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Resumen

Presentamos a un paciente de 7 afios con estan-
camiento ponderoestatural y antecedentes de pe-
quefio para la edad gestacional (PEG) en la valo-
racion inicial. En la evolucion de las revisiones por
pediatria, se observa crecimiento recuperador
hasta los 3 afios, iniciando caida de percentiles (p)
de peso y talla desde p25 a p < 3 a los 5,5 afios.
Para los calculos de las desviaciones estandar
(DE) se han utilizado los Estudios Espafioles de
Crecimiento de 2010. Fue remitido a endocrinolo-
gia pediatrica a los 7 afios por peso y talla de 17,5
kg (-2,07 DE) y 115,8 cm (-2,48 DE), respectiva-
mente. Tras un estudio completo, es diagnostica-
do de déficit parcial de hormona de crecimiento
(GH). Se inicia tratamiento con GH y se observa
una buena respuesta. Durante el seguimiento pos-
terior, se detecta pancitopenia y esplenomegalia.
En el estudio ecogréfico abdominal se diagnostica
cavernomatosis portal con signos de hepatopatia.
La funcién hepatica y la coagulacion son norma-
les. El tratamiento con GH se mantiene sin cam-
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bios. La cavernomatosis portal es una entidad
poco frecuente y es la principal causa de hiperten-
sion portal (HTP) en nifios. El diagndstico es radio-
l6gico y suele establecerse tras la aparicion de
sintomas de HTP. Los casos descritos con afecta-
cion ponderoestatural son escasos. Presentamos
el caso de un paciente con antecedentes de pre-
maturidad y PEG, con talla baja y buena respuesta
al tratamiento con GH, con pruebas endocrinologi-
cas compatibles con déficit parcial de GH, al que
se suma afectacion del crecimiento secundaria a
la HTP, lo que dificulta el diagndstico diferencial y
convierte, por tanto, el caso en peculiar.

Palabras clave: Talla baja (TB), Pequeno para la
edad gestacional (PEG), Hipertension portal (HTP),
Cavernomatosis portal (CVP), Hemorragia digestiva
alta (HDA)

Abstract

We report the case of a 7-year-old male patient with
constitutional growth delay and a history of small for
gestational age (SGA). In the follow-up carried out
by the paediatric unit, he presented catch-up growth
until the age of 3 years when the weight and height
percentiles (p) began to drop from p25to p<3 at 5.5
years old. For the calculations of the standard devi-
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ations (SD), the 2010 Spanish Growth Studies have
been used. He was referred to the paediatric endo-
crinology service at 7 years old with a weight of 17.5
kg (-2.07 SD) and a height of 115.8 cm (-2.48 SD).
After a thorough study he was diagnosed with par-
tial growth hormone (GH) deficiency. GH therapy
was started with a good response. During the fo-
llow-up, pancytopenia and splenomegaly were de-
tected. An abdominal ultrasound scan was per-
formed, which revealed portal cavernomatosis with
signs of hepatopathy. Liver function and coagulation
tests were normal. GH treatment was kept un-
changed. Portal cavernomatosis is a rare entity and
is the main cause of portal hypertension in children.
The diagnosis is radiological and is usually esta-
blished after showing symptoms of portal hyperten-
sion (PHT). Few cases have been published with
constitutional growth delay as the main symptom.
We report the case of a patient with short stature
and good response to growth hormone treatment;
he was born premature and SGA, with endocrino-
logical tests that showed a partial GH deficiency. He
also presented a constitutional growth delay se-
condary to PHT, which made the differential diagno-
sis difficult, thereby making this case uncommon.

Key Words: Short stature (SS), Small for gestation-
al age (SGE), Portal hypertension (PHT), Portal
cavernomatosis (PCV), Upper gastrointestinal
bleeding (UGB)

Introduccion

Presentamos el caso de un varén cuyo motivo de
consulta fue talla baja y antecedentes de pequefio
para la edad gestacional (PEG), que fue diagnosti-
cado de hipertension portal (HTP) secundaria a ca-
vernomatosis portal durante el seguimiento. La hi-
pertension portal en la infancia tiene como principal
causa a la cavernomatosis portal, y es una entidad
muy infrecuente en la edad pediatrica. El inicio clini-
co mas frecuente es el sangrado digestivo alto de-
bido a la HTP progresiva; debido a ello, el diagnos-
tico suele hacerse de forma tardia. La ecografia
abdominal es la prueba diagnodstica de eleccion.
Analiticamente pueden asociar distintos grados de
citopenias en caso de presentar hiperesplenismo y
la funcion hepatica no suele afectarse. El tratamien-
to y el seguimiento van encaminados al control de
la hemorragia digestiva alta (HDA) y al control del
crecimiento.

Caso clinico

Varén de 9 afios y 8 meses en seguimiento por en-
docrinologia pediatrica desde los 7 afios y 11 me-
ses de edad por talla baja y retraso del crecimiento.
Fruto de cuarta gestacion espontanea de padres no

consanguineos. Madre de 31 afios, talla de 168 cm
(+0,65 DE), afecta de utero bicorne con tres abor-
tos espontaneos previos y menarquia con 12 afos.
Padre de 33 afios, talla de 173 cm (-0,7 DE), sano.
Talla diana: 177 + 5 cm (-0,07 DE). Como antece-
dentes personales fue pretérmino (32 + 5 semanas
de gestacion) y PEG por peso (1.220gp < 1,-2,44
DE), longitud al nacer de 40 cm (p4, -1,82 DE) y
perimetro cefélico de 28 cm (p15, —1,08 DE). Nace
por cesarea electiva por retraso intrauterino detec-
tado en la semana 32. Apgar: 9/10. Requiere ingre-
S0 en cuidados intensivos neonatales por prematu-
ridad, bajo peso, taquipnea transitoria con
necesidad de 48 horas de ventilacion no invasiva,
ictericia no inmunitaria y asociacion de sepsis clini-
ca en las semanas posteriores. Precisa cateterismo
umbilical cuya duracién no se refleja en el informe
de alta hospitalaria. Ecografias cerebral y abdomi-
nal, normales. Se le da de alta tras 42 dias de ingre-
SO para seguimiento por parte de pediatria general
y neuropediatria.

Durante el seguimiento por neuropediatria se ob-
serva retraso madurativo, déficit de atencion e hi-
peractividad y trastorno obsesivo-compulsivo). Ini-
cia tratamiento a los 7 afios y 11 meses con
hidrocloruro de metilfenidato y presenta escasa res-
puesta clinica, por lo que, tras un afio de tratamien-
to, es sustituido por dimesilato de lisdexanfetamina,
y se asocia sertralina por tendencia a trastorno ob-
sesivo-compulsivo. Los estudios realizados con
electroencefalograma y resonancia magnética ce-
rebral a los 4 afios de edad fueron normales. Acude
a psicologia desde los 4 anos.

La evolucion de las curvas de crecimiento durante
la época de lactante y hasta los 4 afios de edad
muestran un adecuado crecimiento recuperador
del peso vy la talla, alcanzando el p25 de ambas, y
comienza desde entonces una caida, inicialmente
de peso y posteriormente de talla, hasta situarse a
los 7 afios por debajo del p3 tanto de peso (17,5 kg;
p2, 2,07 DE) como de talla (115,8cm; p < 1,-2,48
DE), momento en el cual fue remitido a las consultas
de endocrinologia pediatrica.

Procedimientos diagnosticos

En la exploracion fisica, se trata de un varén de 7
afos con fenotipo normal, arménico, escaso panicu-
lo adiposo, angioma central frontal de 2 mm vy pe-
guefia hernia umbilical reductible; genitales normo-
conformados; Tanner |. Se inicia estudio completo
para filiar la etiologia del estancamiento ponderoes-
tatural.

En el estudio analitico destaca hipotiroidismo sub-
clinico con TSH de 9,53 mcUl/ml (0,640-6,270). Va-
lores de IGF1 de 95,90 ng/mL (40,10-255,00). La

Rev Esp Endocrinol Pediatr 2021 - Volumen 12. Nimero 2

69



Talla baja, pequefio para la edad gestacional y algo mas

edad 6sea presenta retraso de un afio y medio res-
pecto a la cronolégica. Se realizan test de hipoglu-
cemia insulinica y test con clonidina, y se obtienen
picos de GH de 3,73 y 9,02 ng/mL, respectivamen-
te, con un punto de corte de GH tras el estimulo
para la Comunidad Valenciana de 10 ng/ml.

En controles analiticos seriados persiste el hipotiroi-
dismo subclinico con oscilaciones de los valores de
TSH, y el méximo es el detectado en el primer estu-
dio (9.53 mcUl/ml), presentando en algunos de ellos
valores normales. El estudio de autoinmunidad tiroi-
dea es negativo. No se inicia tratamiento con levoti-
roxina.

Evolucion
Se inicia tratamiento con GH a los 8 afios y 5 meses.
A'los 8 anos y 11 meses, en estudio analitico progra-

mado, se detecta pancitopenia (funcion hepatica y
coagulacion normales) (Tabla 1). Inicialmente se atri-

Tabla 1. Resultados analiticos.

buye a cuadro infeccioso (fiebre, picadura de mos-
quito con considerable edema asociado y faringitis)
que habia presentado el paciente los dias previos a
la analitica. La pancitopenia se mantiene en un con-
trol posterior y, ademas, se detecta esplenomegalia
que no estaba presente en la revision previa. Se soli-
cita estudio ecografico, que confirma la presencia
de esplenomegalia, y no se detectan alteraciones
hepaticas ni otras lesiones intraabdominales. Con di-
chos resultados, se orienta la etiopatogenia del cua-
dro hacia causas hematoldgico-infecciosas. Se reali-
za aspirado de la médula 6sea, que es normal, y
PCR de Leishmania negativa. Ante el aumento de la
esplenomegalia, se repite nuevo control ecogréfico,
que se realiza por un radiologo especializado en pa-
tologia pediatrica, y se detecta esplenomegalia de
13 cm, cavernomatosis portal y signos de hepatopa-
tia incipiente (Figura 1a-b).

Se remite al paciente para valoracion y seguimiento
a la unidad de hepatologia y cirugia hepatobilio-
pancreatica del hospital de referencia, donde esta

Parametros Resultados Valores de referencia
Hemograma
Leucocitos 2,61 10A3/uL 4.100-10.000
Linfocitos 0,62 10A3/uL 1.000-5.500
Neutrofilos 1,67 10/A3/uL 1.500-6.600
Hematies 3,64 1076/uL 4.000-5.300
Hemoglobina 10,40 g/dL 12,5-16,1
Hematocrito 32,20 % 36-47
VCM 88,30 fl 76-90
HCM 28,7 pg 24-32
Plaguetas 371.000 150.000-450.000
Bioquimica
GOT 31 U/L 15-37
GPT 30 U/L 16-63
GGT 15 U/L 15-85
Fosfatasa alcalina 230 U/L 175-420
Bilirrubina total 0,30 mg/dL 0,2-1
Coagulacion
I Quick 83,1 % 70-130
Tiempo de protrombina 12,4 segundos 10-15
Tiempo de tromboplastina parcial 25,9 segundos 011365

activada

Hormonas

IGFI (somatomedina C)

117,69 ng/mL

7-10 afos 140 + 52

IGFBP3 4,65 ug/mL 7-10 aflos 2,6 + 0,5
TSH 3,24 yU/ml 0,640-6,270
T, libre 0,97 ng/dL 0,890-1,760
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Figura 1a. Se observa en el plano transversal obli-
cuo del hipocondrio derecho con ecografia en
modo B un grupo de estructuras tubulares en el hilio
hepatico, con aumento de la ecogenicidad circun-
dante asociado, que sustituye a la estructura veno-
sa portal principal normal.

en estudio. En el estudio endoscopico se detectan
tres varices esofagicas de pequefio tamano, sin
signos de sangrado, por lo que se mantiene en se-
guimiento clinico. Hasta el momento, el paciente no
ha presentado otra clinica secundaria a la hiperten-
sion portal. El tratamiento con GH se ha mantenido
sin cambios hasta ahora.

Tratamiento

Se remitie al paciente para valoracion por el comité
de GH con diagnoéstico de déficit parcial de GH y
antecedentes de PEG, y se aprueba e inicia con 8
afios y medio de edad en dosis de 0,03 mg/kg/dia.
Durante el seguimiento presenta mejoria de la talla
y el peso, que se sitlan en la ultima revision en 21
kg (p5,-1,71 DE)y en 125,8 cm (p4, —-1,87 DE), con
una velocidad de crecimiento de 8 cm/afio: (p > 99,
4,34 DE), tras 1 afio de tratamiento (Figura 2). En la
ultima revision a los 10 afios, precisa ajuste de do-
sis de GH con aumento de la misma (manteniéndo-
se por peso en 0,03 mg/kg/dia), por disminucién de
la velocidad de crecimiento, con una talla de 127,5
cm (p2, 2,06 DE).

II“.'I-"'I I | "'F""wq'w*l'ln'"" }:WWNMIM

Figura 1b. Con modo Doppler color, se confirma el
origen vascular de estas estructuras que presentan
ademas flujo de tipo venoso hepatdpeto, confir-
mando la sospecha de transformacion cavernoma-
tosa de la porta.

Discusion y conclusiones

El bajo peso en el nacimiento, sobre todo en el con-
texto de prematuridad, constituye una causa fre-
cuente de morbilidad en la infancia. Ademas, los
nifios con PEG presentan un potencial incremento
del riesgo de padecer problemas de salud en eda-
des posteriores de la vida, relacionados con el cre-
cimiento, desarrollo, riesgo cardiometabdlico y de-
sarrollo neurocognitivo. A todo ello se suman los
riesgos, a corto y largo plazo, derivados de la es-
tancia hospitalaria y la necesidad de técnicas inva-
sivas, como es el cateterismo umbilical.

La colocacion de catéteres intravasculares, concre-
tamente intraumbilicales, es el procedimiento inva-
sivo mas frecuente en las unidades de cuidados
intensivos neonatales. Es necesario evaluar y com-
probar el correcto posicionamiento de cada uno de
los catéteres, para asi minimizar las posibles com-
plicaciones derivadas de un mal posicionamiento.
Un catéter venoso en vena porta puede producir
trombosis portal ©. La complicacién mas tardia y
consecuencia de esta Ultima es la cavernomatosis
portal e hipertension portal .
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Figura 2. Curvas de talla y peso durante el segui-
miento en endocrinologia pediatrica.

La cavernomatosis portal, o transformacién caver-
nomatosa de la vena porta, es una entidad muy
infrecuente en la edad pediatrica. No obstante, es
la causa mas frecuente de hipertension portal
(HTP) en la poblacion infantil. En algunos pacien-
tes existen factores de riesgo en la época neonatal
(cateterismo umbilical 57 onfalitis, cirugia abdo-
minal, sepsis), déficit de factores de coagulacién
(actividad disminuida de proteinas C, S, presencia
de anticoagulante lupico, mutaciones en el gen de
la protrombina y factor V Leyden) o malformacio-
nes vasculares, aunque también es posible que
no se encuentre antecedente con el que se rela-
cione ©.

La obstruccion de la vena porta es la causa mas fre-
cuente de hipertension portal 19, La HTP se define
como el aumento patolégico de gradiente de pre-
sion portal (la diferencia de presion entre la vena
porta y la vena cava inferior) y por la formacion de
colaterales portosistémicas que derivan parte del
flujo portal a la circulacion sistémica (%1, La pre-
sentacion clinica més frecuente es la HDA (9 por la
rotura de las varices esoféagicas y/o gastricas, pre-
sentando hematemesis 0 melenas como sintoma
inicial ® y mucho menos frecuentemente, aparicion
de esplenomegalia @, cirrosis, ascitis o retraso pon-
deroestatural ®. No se han descrito casos de ence-
falopatia portal, alteraciones en la funcion hepética

ni coagulacion, al no existir disfuncion hepatocelular
(M, Pueden asociar anemia por sangrados y, mucho
menos frecuentemente, pancitopenia secundaria al
hiperesplenismo (1.

El diagndstico suele hacerse de forma tardia, y en
la mayorfa de los casos es entre los 10 y los 14
afios (",

La prueba diagnostica de eleccion es la ecografia
Doppler abdominal. La resonancia magnética he-
patica o la angiografia arterial y venosa permiten
confirmar el diagndstico y determinar la extension
de la neoformacioén de colaterales ("1, Es impres-
cindible la realizacion de una endoscopia digestiva
alta para el estudio de las varices esofagicas.

El control de la HDA es el principal objetivo del tra-
tamiento, dado que es la complicacion mas fre-
cuente y la primera causa de mortalidad 319,

Nuestro paciente, con antecedentes de bajo peso
y prematuridad, presentd un crecimiento recupera-
dor espontaneo antes de los 3 afios de edad, ini-
ciando posteriormente una disminucion progresiva
del peso y talla concordante con un déficit pacial
de GH. Durante el seguimiento fue dignosticado de
cavernomatosis portal con HTP, y el restraso pon-
deroestatural fue una manifestacion de la misma
con el cateterismo umbilical como antecedente
principal. Tras el inicio de tratamiento con GH, y a
pesar de la cavernomatosis portal, presentd una
adecuada respuesta y mejoria de la talla desde
-2,48 DE a —1,87 DE tras un afo de administracion
de GH, sin complicaciones, hasta la actualidad, re-
lacionados con la misma.

Hasta el momento, los casos descritos de talla baja
asociada a enfermedad hepatica crénica por coles-
tasis e HTP "® presentan resistencia al tratamiento
con GH. No hemos encontrado casos descritos con
los diagndsticos concomitantes de nuestro pacien-
te y tratamiento con GH.
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