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COMA  MIXEDEMATOSO EN  NINA CON
HIPOTIROIDISMO CONGENITO NO TRATADO:
REPORTE DE UN CASO.

Myxedema coma in a girl with untreated congenital hypothyroidism: case report.
Ana Gariza-Solano’

RESUMEN

Introduccidn: El hipotiroidismo congénito es una de las causas prevenibles mas frecuentes del retardo mental.
Al nacimiento los signos y sintomas son inespecificos, ahi radica la importancia del tamizaje neonatal.

Una de las complicaciones mas severas del hipotiroidismo no tratado es el coma mixedematoso, una condicion
clinica rara y letal en nifios, que se caracteriza por presentar alteracion del sensorio, bradicardia, hipotermia, e
hipotension.

Reporte de caso: Paciente del sexo femenino de 12 arnos con retraso del desarrollo severo fue referida por
sepsis con foco urinario. Al examen, talla/edad:-10.48 DE, peso/edad:-10.15 DE, edema generalizado, facies
tosca, llanto ronco, piel seca, cabello quebradizo. Su funcién tiroidea: TSH > 100 uUl/ml y T4L <0.4 ng/dl. Cursé
con signos sugestivos de abdomen quirtirgico, requiriendo laparotomia exploratoria, luego presenté bradicardia
severa e hipotension que no mejoré con inotropicos ademas requirié soporte ventilatorio, siendo necesario
incrementar dosis de levotiroxina a 100mcg/d via oral con mejoria.

Comentario: No existe consensos en nifios para el tratamiento del coma mixedematoso, solo se sugiere soporte
ventilatorio, reqular temperatura corporal y el pilar del tratamiento es el reemplazo hormonal con levotiroxina via

endovenoso, aunque en nuestro caso fue via oral por falta de disponibilidad en nuestro pais.

Palabras claves: Coma mixedematoso, hipotiroidismo primario, nifio.

ABSTRACT

Introduction: Congenital hypothyroidism is one
of the most frequent preventable causes of mental
retardation. At birth the signs and symptoms are
nonspecific, that's why neonatal screening is
important.

One of the most severe complications of untreated
hypothyroidism is myxedema coma, a rare and
lethal clinical condition in children, characterized by
sensory disturbance, bradycardia, hypothermia, and
hypotension.

Case report: A 12-year-old female patient with severe
developmental delay was referred for sepsis with a
urinary focus. On examination, size / age: -10.48 SD,
weight / age: -10.15 SD, generalized edema, coarse
facies, hoarse crying, dry skin, brittle hair. Her thyroid
function: TSH> 100 uUl/ml and T4L <0.4 ng/dl. She
attended with signs suggestive of surgical abdomen,
requiring exploratory laparotomy, then presented
severe bradycardia and hypotension that did not
improve with inotropics and also required ventilatory

support, being necessary to increase levothyroxine
dose to 100mcg/d orally with improvement.

Comment: There is no consensus in children for the
treatment of myxedema coma, only ventilatory support
is suggested, regular body temperature and the pillar
of the treatment is the hormonal replacement with
levothyroxine intravenously, although in our case it was
oral due to lack of availability in our country.
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INTRODUCCION

Elhipotiroidismoresultadeladisgenesiadelaglandula
tiroides o defecto de la sintesis de las hormonas
tiroideas; siendo el hipotiroidismo congénito (HC) una
de las causas prevenibles mas frecuentes del retardo
mental, reportandose una prevalencia de 1/2000 en
paises hispanos.'

Al nacimiento, los signos y sintomas del hipotiroidismo
dependen de la severidad, tipo y duracion de la
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falla tiroidea por lo que no todos son diagnosticados
clinicamente. El diagnéstico tardio se traduce en retardo
pondo estatural, retraso del desarrollo psicomotor y
retardo mental, por lo que el tamizaje constituye el
meétodo ideal de diagnéstico temprano.2?

Existen pautas bien establecidas por la Academia
Americana de Pediatria, la Sociedad de

Endocrinologia Pediatrica y la Sociedad Europea
de Endocrinologia Pediatrica donde se recalca la
importancia de la detecciéon de recién nacidos, el
tratamiento oportuno y la evaluacién clinica y de
laboratorio frecuente de la funcion tiroidea, asi como
la evaluacion del crecimiento y desarrollo estricto
en los primeros 3 anos de vida para evitar las
complicaciones futuras.*

Figura N°1: A: Nifia de 12 afos con hipotiroidismo congénito al ingreso. B: Fotografia que
demuestra que luce pequefia y con mixedema generalizado. C: Fotografia luego de 45 dias de
reemplazo hormonal.

Una de las complicaciones mas severas del
hipotiroidismo no tratado y de larga duracién es el
coma mixedematoso (CM), una condicion clinica
rara y letal en nifos, tiene una tasa de incidencia
estimada de 0.22 casos por millon de personas por
afio con una mortalidad del 30 a 60%.°

REPORTE DE CASO

Paciente del sexo femenino de 12 afios procedente
de Huarochiri (Lima) con retraso del desarrollo
psicomotor severo (no camina, no balbucea), con
diagnostico de hipotiroidismo congénito a los 2
meses que recibié tratamiento solo por 1 mes, fue
referida por sepsis con foco urinario.

Al examen fisico: Peso: 14.5kg (-10.15 DE), Talla:
78cm (-10.48 DE), IMC: 23.8 kg/m2 (+1.28 DE). FC:
90x’, FR: 28x’. Facies tosca, llanto ronco, hipoactiva,
piel palida, seca, fria y aspera, edema generalizado.
Tiene cejas casi ausentes, nariz con puente nasal
plano, boca con labios gruesos, multiples caries,
cabello ralo, quebradizo y seco. Tiene cuello corto, no

se palpa tiroides. Su abdomen es batraciano, tiene
disminucion de ruidos hidroaéreos. Tiene disminucion
del tono muscular y de reflejos osteotendinosos.
Tanner |. (Figura N°1).

Figura N°1: A: Nifia de 12 afos con hipotiroidismo
congeénito al ingreso. B: Fotografia que demuestra
que luce pequena y con mixedema generalizado. C:
Fotografia luego de 45 dias de reemplazo hormonal.
Tiene examenes auxiliares: TSH > 100 uUl/ml, T4L
<0.4 ng/dl, Hb: 7g/dl, creatinina 0.8mg/dI, depuracion
de creatinina 35.14 ml/min/1.73m2 y Urocultivo:
>100 000 UFC de Enteroccus sp. Tiene estudio de
imagenes: Ecografia de tiroides: atrofia de tiroides,
TAC cerebral: Polimicrogiria frontal bilateral +
dilatacion Il y IV ventriculo + atrofia cerebral fronto-
parieto-temporal, TAC Renal: Hidronefrosis derecha
+ imagen litiasica coraliforme en rifién izquierdo +
litiasis renal derecha, ileo reflejo, signos de absceso
en FID. Ecocardiografia: Derrame pericardico con
colapso de cavidades derechas a la inspiracion,
volumen aproximado de 120ml, FEVI 52%.
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Al cuarto dia de hospitalizacion inicié reemplazo con glucocorticoide por 3 dias y posteriormente recibiod
levotiroxina a 25mcg con aumento progresivo cada 3 dias hasta 37.5mg/d, después cursé con bradicardia y
derrame pericardico, por lo cual se realizé pericardiocentesis diagnéstica y evacuatoria, obteniéndose 130cc de
liquido amarrillo claro, transparente, no patoldgico.

Al 14vo dia, cursd con signos clinicos y de imagenes de abdomen quirdrgico, por lo cual se realizé laparotomia
exploratoria + apendicetomia profilactica, encontrandose mdltiples dilataciones segmentarias en ileon y
apéndice sin alteraciones significativas. Luego de la cirugia, curs6 con bradicardia severa (36-66 Ipm) con
pobre respuesta a inotrépicos, hipotermia (T° 35 - 35.6°) e hipotension, por lo cual recibid soporte ventilatorio
por 4 dias, hidrocortisona a dosis de 100mg/m2/d con disminucion progresiva durante su estabilizacion mas
levotiroxina 100mcg/d por via enteral.

Posteriormente tuvo ecocardiografia control: Insuficiencia valvular aértica moderada sin evidencia de repercusion.
Se describe derrame pericardico leve anterior de 30 cc sin evidencia de repercusion hemodinamica, por lo cual
recibié captopril y espironolactona.

Estuvo hospitalizada durante 45 dias, continuando el reemplazo hormonal con levotiroxina a 100mcg/d hasta
control ambulatorio.

Durante su evolucion (Figura N°2), fue evaluada por Endocrinologia Pediatrica para regular la dosis de
Levotiroxina segun los controles de funcion tiroidea (Tabla N°1) y valorar su crecimiento (Tabla N°2); Medicina
Fisica y Rehabilitacién, describe que no tolera la bipedestacion por mas de 1 minuto y solo camina con ayuda
un tramo de 1.5 metros, luego de 3 meses de terapia fisica es mas tolerante al ejercicio, mejora movilidad de la
cadera para flexion y extension y realiza marcha de 4 metros y medio con apoyo y Cardiologia Pediatrica, realizd
ecocardiografia control luego de 9 meses, donde se evidencia funcion sistolica VI conservada, Insuficiencia
aortica leve y no derrame pericardico, recibio captopril y espironolactona por 2 meses.

Tabla N°1: Evolucion de la funcién tiroidea luego del reemplazo hormonal con levotiroxina
01/09/18 18/9/18 3/10/18 27111/18 5/02/19 18/6/19

T4L (0.92 -1.59 ng/dl) <0.4 0.72 1.91 2.35 1.58 1.28

T3 (0.71-19.2 ng/ml) <0.25 - - - - -

Tabla N°2: Evolucidon antropométrica y dosis de reemplazo hormonal con levotiroxina
27/11/18 16/4/19 24/8/19

28/08/18

Peso kg (DE) 14.5 (-10.17) 11.3 (-15.16) 13.8 (-13.11) 17.1 (-10.51)

IMC kg/m2 (DE)

Levotiroxina (mcg/m2/d) - 132 113 97

23.8 (+1.28) 15.1 (-1.84) 17.04 (-0.86) 20.2 (+0.29)

COMENTARIO padres, que no acuden cuando su nifio tiene retraso
del crecimiento y mental.

La mayoria de niflos con HC son asintomaticos al

nacer, y solo el 5% de los casos pueden diagnosticarse
en base al examen clinico, ahi radica la importancia
del tamizaje neonatal. Otro factor que contribuyen
al diagnostico tardio es la pobre educacion de los

El diagnostico temprano y el tratamiento adecuado
en las primeras semanas de vida dan como resultado
un crecimiento lineal y desarrollo neurolégico normal,
pero el diagndstico y tratamiento tardio dan como
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Figura N°2: A: Fotografia luego de 3 meses del reemplazo hormonal, sin mixedema, con
crecimiento de nuevo cabello. B: Fotografia luego de 9 meses de tratamiento con levotiroxina.

resultado déficit neurolégico irreversible,*® y si el
reemplazo hormonal es después de los 7 afos
alcanzan un coeficiente intelectual medio de 54,°
como en nuestra paciente con retraso mental severo.

En el Instituto Nacional de Salud del Nifio (1995-
2005), se reporté que la edad media del diagnéstico
clinico de HC fue de 4.4 meses en mujeres y 3.12
meses en varones, siendo los hallazgos clinicos:
facies abotagada (73%), piel seca (70.3%), fontanelas
amplias (70.3%), estrefiimiento (64.9%), hipotonia
(64.9%) e ictericia (64.9%). Ademas se observo
retardo del crecimiento, registrando talla para la
edad de -0.5DE al nacer a -2.1 DE al diagnéstico con
mejoria luego del reemplazo hormonal,® similar a lo
encontrado, registrando un crecimiento de 14 cm/
ano.

En los hipotiroideos, los niveles de hormona
de crecimiento (GH) e IGF-l se reducen y la
generacion de IGF-l es defectuosa. Luego de
instaurar el tratamiento, a pesar de la mejora de
los niveles de IGF-l, su secrecion esta por debajo
del rango referencial en nifos de la misma edad.
Esta produccion defectuosa de IGF-I después del
tratamiento sugiere que el hipotiroidismo prolongado
puede modular la capacidad de secrecion de IGF-I
de los hepatocitos, ya sea por un efecto negativo en
su masa (numero o tamafio) y / o en la expresiéon de
la GHR en sus superficies®

La pobre alimentacion y distension abdominal es una
manifestacion clinica de HC? debido ala hipomotilidad
intestinal. Se ha demostrado que luego del reemplazo
hormonal con levotiroxina se presenta una rapida
normalizaciéon de la funcion intestinal’. Como en
nuestro caso, que curso con abdomen quirlrgico
pero sin hallazgos sugestivos en el intraoperatorio
sugiriendo que fue por el hipotiroidismo primario
severo.

En pacientes con hipotiroidismo severo no tratado
pueden presentar una complicacion muy rara en
nifios como es el CM, el cual se caracteriza por
alteracion del sensorio, bradicardia, hipotensién mas
mixedema, asociado a derrame pleural o pericardico,
elevacion de transaminasas y creatinina,® siendo las
infecciones o trauma los factores precipitantes.®

En relacién al tratamiento del CM, no se tiene
consenso para nifios.® Se sugiere ser ingresados en
una unidad de cuidados intensivos para recibir apoyo
ventilatorio y cardiovascular vigoroso.® Ademas,
cursan con temperatura corporal inferior a 35,5 ° C,
por lo cual requieren calor para regular temperatura;
cuanto mas baja, peor es el prondstico.® Solo se
recomienda agregar hidrocortisona en los casos
con sospecha de insuficiencia suprarrenal porque el
reemplazo con levotiroxina incrementa el clearence
de cortisol.?
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El reemplazo hormonal con levotiroxina es vital para
la supervivencia de estos pacientes. Se sugiere que
el tratamiento hormonal se inicie por via intravenosa
porque la absorcion gastrointestinal puede verse
afectada en casos graves,® ademas permite elevar
rapidamente la T4 sérica.® Sin embargo, la forma
intravenosa de L-tiroxina no esta disponible en
nuestro pais; por lo tanto, se administré Levotiroxina
via oral a una dosis moderada a nuestro paciente, y
el resultado del tratamiento fue satisfactorio.

En relacion al derrame pericardico, es una
complicacion rara del hipotiroidismo severo en nifios'®
y su aparicion esta relacionado con la gravedad y

duracion de la enfermedad, estando presente en el
3% de casos en estadio temprano y leve hasta llegar
al 80% en los casos de mixedema. Se logran resolver
luego de 2 a 12 meses del reemplazo hormonal sin
requerir pericardiocentesis, porque la acumulacion
de fluido es lento.10"

Durante su evolucion también se describio flexion de
caderas y extremidades que mejoro luego de terapia
fisica, debido a la funcién motora anormal asociada
puede contribuir a las contracturas musculares y
deformidades de las piernas; en casos severos,
estos cambios son irreversibles a pesar de la terapia
fisica."?
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