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Resumo: A puberdade precoce central (PPC) é mais comumente observada em meninas e, raramente, em
meninos. Dentre as etiologias da PPC estdo os tumores que abrangem o hipotadlamo, como o
Hamartoma Hipotaldamico (HH). Relatar um caso raro de um menino com sinais de puberdade
precoce, diagnosticado com Hamartoma Hipotaldamico. Trata-se do relato de caso de puberdade
precoce, no sexo masculino, causado por Hamartoma hipotalamico. Paciente do sexo masculino,
1 ano e 8 meses de idade, com surgimento de caracteres sexuais secundarios, aumento de volume
testicular bilateral, seguido de aumento peniano e surgimento de pelos pubianos e acne em face,
com atraso de fala e motor. Sua Ressonancia Nuclear Magnética (RNM) da hipdfise revelou uma
lesdo expansiva com sinal similar ao cortex discreto, alto sinal em FLAIR centrada na regiao
hipotal@mica, com parcial obliteracdo do aspecto posterior da cisterna suprasselar e cisterna
interpeduncular, caracteristico de HH. Iniciou-se o tratamento com andogo do GnRH
(leuprorrelina). HH sdo malformacBes congénitas ndo neoplasicas incomuns, compostas por
células neuronais e da glia, distribuidos de maneira desarménica, citologicamente normais que
expressam acido gama-aminobutirico. O HH € uma doenca neuroendécrina complexa que se
apresenta com os sintomas de PPC, convulsdo geléstica e/ou atraso no desenvolvimento. Os
fendtipos clinicos do HH sdo, principalmente, baseados na imagem de RNM. Nosso paciente
apresentou caracteristicas clinicas, tanto de hamartomas sésseis, quanto pedunculados, pois
ocorreu envolvimento dos corpos mamilares, |11 ventriculo e cisterna suprasselar. Geralmente, a
idade média dos pacientes diagnosticados com HH variade 1 ano e 10 meses a 3 e 8 meses. Em
NOSSO caso, O inicio dos sintomas foi com 1 ano e 8 meses e a idade do diagndstico de 2 anos e 4
meses. A puberdade precoce se manifesta pela disfuncéo enddcrina e as convulsdes gelasticas, se
caracterizam por eventos epilépticos retratados por crises de riso. As convulses de riso comecam
logo na primeira infancia e, geramente, sdo curtas e bem estereotipadas. O riso comumente, €
involuntario e sem motivacdo. Nosso paciente apresentou episddios sugestivos de crises
gelasticas e ateracbes comportamentais. As convulsdes em pacientes com HH, geralmente sdo
tratadas com drogas antiepilépticas, como a carbamazepina e clonazepam mas, normalmente, 0s
resultados ndo séo bem-sucedidos. Nosso paciente iniciou o tratamento com carbamazepina e até
a Ultima avaliagdo clinica, a genitora relatava diminui¢éo do nimero de crises. Conclusdo: Este
trabalho apresentou um caso raro de puberdade precoce central em um menino, causado por um
hamartoma hipotalédmico. A confirmagdo do diagnostico foi dada pela imagem de RNM de sela
tircica. O paeciente aqui relatado, segue em tratamento farmacoldgico e acompanhamento
ambulatorial.
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