (velocitat de creixe-
ment 9,1 cm/any (+4,2 DE) als 8 mesos.

«Cal recordar que, en la practica clinica diaria, és més
probable trobar un simptoma infreqlient d’una malaltia
freqUent que una presentacié frequent d’'una malaltia
infrequent.»
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