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Clasificacion

Tabla 1. Clasificacion etipotatogénica del hipotiroidismo congénito.

HIPOTIROIDISMO CONGENITO (HC):
I HC primario:
a) Permanente:
« Disgenesias tiroldeas: agenesla, hipoplasla, ectopla:
— Esporadicas
— Genéticas (excepdonales): genes: TSH-R,
TTF1/NKX2.1, TTF2/FOKEL, Pax8
« Dishormoncgénesis: hereditarias (AR):
Insensibilidad a la TSH: genes: TSH-R, prot.
Gsat (PHP 13) (PHP [b}
Defectos captaclon-transporte de yodo: gen
NIS/52(5A5
Defectos organificacion ded yodo:
- Defectos tiroperoxldasa: gen TPO
- Defectos sistema generador H-O= gen
DUOX2/THOX 2
Defectos sintesis de tiroglobulina (Tg): gen T
Expresién reduclda TTF1
Sindrome de Pendred: gen PDS/5LC26A4
Defectos de desyodacion: gen DEHAL 1
b) Transiorio:
+ |atrégeno: exceso de yodo. Drogas antitiroldeas
« Défictt de yodo
« Inmunadagico: anticuerpos antltiroldeos. Anticuerpos
TBll
- (enético: gen DUOX2/THOX2
II. HC hipotalamohipofisario {central):
a) Permanente:
« Défictt de TRH: esporadico
« Deficlenda alslada de T5H:
- Esporadica
— Genética: genes TRH-R, subunidad BTSH
» Panhipopituttarismo:
— [Esporadico
— Genético: genes:
- POUF1: TSH, GH, PRL

- PROP1: TSH, GH, PRL, LH, F5H
- HX3: T5H, GH, PRL, LH, F5H
- LHX4: TSH, GH, PRL, LH, F5H, ACTH

b} Transitorlo
» Reclén nacldo prematuro
» Reclén nacldo hijo de madre hipertiroldea

con enfermedad de Craves
lll. HC periférico:

a) Sindrome de resistencla a las hormonas tiroldeas:
Gen TRE

b) Defecto del transporte celular de hormonas tiroldeas:
gen MCTE

) Defecto del metabolismo de hormonas tiroldeas:
gen SECISBP2

HIPOTIROIDISMO ADQUIRIDO (HA)
I HA primario:
a) Défict de yodo
b) Tirodditis:
« Aguda
» Subaguda o enfermedad de Quervain
« [Cndnica autolnmunttaria; alslada; asodada a otras
enfermedades autoinmunitarlas (DML, sindromes
poliglandulares) o 3 sindrome de Down 0 de Turner
« Crénica lefiosa de Reldel

f) Enfermedades Infiltrativas: histocttosls, amiloldosls,
Clstinosis, etc.

d) Exposicidn a agentes que deprimen 3 funddn tiroldea:
allmentos (col, soja, mandioca) o farmacos (antitiroldeos,
compuestos de yodo, lino, perclorato, tioclanato, etc.)

g} latrogeno: drugla, radioyodo, radioterapla

f) Enfermedades mitocondriales

g) Hemangloma

h) Hipotiroldisme congénlto de manlifestacion tardia

Il. HA central
a) Infecclones
b) Tumores (especialmente craneofzringloma)
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» Factores Genéticos: Factores de
transcripcion tiroideos TITF1, TTF2
y PAX8.

« Factores ambientales (déficit de
yodo)**

e Factores inmunitarios: enf tiroidea
autoinmune materna durante el

e Insensibilidad a TSH
« Captacion y transporte de yodo.

 Organificacion del yodo (defecto en
TPO, en sist generados de H202 y
en transporte apical de yodo.

 Defecto en sintesis de tiroglobulina
» Defectos en desyodacion.




Hipotiroidismo congénito primario transitorio

« Efecto “Wolff- o Geografia » Ac clasicos: e Mutaciones gen

chaikoff”* e Prematuros antitiroglobulina y DUOX2/THOX2**
o Fuentes de yodo: antimicrosomales
ingestion de » Ac bloqueantes del

yoduro potasico,
uso perinatal de
povidona.
e Amiodarona
» Fcos Antitiroideos:
propiltiouracilo,
metimazol y
carbimazol.

r TSH (Trab o TBII)
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Hipotiroidismo congénito central (H-H)

lta de estimulo hipotalamo-hipofisiario sobre la glandula tiroides.

« Frecuencia 1: 20.000 RN

e RN prematuro con eje H-H-T inmaduro.

 Déficit de TRH

« Déficit de TSH aislado * (seis mutaciones
homocigotas sub B TSH: CLO5Vis114X + frec)

 Panhipopituitarismo:

 Hijos de madres hipertiroideas (enfermedad
de Graves)

 Esporadico por alt SNC (infecciones,
radiaciones, traumatismos, tu, alt
cromosomicas)

« Genético por alt de genes que cordifican
factores de transcripcion hipofisiarios
(POU1F1, PROP1, HEX1, LHX3, LHX4)




INDICE CLINICO DE HIPOTIROIDISMO (Letarte et al. )

Cl] nica » Problemas de alimentacion - Estrefimiento
e Inactividad - Hipotonia
» Hernia umbilical - Macroglosia
e Varia segl'Jn « Piel moteada
edad e
intensidad de la
presentacion. 8ol
e« HT congénito » Fontanela posterior >5 mm2

primario—> poca
expresividad en

periodo nn, ex
fisico normal. » Facie tipica: facie tosca, parpados y labios tumefactos por

acumulo de ac. Hialurodnico (alt composicion de la piel, fija el
3 agua y produce mixedema)

Maximo 13 puntos, >4 ptos sugestivo de hipotiroidismo.
Mas del 90% de nifos normales tienen <2ptos.
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Clinica (sin dlagnostlco ni tratamiento
oportuno)

el crecimiento, del desarrollo fisico: talla

a, retraso de la denticion.

Retraso intelectual variable: desde oligofrenia
profunda a trastornos de aprendizaje. Somnolencia
y retraso de las adquisiciones psicomotoras.
Locucion tardia.

* Alteraciones funcionales: Neurologicas:
paraparesia espastica, hiperreflexia tendinosa,
temblor e incoordinacion motora, hipotonia
muscular marcada, crisis convulsivas.
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Diagnostico

F‘ié;;;’ 2 7 Z
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cas Yy radiologicas.

1 féf;évmpre elevado) y T4 libre (habitualmente

ofdea con | 123 o Tc 99. Ecografia tiroidea. Nivel
tectable/ ectopias: N o alta/dishormonogénesis:
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Algoritmo diagnostico
del hipotiroidismo
sospechado
clinicamente.

T4 libre y TSH en suero

_’/,"”"

T4 libre baja

\A T4libre alta

// T5H TSH normal o alta
Normal o disminuida 'l'
¢ Elevada _ADN del %EHTEE- ,
Efectos sistémicos de HT enddgenos
R Efectos sistemicos de HT exdgenos
Hipotiroidismo
hipotalamohipofisario ‘Jr
¥ 5. resistencia a las
Positivo | Negativo
- v
Hipotiroidismo Hipotiroidismo Hipotiroidismo
terciario secundario primario
¥
Gammagrafia-ecografia
¥ 4 +
r Tiroides in situ Ectopia Agenesia

—

Normal o bodio

Disminuido
¥ \\ ~—a
Descartar insensibilidad
alaTsH

Hipoplasia

Negativos
e ¥

Dishormonogénesis

Anticuerpos antitiroideos —‘
_._'_._,..-o-""

Positivos
¥
latrogenia Tiroiditis
Déficit de yodo



Cribado Neonatal




Cribado NN

1)Estudio de Confirmacion dg
- TSH>10 +
a) Historia clinica, anamnesis, indice clinico de hipoT
b) Niveles séricos de T4 libre, TSHy Tg
c) Gammagrafia + eco tiroidea
d) Anticuerpos antitiroideos
)

e) Yoduria

f) Radiografia de rodillas y calculo de la superficie de la epifisis distal del fémur:
marcador de antiguedad e intensidad prenatal del hipotiroidismo. **

2) Reevaluacion dg: 3 afnos de edad (excepto en las ectopias)®



Tratamiento

30 min antes

o

miento del HT congénito:
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Tratamiento

e Tto. RN: 10-15 ug/kg/dia. 0-1 mes 10-15 ug/kg/dia
Objetivo: normalizar y elevar T4 19 m 210
(T4 total>10ug/dl; T4 libre>1,5
ng/dl) en 1 a 2 semanas y 3-5m 4-7
normalizar o disminuir TSH a 10 6-12 m 4-6

uU/ml en el 1er mes. .

1-2 anos 4-6

, , 3-7 anos 3-4

* Dosis necesaria varia segun peso,
edad y gravedad del HT.

Requerimientos disminuyen con la 10-12 afios 2-3

edad.

7-10 anos 3-4

> 12 anos 2




Controles

Control clinico y de
laboratorio (TSH y T4L)
Edad osea anual.

Cambio de dosis cada 12,5
ug.

Control con T4 Libre y TSH
TSH puede mantenerse
elevada durante las 4
primeras semanas.

Primer control

2do control y luego de modificar dosis.

Primer semestre de vida

Segundo semestre de vida

Hasta los 3 anos.
Posterior a 3 anos

2 semanas

4 semanas

Cada 1 a 2 meses
Cada 2-3 meses
Cada 3 meses

Cada 4 meses
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Hipotiroidismo adquirido
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’fﬂeSIS y dano irreversible durante
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?ﬁ!ﬁas de bocio endémico.
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:::::

IS, é,fgéhemOlltICUS y S pneumoniae. Dg: PAAF.

infla mac10n autolimitada 1 a 2 sem. a varios meses.
S fﬁﬁ 1eras semanas, luego eutiroideo o hipoT.

ria cronica, , puede provocar hipT permanente u cursa con
POy antltlroglobulma
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Bocio

« Aumento de tamano glandular, abultamiento en la region anterior
del cuello.

* Incidencia del 6%, predominio sexo femenino.

Tabla 2. Clasificacion del bocio segun la OMS.

Grado 0. Ausencia de bocio
Grado 1. Tiroides palpable

1a. Bocio palpable pero no visible con el cuello en extension

1b. Bocio palpable y visible con el cuello en extension. Se incluyen los nédulos, aunque el resto del tiroides
sea normal

Grado 2. Bocio visible con el cuello en posicién normal
Grado 3. Bocio voluminoso, que se puede reconocer a distancia




Bocio (etiologia

..... £
i
...... A
e
e
........ e
S
''''''''' A
e
s
v
S
L
........ s
s
7

A
_____________

i
ey

.........

i

ey

o

es-Basedow

........

___________

o

.........

s
i
.a
5

o
A
o

paguda o de De Quervain - Adenoma hipofisiario productor de TSH

A,

AR,

e




Bibliografia

o
i
o
i
e
7
o
o .
o
, 7 b
z A
4 .
S
o
o
o
o
o
o
o
o
o
o
o
7
S
o
o

2
-

o

H

AT
o s
A

Teodoro Dura Trave,
0 subclinico en la infancia

[
s

Pediatr 2013; Volumen 5.

A




