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El eje hipotalamo-hipofisis en el niio:
consideraciones de imagen
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Este trabajo aborda una revisién general con resonancia magnética
(RM) de los aspectos anatémicos del eje hipotdlamo-hipofisario en el
grupo pedidtrico y de sus alteraciones estructurales. El mayor rendi-
miento diagndstico se ha producido en el hipopituitarismo congénito,
que frecuentemente se expresa en el nifio por un déficit de hormona
del crecimiento, al mejorar la delimitacién del complejo malformativo
de la linea media. La ausencia de visualizacion total o parcial del tallo
hipofisario y la presencia de una neurohipdfisis ectépica han cambiado
el concepto cldsico del enanismo hipofisario idiopatico, y han acotado
un grupo de pacientes con esta alteracion estructural que muestran una
mayor resistencia al tratamiento con hormona y una frecuente apari-
cién evolutiva de otras deficiencias adenohipofisarias. La demostracién
de una hipoplasia aislada de la adenohipdfisis puede orientar el diag-
nodstico de un hipopituitarismo de origen genético. Los tumores de la
region supraselar y de la region posterior del tercer ventriculo, craneo-
faringiomas, gliomas y germinomas, son la causa mds frecuente de dis-
funcién endocrina adquirida, aunque ésta suele aparecer como resulta-
do de las actuaciones terapéuticas sobre aquellos. Los adenomas hipo-
fisarios son tumores poco frecuentes en el nifio y predominan los
microadenomas en esta edad. La histiocitosis de células de Langerhans
se muestra como un aumento de grosor y captacion del tallo hipofisa-
rio y su diagnéstico se apoya en las manifestaciones asociadas en otros
drganos; en ausencia de éstas, el diagndstico diferencial mds importan-
te de estos hallazgos es el germinoma.

El estudio radiolégico del eje hipotdlamo-hipdfisis debe incluir im4-
genes con contraste y extenderse al resto del sistema nervioso central
en funcion de la informacién clinica aportada.

Palabras clave: Hipdfisis. Hipotdlamo. Pediatria. RM.

The Hypothalamus-Hypophysis Axis
in the Child: Imaging Considerations

This paper provides a general review with MRI of anatomical as-
pects of the hypothalamus-hypophysis axis in the pediatric group and
of its structural alterations. The greatest diagnostic yield has been
found in congenital hypopituitarism, frequently expressed in the child
by growth hormone deficit, through an improvement of the delimita-
tion of the malformative complex of the middle line. Absence of total
or partial visualization of the pituitary stem and the presence of ectopic
neurohypophysis have changed the classical concept of idiopathic pi-
tuitary dwarfism, delimiting a group of patients with this structural al-
teration that show greater resistance to hormone treatment and frequent
evolutive appearance of other adenopituitary deficiencies. Demonstra-
tion of an isolated hypoplasia of the adenopituitary may orient the
diagnosis of a hypopituitarism of genetic origin. The tumors of the su-
prasellar regional and the posterior region of the III ventricle, craniop-
haryngioma, gliomas and germinomas are the most frequent cause of
acquired endocrine dysfunction, although this generally appears as a
result of the therapeutic actions on them. Hypopituitary adenomas are
rare tumors in the child and microadenomas predominate at this age.
Langerhan cell histiocytosis is shown as an increase in thickness and
uptake of the pituitary stem and its diagnosis is supported by the asso-
ciated manifestations in other organs. In absence of these, the most im-
portant differential diagnosis of these findings is the germinoma.

The radiology study of the hypothalamus-hypophysis axis should
include images with contrast and extend to the rest of the central ner-
vous system based on the clinical information supplied.
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a hipéfisis y el hipotdlamo muestran una estrecha relacién

morfoldgica y funcional y constituyen el eje hipotdlamo-hi-
pofisario (EHH) o cerebro hipofisario, un complejo érgano neu-
roendocrino que participa en el control de numerosos mecanis-
mos homeostaticos.

Los trastornos funcionales y las alteraciones estructurales del
EHH generaran manifestaciones clinicas por defecto o por exce-
so de funcién. En el grupo pedidtrico, la consulta mds frecuente
debida a hipofuncion es el retraso del crecimiento. En los tlti-
mos afios, los hallazgos en series largas de nifios con talla baja
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por deficiencia de hormona del crecimiento (GH) han mostrado
un aumento de las causas orgdnicas respecto a las formas idiopa-
ticas. También la diabetes insipida central en el nifio, considera-
da idiopdtica en el 25-30% de los casos, estd experimentando
una mayor proporcién de causas organicas. La pubertad precoz
se define como la aparicion de los caracteres sexuales secunda-
rios antes de los 8 afios en las nifias y de los 9 en los nifios. La
forma central, pubertad precoz verdadera, es mas frecuente que
la periférica, y en las nifias predomina el origen idiopdtico, fren-
te a la mayor proporcién de causas orgdnicas en los nifios'. Se
considera retraso puberal la aparicién de los caracteres sexuales
por encima de los 14 afios en nifios y de los 13 en nifias.

Los estudios de neuroimagen pretenden detectar anomalias es-
tructurales, congénitas o adquiridas, del EHH. También es im-
portante demostrar un normal desarrollo del EHH y excluir pato-
logia de vecindad en los trastornos funcionales. La resonancia
magnética (RM) es la técnica de eleccién en la evaluacion de las
alteraciones endocrinas de origen central por su especial delimi-
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tacién anatémica del drea y por el gran impacto que ha demos-
trado en las lesiones congénitas del EHH. La RM de hipdfisis
debe incluir imédgenes T1 en los planos sagital y coronal sin y
con contraste. La administracién de contraste paramagnético
permite valorar el parenquimograma glandular y mejorar la deli-
mitacién del tallo hipofisario y de las estructuras de la linea me-
dia. Las imdgenes T2 ofrecen informacién adicional ante sospe-
cha de hemocromatosis y para la caracterizacion de tumores en
la regién. La tomografia computarizada (TC) supera a la RM en
la deteccion de calcificaciones y en la valoracion de infiltracion
6sea, y en ocasiones ayuda a caracterizar la patologia tumoral.

La exploracién con RM del EHH en el nifio, debe visualizar sis-
temdticamente la regién posterior del tercer ventriculo y se ha de
complementar con un estudio del resto del sistema nervioso cen-
tral (SNC), que serd mas o menos exhaustivo en funcién de los da-
tos aportados. Asf, la busqueda de patologia malformativa de la 1i-
nea media o de un sindrome de Kallman se beneficia de estudios
de alta resolucién anatémica en el plano coronal, y alcanza cortes
muy anteriores que no se suelen incluir en los estudios convencio-
nales. La sospecha de patologia tumoral o inflamatoria requerira la
ampliacion del estudio con contraste al resto del SNC.

Este trabajo pretende realizar una revision conjunta de la ima-
gen del EHH en el nifio, incidir en su morfologia cambiante con la
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edad, en sus alteraciones estructurales, con especial énfasis en las
de origen congénito, y en la valoracién de los posibles hallazgos
incidentales que se pueden encontrar en un estudio de hipdfisis.

ANATOMIA E IMAGEN EN RM

El desarrollo de la hipdfisis se realiza entre los dias 28 y 48 de
vida embrionaria. Tradicionalmente, se supone un doble origen
embrioldgico de la glandula, una evaginacién del ectodermo bu-
cal, la bolsa de Rathke, para formar la adenohip6fisis que acabara
fusiondndose con otra evaginacién neuroectodérmica del diencé-
falo para formar la neurohip6fisis. Frente a esta concepcion clési-
ca, se plantea un origen tnico de la hipdfisis a partir del ectoder-
mo neural y superficial, en intima proximidad, que origina una
adherencia neuroectodérmica o rudimento adenohipofisario situa-
do inmediatamente anterior a la membrana orofaringea, que se
puede identificar en el dia 22 de gestacién®. El desarrollo hipofi-
sario anterior, a partir de la bolsa adenohipofisaria o de Rathke
formada en el dia 28 de edad gestacional, constituird la pars tube-
ralis, 1a pars intermedia y la pars distalis. La pars tuberalis re-
presenta una delgada capa de tejido hipofisario en intima relacién
con el infundibulo que sirve como reservorio después de hipofi-
sectomias totales; en condiciones normales, no se puede indivi-

Fig. l.—Morfologia normal de la hipdfisis en RM. A) Imagen sagital
T1 con adenohipdfisis isointensa a la protuberancia y borde superior
plano; la neurohipdfisis se muestra hiperintensa. B) Realce glandular
e infundibular tras administracion de contraste intravenoso; en
ocasiones se aprecia un discreto engrosamiento proximal del tallo.

C) Imagen sagital T2 en la que se homogeniza la sefial de la glandula.
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dualizar en imagen de RM. La pars intermedia se desarrolla a
partir de las células de la linea media del 16bulo anterior en inti-
ma relacién con la neurohipdfisis; no tiene representacién morfo-
l6gica en humanos, salvo si contiene remanentes embriolégicos
de una bolsa de Rathke que no se ha obliterado en su totalidad, lo
que origina quistes generalmente de pequefio tamafio®. La pars
distalis constituye la parte principal de la adenohip6fisis con una
organizacion funcional interna de los elementos celulares encar-
gados de segregar las distintas hormonas. La conexién de la ade-
nohipdfisis con el hipotdlamo se realiza a través del sistema porta
hipofisario por el que circulan las sustancias hipotaldmicas que
estimulan o inhiben la secrecién de hormonas hipofisarias. La
neurohipdfisis queda formada por la eminencia media, una exten-
sién caudal del hipotdlamo, el infundibulo, por el que los axones
de las células neurosecretoras hipotaldmicas transportan dos hor-
monas principales, vasopresina y oxitocina, y el 16bulo posterior
hipofisario que funciona como un depésito hormonal.

La morfologia y la semiologia en RM de la hipdfisis normal
son relativamente constantes (fig. 1). La adenohipd6fisis presenta
una intensidad de sefial similar a la de la protuberancia, una altura
de entre 2 y 6 mm y una superficie superior plana o ligeramente
concava. El tallo hipofisario crece progresivamente en el nifio sin
exceder de 2 mm de grosor, aunque clasicamente se considera
normal cuando su calibre no supera el de la arteria basilar, y pue-
de mostrar un discreto engrosamiento fusiforme proximal. La
neurohipofisis aparece normalmente hiperintensa en imdgenes
T1. El origen de este «brillo» glandular estd en debate, aunque
parece influenciarse principalmente por los fosfolipidos presentes
en las membranas de las vesiculas que transportan estas hormo-
nas desde el hipotdlamo al 16bulo posterior de la hipéfisis®. En
cuanto a su significado, si existe consenso en considerarlo como
un importante marcador de la integridad funcional del eje hipota-
lamo-neurohipofisario (EHN)*. En la préctica asistencial, la au-
sencia de una neurohipdfisis hiperintensa en imdgenes T1 en el
grupo pediatrico excluye el diagnéstico de polidipsia primaria y
favorece el de diabetes insipida de origen central, independiente-
mente de la causa subyacente. No obstante, hay que tener en
cuenta que hasta en un 10% de la poblacién adulta sin alteracion
neuroendocrina puede faltar este «brillo»®, y que también se ha

Fig. 2.—Morfologia normal de la hipdfisis neonatal. Imagen sagital T1
en un nifio de nueve dias de vida que muestra una hipdfisis globulosa y
globalmente hiperintensa.

descrito la presencia del normal brillo neurohipofisario en algu-
nos pacientes con diabetes insipida de causa genética y su ausen-
cia en otros con la forma renal de la enfermedad’®. El patrén de
captacion en los estudios dindmicos de RM ha mostrado que el
infundibulo y la neurohipdfisis presentan el realce méds precoz,
seguido por una captacién gradual de la adenohipdfisis desde su
unién con el tallo hacia la periferia’.

El aspecto radioldgico de la hip6fisis varia en los extremos de
la edad pedidtrica a expensas de la adenohipdfisis. En el recién
nacido suele ser bulbosa y globalmente hiperintensa en las ima-
genes T1 (fig. 2), en relacién con la gran actividad glandular en
el periodo neonatal. Su tamafo e intensidad de sefial se van re-
duciendo progresivamente hasta alcanzar el patrén habitual alre-
dedor de los dos meses de vida. Una hip6fisis pequeia con au-
sencia de alta intensidad de sefial en un neonato debe sugerir la
posibilidad de alteraciones endocrinas'®. En la época puberal
existe una hiperplasia fisioldgica de la glandula con ciertas dife-
rencias en cuanto al sexo!!' (fig. 3). En la nifia el crecimiento es
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Fig. 3.—Morfologia normal de la hipéfisis puberal. Imagen sagital |3
con contraste. A) Hiperplasia fisiol6gica de la glandula de morfologia FJ=Ip
esférica en una nifia de 13 afios. B) Hiperplasia fisioldgica de la

glandula con borde superior plano en un nifio de 14 afios.
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mayor, su altura no debe superar los 10 mm, y se acompaia de
un evidente cambio morfolégico con un borde superior convexo,
e incluso puede mostrar una morfologia esférica. En el nifio la
altura no debe superar los 7 mm, la convexidad superior es rara 'y
la esfericidad resulta excepcional. Estos pardmetros, junto a un
patrén de captaciéon homogéneo, pueden ayudar en ocasiones a
diferenciar la hiperplasia puberal de un crecimiento adenomato-
so de la glandula.

Recientemente, se ha calculado la variacion del volumen de la
adenohipdfisis en el grupo pedidtrico prepuberal mediante estu-
dios 3D en RM'". Resulta obvio que el tamafio-volumen de la
gldndula constituye un importante dato orientativo para la practi-
ca clinica, pero la normalidad endocrina en sillas turcas semiva-
cias y el retraso del brote puberal en nifios con glandulas de mor-
fologia puberal inciden en la posible disociacién entre el tamafio
y la funcién hipofisarios.
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Fig. 4—Neurohipdfisis ectpica en topografia de eminencia media
con preservacion de su brillo caracteristico, ausencia de tallo y
variable tamafio de la adenohipdfisis en imdgenes T1 obtenidas en el
plano sagital. A) Nifio de 7 afios con panhipopituitarismo y
adenohipdfisis extremadamente pequefia que tapiza el suelo de la silla
turca. B) Nifio de 6 aflos con multideficiencias hipofisarias y
adenohipdfisis de tamafio aparentemente normal. C) Déficit aislado de
GH en un nifo de 13 afios con hiperplasia glandular puberal.

ALTERACIONES CONGENITAS

Aunque algunas malformaciones del EHH pueden iniciarse con
diabetes insipida o pubertad precoz, las alteraciones del desarrollo
se asocian con mayor frecuencia a hipopituitarismo. La expresion
inicial en el nifio es una deficiencia de GH y, de forma evolutiva,
un grado variable de insuficiencia adenohipofisaria. La hipogluce-
mia es el hallazgo mds importante y frecuente en la hipofuncién hi-
pofisaria congénita y se debe al déficit de GH, asociado o no al de
hormona adrenocorticotropa (ACTH). El desarrollo de hipogluce-
mia en un recién nacido sin factores de riesgo conocidos, prematu-
ridad, madre diabética, retraso intrauterino del crecimiento, etc.,
debe sugerir disfuncién hipofisaria'®. La presencia de un micrope-
ne al nacimiento en algunos niflos constituye otro hallazgo orienta-
dor de hipopituitarismo congénito y se relaciona con déficit de GH,
aislado o combinado con el de gonadotrofinas. También se ha des-
crito de forma caracteristica en algunos de estos nifios una hepatitis
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Fig. 5.—Utilidad del contraste intravenoso en un nifio de 12 afios con déficit aislado de GH, neurohipdfisis ectdpica y defecto de visualizacion in-
fundibular. Imagen sagital T1. A) Antes de la administracion de contraste. B) Después de la administracién de contraste. En las que se aprecia un
vestigio de tallo con discreta captacion, indicando viabilidad parcial de éste; la adenohipo6fisis es de tamafio normal.

no infecciosa y reversible en el tiempo con transformacién giganto-
celular de los hepatocitos'*. En el neonato, la expresién de la diabe-
tes insipida como deshidratacién cronica, fiebre inexplicada, vomi-
tos y estrefiimiento, es mas frecuente que el cuadro de poliuria.

En el 40-50% de los nifios diagnosticados de enanismo hipofi-
sario idiopdtico la RM ha permitido delimitar una anomalia que
consiste en una adenohipdfisis que suele ser de pequefio tamafio,
una ausencia parcial o completa de visualizacion del tallo hipofi-
sario y una neurohipdfisis ectdpica con identificacion de su brillo
cerca de la eminencia media (fig. 4). Desde un punto de vista cli-
nico, este grupo de pacientes es mds resistente al tratamiento con
GH y muestra una mayor tendencia a desarrollar deficiencias
multiples que el grupo con desarrollo normal del EHH'>'6, La uti-
lizacién de contraste paramagnético en estos casos puede mejorar

Fig. 6.—Nifio de 6 afios con convulsiones y talla baja. Imagen sagital
T1 que demuestra neurohipdfisis ectdpica, ausencia de tallo y adeno-
hipéfisis pequeiia, con agenesia posterior del cuerpo calloso.

la visualizacién del tallo distal residual, y sugerir una parcial pre-
servacion de su vascularizacion y un probable mejor prondstico
funcional'” (fig. 5). Como posibles causas se apuntan el trauma-
tismo obstétrico, del que se considera una hipotética seccion de
tallo hipofisario, o una isquemia infundibular. La ausencia del an-
tecedente de asfixia perinatal en mds de la mitad de los pacientes
con NHE vy su eventual asociacién con defectos de desarrollo de
la linea media apuntan hacia la teorfa malformativa de esta altera-
cién estructural del EHH (figs. 6 y 7). También se han descrito
con trastornos en la migracién y organizacion cortical'®2,

Fig. 7.—Nifio de 15 afios con panhipopituitarismo. Imagen de RM

ponderada en T1 en el plano coronal que objetiva una neurohipéfisis

ectdpica en intima relacién con el quiasma y ausencia de visualizacién

del tallo distal. Anormal morfologfa ventricular por ausencia del septo
pelicido.
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Fig. 8.—Nina de 9 afios con hipogonadismo hipogonadotropo, talla baja y déficit olfatorio. El estudio del EHH fue normal. A) Imagen coronal T1
que muestra una ausencia de visualizacion de surcos y bulbos olfatorios: sindrome de Kallman. B) Estudio normal en una nifa de 10 afios con fines
comparativos.

Las distintas malformaciones de la linea media, holoprosence-
falia, disgenesia callosa y displasia septodptica, pueden cursar
con hipopituitarismo congénito. La mds frecuente es la displasia
septodptica (sindrome de de Morsier), en la que dos tercios de
los pacientes presentan una disfuncién hipotdlamo-hipofisaria.
El espectro malformativo incluye una ausencia parcial o comple-
ta del septo pelidcido, presente en el 50% de los casos, asociada a
hipoplasia del infundibulo y de la via éptica (fig. 7). El diagnés-
tico por imagen de hipoplasia dptica resulta poco fiable, salvo si
es muy evidente en el andlisis visual, y requiere normalmente la
valoracion oftalmoscépica de los discos dpticos?'. Recientemen-
te, se ha valorado con RM el 4drea de la porcién intracraneal del
nervio Optico para establecer el criterio de hipoplasia éptica en
nifios por mayores de 12 meses de edad®>. En un grupo de pa-
cientes con displasia septodptica se observa una alta incidencia
de malformaciones corticales, especialmente esquicencefalia y
heterotopias de sustancia gris, en otro se aprecian hallazgos de
holoprosencefalia lobar y en otro de neurohip6fisis ectdpica®.
La expresividad clinica de este complejo malformativo es muy
variable. Los pacientes suelen presentarse con disminucién de la
agudeza visual y nistagmus, y se pueden observar los dos extre-
mos, desde la ceguera hasta una visién normal®. La disfuncién
endocrina suele manifestarse como un retraso del crecimiento
debido a déficit de GH y de TSH, y es mds raro el panhipopitui-
tarismo. Las malformaciones asociadas establecen un peor pro-
néstico en cuanto al desarrollo psicomotor del nifio®'.

Otras alteraciones de la linea media que pueden asociar hipo-
pituitarismo congénito son: el labio leporino, los defectos palati-
nos, la atresia de coanas, la estenosis de la abertura piriforme y
la fusién de los dos incisivos centrales en un megaincisivo's.

Los quistes aracnoideos supraintraselares, por un mecanismo
compresivo, y los encefaloceles transesfenoidales, en los que se
hernian el suelo del tercer ventriculo, la hipdfisis y el quiasma
optico a través del defecto dseo, cursan tipicamente con trastor-
nos visuales y déficit endocrinos?.

El sindrome de Kallman es un trastorno clinica y genética-
mente heterogéneo que se caracteriza por la asociacién de hipo-

gonadismo hipogonadotropo y anosmia o hiposmia. Se debe a un
fallo en la migracién de las células olfatorias y de las células que
normalmente expresan el factor liberador de LSH desde la placo-
da olfatoria hasta el hipotdlamo. La ausencia o hipoplasia de sur-
cos, tractos o bulbos olfatorios demostrada en RM (fig. 8) permi-
te la diferenciacién de estos pacientes de los que tienen hipogo-
nadismo hipogonadotropo idiopdtico®. La hipéfisis y el
hipotdlamo suelen mostrar un normal desarrollo, aunque puede
haber NHE y si la hipofuncién hipotaldmica es severa asocia una
hipdfisis de pequefio tamafio®.

La duplicacion hipofisaria y la ausencia completa de hipdfisis,
esta ultima incompatible con la vida, constituyen dos extremos
excepcionales de anomalias en el desarrollo del EHH. La dupli-
cacion hipofisaria se suele acompafiar de anomalias faciales
complejas de la linea media en casi la totalidad de los casos y de
alteraciones en el desarrollo vertebral y medular en la mitad de
ellos*?. En RM se demuestran dos hipdfisis, dos tallos y una
masa hipotaldmica que separa las dos eminencias medias (fig. 9).
Esta masa en la linea media, o seudohamartoma hipotaldmico,
constituye el hallazgo asociado mds frecuente y se identifica co-
mo un engrosamiento homogéneo del suelo del tercer ventriculo,
probablemente relacionado con acimulos celulares que en con-
diciones normales debieron emigrar lateralmente para formar los
nicleos hipotaldmicos. Su semiologia radioldgica es similar a la
de la sustancia gris, aunque pueden mostrar hiposefial en image-
nes T2, un hallazgo atribuible a la presencia de mielinizacién o
al depésito de hierro’.

El hamartoma del tuber consiste en tejido neuronal ectépico
localizado entre los cuerpos mamilares y el tuber cinereum, con
un patrén histolégico muy similar a este dltimo. Se trata de un
«tumor malformativo» que tradicionalmente se encuentra en los
capitulos tumorales, aunque su limitada proliferacion glial lo di-
ferencia de los tumores?. Es mds frecuente en nifios y se carac-
teriza clinicamente por una pubertad precoz central, que se inicia
antes de los 2 aflos de vida por presunta produccién adicional de
factores liberadores de gonadotrofinas y por crisis epilépticas de
tipo geldstico. También puede acompafiarse de hiperactividad y
retraso en el desarrollo neuroldgico. Su similitud con el tejido
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hipotaldmico se refleja en su semiologia radiolégica. Se visuali-
za como una masa sesil o pediculada, que se origina en el tuber o
los cuerpos mamilares y se proyecta en la cisterna supraselar o
interpeduncular, por detrds del infundibulo hipofisario (figs. 10 y
11). Sus caracteristicas de sefial y patron de captacién son simi-
lares a la sustancia gris cerebral, aunque ocasionalmente puede
mostrar ligera hiperintensidad en imédgenes T2 (fig. 11). Su ta-
mafio varia de pocos milimetros a 3-4 cms?®, pero como tal «tu-
mor malformativo» no tiene potencial de crecimiento. Ocasio-
nalmente, se han descrito quistes grandes asociados al hamarto-
ma del tuber®.

Por tltimo, el hipopituitarismo congénito puede tener una cau-
sa genética que exprese una deficiencia aislada de GH o combi-
nada con otros déficit de hormonas hipofisarias®. Las mutaciones
del gen PROP] constituyen los defectos genéticos mds frecuentes
y su consecuencia es un progresivo deterioro funcional de la ade-
nohipdfisis, que comienza por el déficit de GH, asociado o no al
de TSH?3!. Hay dos consideraciones interesantes relativas a la
imagen en pacientes con deficiencia combinada de hormonas hi-
pofisarias debida a mutaciones del gen PROPI. La primera es su
frecuente asociacién con el hallazgo en RM de adenohipéfisis
muy pequefias®2. Esta hipoplasia puede ir precedida de una hiper-
plasia hipofisaria previa, que no debe confundirse con otras lesio-
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Fig. 9.—Nifa de 3 afios con retraso psicomotor, rasgos dismorficos y
multiples anomalias vertebrales, intervenida en la época neonatal por
bifidez lingual con tumoracién asociada. A) Imagen sagital T2 en
donde se aprecia un engrosamiento anémalo e isointenso del suelo del
tercer ventriculo. B) Imagen coronal con contraste que muestra dos
tallos. C) Imagen coronal con contraste que muestra dos hip6fisis en
un corte inmediato anterior: duplicacion hipofisaria.

Fig. 10.—Nifia de 2 afios con pubertad precoz. La imagen sagital con

contraste objetiva un pequefio nédulo pediculado posterior al infundi-

bulo hipofisario con idéntica intensidad de sefial que la sustancia gris
cerebral: hamartoma del tuber cinereum.
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_ N “B
Fig. 11.—Niflo de 13 afios con pubertad precoz de inicio a los 8 meses de vida. A) Imagen sagital con contraste que demuestra una tumoracion hi-
potaldmica lobulada que se proyecta por detrds del tallo, de semiologia similar a la sustancia gris. B) Imagen que muestra una moderada hiperinten-
sidad homogénea en la imagen sagital T2: hamartoma del tuber cinereum. Su tamafio permanece estable desde el diagndstico inicial en la época de
lactante.

nes y que probablemente se relaciona con un crecimiento tisular
inespecifico inducido por la deficiente regulacion genética de los
factores tempranos de transcripcién hipofisaria®!33*, La segunda
consideracién de imagen en estos hipopituitarismos de causa ge-
nética es la presencia de un tallo hipofisario normal y una correc-
ta situacién de la neurohipdfisis, lo que contrasta con la elevada
frecuencia de anormalidades estructurales que se asocian a los
enanismos hipofisarios idiopaticos.

ALTERACIONES ADQUIRIDAS

La disfuncién hormonal, por hiper o hipofuncién, en las lesio-
nes secundarias del EHH es mds variable que la debida a causas

congénitas. En el grupo pedidtrico los tumores del SNC dominan
este apartado, seguidos por la radioterapia craneal y las infeccio-
nes-inflamaciones del SNC. La hidrocefalia, de cualquier origen,
los traumatismos craneoencefdlicos (TCE) y la hemocromatosis
secundaria son causas menos frecuentes de alteracion endocrina
central en niflos.

Tumores del SNC

Los tumores intracraneales, sobre todo del drea supraselar y
de la regién pineal, pueden debutar con alteraciones endocrinas
por un efecto compresivo directo o por alteracién del sistema
porta hipotdlamo-hipofisario. Sin embargo, los trastornos visua-

B

Fig. 12.—Niia de 5 afios con cuadro de hipertension intracraneal de 10 dias de evolucién. A) Imagen sagital sin contraste. B) Imagen sagital con

contraste. Las imagen muestran un craneofaringioma multiquistico supraintraselar con extension craneal y a fosa anterior. Los quistes muestran dis-

creta captacion parietal y una alta intensidad de sefial, excepto el componente selar, hipointenso pero de sefial superior a la del LCR. No se identifi-
ca el tallo hipofisario y la glandula aparenta estar rechazada tapizando el suelo posterior de la silla turca.

312 Radiologia 2005;47(6):305-21 32



Menor F. El eje hipotdlamo-hipdfisis en el nifio: consideraciones de imagen

les por compresién quiasmadtica y los sintomas de hipertension
intracraneal constituyen presentaciones clinicas iniciales mucho
mds frecuentes en el nifio que el compromiso funcional endocri-
no, que suele presentase evolutivamente como consecuencia afia-
dida de las actuaciones quirdrgicas locales.

Craneofaringioma

Representa el 15% de los tumores supratentoriales y el 50%
de los tumores supraselares en la infancia, y predomina en nifios
con un pico de incidencia entre los 10 y los 14 afios. Sé6lo oca-
sionalmente debuta con insuficiencia adenohipofisaria o con dia-
betes insipida. Se origina a partir de remanentes epiteliales de la
bolsa de Rathke y su aspecto en imagen suele ser diagnéstico de-
bido a la presencia de quistes grandes y calcificaciones nodula-
res en el 90% de los casos. Su capacidad de extension intraselar
y a las distintas fosas craneales también es caracteristica de este
tumor. El componente quistico capta de forma anular y el sélido,
calcificado o no, muestra un intenso patrén de captacién. La in-
tensidad de la sefial del componente quistico en imdgenes T1 de
RM es variable, aunque suele ser superior a la del liquido cefalo-
rraquideo (LCR), debido a su alto contenido en proteinas, quera-
tina y metahemoglobina® (fig. 12).

El diagnéstico diferencial de un craneofaringioma quistico in-
traselar y de un quiste de la bolsa de Rathke es practicamente
imposible de realizar (fig. 13), si bien este Gltimo suele ser asin-
tomdtico, de pequefio tamafio y de localizacién intraselar en el
area de la pars intermedia, como consecuencia de un cierre in-
completo de la bolsa de Rathke*!® (fig. 14).

Glioma de quiasma-hipotdlamo

Se agrupan asi por la dificultad de conocer la localizacion ini-
cial del tumor. Representan el 10-15% de los tumores supraten-

A

Fig. 13.—Nifia de 11 afios con diabetes insipida e hipotiroidismo. Ima-

gen sagital con contraste que muestra una tumoracion quistica intrase-

lar: craneofaringioma intraselar. El diagnéstico diferencial radiol6gico

es imposible de hacer con un quiste de la bolsa de Rathke o incluso
con un adenoma hipofisario.

toriales en el nifio, con una incidencia similar por sexos y un pi-
co de edad entre 2 y 4 afos. Puede debutar con pubertad precoz
o retrasada. La semiologia radioldgica es muy diferente a la del
craneofaringioma porque en este tumor las calcificaciones y los
quistes son infrecuentes y de pequefio tamafo, la invasion intra-

B

Fig. 14.—Nifo de 3 afios en estudio por cuadro de poliuria-polidipsia sin deficiencias adenihipofisarias. A) Se aprecia una pequefia lesion de aspec-
to quistico en imagen sagital T2. B) Imagen con contraste, en la que se observa un defecto de captacién glandular originado por la pequea lesion
de aspecto quistico, situado en la zona de la pars intermedia: probable quiste de la bolsa de Rathke.
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Fig. 15.—Nifio de 8 afios con pubertad precoz. A) Imagen sagital sin

contraste. B) (A) Imagen sagital tras la administracién de contraste que

muestra una tumoracién hipercaptante de quiasma hipotdlamo que des-

plaza dorsalmente el tallo sin infiltrarlo: glioma de quiasma-hipotala-

mo. Obsérvese la morfologia puberal de la hip6fisis rellenando la silla

turca con un borde superior plano y la preservacién del normal brillo
de la neurohipdfisis.

selar es rara y la extension a las distintas fosas craneales es ex-
cepcional (fig. 15). El patrén de realce es intenso y homogéneo,
y puede invadir el plexo coroideo a través de la cisura coroidea.
Histolégicamente, se corresponden con astrocitomas de bajo gra-
do con mayor capacidad invasiva en la regién de quiasma-hipo-
tdlamo que en la via Gptica anterior®.

Segtn series, entre un 20 y un 50% de pacientes con este tu-
mor tienen evidencia clinica o historia familiar de neurofibroma-
tosis tipo 1. En estos casos, la participacién de los nervios pti-
cos es mds frecuente y el tumor presenta una mejor conducta
bioldgica, e incluso se ha descrito su regresién espontédnea™®.

Tumores germinales

Suponen en torno al 5% de los tumores del SNC en la edad
pedidtrica, con una localizacién mds frecuente en la regién pine-
al que en el drea supraselar. El germinoma es el tipo dominante
(75%) y representa el 50% de los tumores de la region pineal. En

Fig. 16.—Nifo de 5 afos con cuadro de hipertension intracraneal de

larga evolucién. Corte axial de TC sin contraste que pone de manifies-

to una tumoracion en la region posterior del tercer ventriculo que con-

tiene elementos de atenuacion dsea, quistica y de grasa, generando hi-
drocefalia supratentorial: teratoma pineal.

la edad pediatrica suelen aparecer cerca de la primera década
con un inexplicado predominio en nifios, 10:1, cuando se locali-
zan en la region pineal y sin preferencia de sexo en la localiza-
cién hipotaldmica. Le sigue en frecuencia el teratoma que se da
casi exclusivamente en nifios, tanto en la localizacion pineal co-
mo en la supraselar. El carcinoma de células embrionarias, el co-
riocarcinoma y el tumor del seno endodérmico son tumores ger-
minales poco frecuentes que ocurren en la regién pineal y suelen
secretar marcadores tumorales®. Los germinomas tipicamente
nacen cerca de la base del hipotdlamo donde convergen los axo-
nes vasopresinicos, por lo que pueden debutar con una diabetes
insipida. Este grupo de tumores también puede producir puber-
tad precoz por activacion del eje hipotdlamo-hipofisario-gonadal
o por la secreciéon de hormona gonadotrofina coriénica, y enton-
ces genera una pubertad precoz incompleta.

La semiologia radioldgica de los tumores germinales es simi-
lar, y es dificil diferenciar los distintos tipos entre si y con los tu-
mores intrinsecos de la glandula pineal. La excepcion es el tera-
toma, en el que la combinacién de quiste, grasa y calcio-hueso
resulta diagndstica (fig. 16). El engrosamiento y realce del tallo
hipofisario que acompafa a una masa hipotalamica con capta-
cién heterogénea e irregular de contraste debe sugerir el diagnds-
tico de germinoma (fig. 17). En nifios con diabetes insipida cen-
tral y estudio inicial negativo de RM, se aconseja un seguimiento
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A

B

Fig. 17.—Nifia de 12 afos con poliuria-polidipsia de 18 meses de evolucion. A) Imagen sagital T1 en la que se aprecia una tumoracién hipotaldmi-
ca, un engrosamiento del tallo hipofisario y una morfologia puberal de la hipdfisis con ausencia del normal brillo posterior de la neurohipéfisis.
B) Tras administracién de contraste se observa un realce tumoral heterogéneo y del infundibulo engrosado: germinoma hipotaldmico.

cercano de imagen dada la posible aparicién posterior de lesio-
nes orgédnicas del EHH, especialmente el germinoma™®. Esta sos-
pecha de patologia hipotalamica oculta es mayor si la diabetes
insipida asocia alguna deficiencia adenohipofisaria.

Adenoma hipofisario

Es un tumor infrecuente en pediatria, representa el 1% del to-
tal de tumores intracraneales, y predomina en nifias de entre 9 y
13 afios. El mds comtn es el secretor de prolactina que se rela-
ciona con retraso en la menarquia, y son menos frecuentes el se-
cretor de ACTH en relacién con la enfermedad de Cushing y de
GH que genera gigantismo en el nifio. El 25% de los adenomas
hipofisarios en niflos no son funcionantes y se manifiestan tipi-
camente con retraso puberal, retraso del crecimiento y con ame-
norrea en nifias. A diferencia del adulto, son mas frecuentes los
microadenomas, con un didmetro < 10 mm, y se muestran como
un defecto de captacion que suele localizarse en la vertiente late-
ral de la glandula (fig. 18). Esta presentacion plantea un dificil
diagnéstico diferencial con el quiste de la bolsa de Rathke, espe-
cialmente si se acompafa de amenorrea en nifias. L.os macroade-
nomas son homogéneos y con realce intenso, y pueden invadir
los senos cavernosos. La presencia de dreas de hemorragia en el

A

tumor puede ayudar a diferenciarlos de hiperplasias hipofisarias
de otro origen. Excepcionalmente, un infarto hemorragico de un
macroadenoma en el nifio puede ocasionar un cuadro de apople-
jia hipofisaria idéntico al del adulto®.

El hipotiroidismo primario puede causar una hiperplasia hipo-
fisaria que simule un adenoma de la glandula que en ocasiones
cause un retraso puberal o incluso una pubertad precoz. El trata-
miento con hormona tiroidea normalizara el tamafio de la glan-
dula hipofisaria en unos pocos meses*’.

Radioterapia

La irradiacion craneal, empleada en los tumores del SNC y en la
profilaxis neuromeningea en nifios con leucemia linfoblastica
aguda, constituye una causa emergente de disfuncién endocrina
central, probablemente secundaria a dafio hipotalamico dada la
mayor resistencia de la gldandula a la radioterapia. Las
deficiencias hipofisarias se instauran progresivamente en afos y
son directamente proporcionales a la dosis de irradiacién, con
mayor sensibilidad para la GH, en torno a los 18 Gy, que para el
resto de hormonas, por encima de 40 Gy". El uso de GH en

Y 2 B

Fig. 18.—Nifio de 11 afios con enfermedad de Cushing. A) Imagen coronal T1 que demuestra un aumento de tamafio difuso de la glandula con su
vertiente izquierda de intensidad de sefial ligeramente superior al resto. B) Estudio con contraste que pone de manifiesto una tumoracién de 10 mm
con escasa captacion, que comprime y desplaza a la izquierda el parénquima glandular que si muestra un realce homogéneo: adenoma hipofisario.

35 Radiologia 2005;47(6):305-21 315



Menor F. El eje hipotdlamo-hipdfisis en el nifio: consideraciones de imagen

pacientes que han recibido radioterapia craneal mejorard la
estatura final, con mejor respuesta en nifias que en nifios si se ha
asociado radioterapia espinal®®. En estos casos, la imagen es
inespecifica, y se puede apreciar una disminucién del tamafio
hipofisario que no tiene una correlacion precisa con el grado de
disfuncién endocrina®.

Al igual que ocurre con otras causas de hipoxia-isquemia ce-
rebral en nifios, ocasionalmente puede aparecer una pubertad
precoz asociada a la deficiencia de GH. En RM, estos pacientes
mostrardn una glandula normal o incluso aumentada de tamafio
y un crecimiento normal para su edad cronoldgica, porque la tes-
tosterona estimula el crecimiento y contrarresta la deficiencia de
GH, pero inadecuado para su estado de desarrollo puberal por-
que no tienen los efectos combinados de testosterona y GH.

Alteraciones inflamatorias-infecciosas

Las meningitis y encefalitis, incluyendo tuberculosis, histo-
plasmosis y sarcoidosis, constituyen una causa rara de hipopitui-
tarismo, incluyendo una diabetes insipida transitoria, en el nifio.

:'E"’!fn—‘-: -
+147/EF
+1/1 15,6kHz

Un contexto clinicobioldgico adecuado avalado por los hallazgos
de neuroimagen posibilita normalmente el diagnéstico. El mayor
interés en este apartado recae en la histiocitosis de células de
Langerhans (HCL), debido a su prevalencia en el grupo pedidtri-
coy a su expresion clinica.

Histiocitosis de células de Langerhans

Es una causa relativamente frecuente de infiltracion del EHH en
pediatria, con el resultado de diabetes insipida por déficit de
secrecion de hormona antidiurética y, en menor medida, de
insuficiencia adenohipofisaria. La afectacion del EHH por este
proceso muestra una frecuencia variable, que oscila segin series
entre el 15 y el 50%, y es mds probable que aparezca en los
casos de afectacién multisistémica y en el curso evolutivo de la
enfermedad, aunque también puede representar la manifestacion
inicial del proceso®. La participaciéon del SNC empieza con la
formacién de granulomas en el espacio subaracnoideo con
posterior infiltracién del hipotdlamo y del infundibulo, y de
forma infrecuente en el resto del SNC, especialmente cerebelo y

Fig. 19.—Niilo de 3 afios con diabetes insipida. A) Imagen sagital con contraste T1 que muestra
engrosamiento y realce intenso del tallo y de la hipdfisis. B) Hallazgos que involucionaron de manera
espontdnea persistiendo la ausencia de normal brillo neurohipofisario y un discreto engrosamiento
infundibular proximal. C) Con posterioridad a estos cambios se identificaron lesiones dseas en sacro y
hdmero izquierdo y una vértebra plana dorsal: histiocitosis de células de Langerhans. En ausencia de
lesiones 6seas asociadas, el diagnéstico diferencial radiolégico con una hipofisitis linfocitaria es imposible.
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tronco del encéfalo. Se ha descrito la infiltracion del tallo sin
diabetes insipida, y en estos casos se especula acerca de una
afectacion de neuronas hipotaldmicas < 80%*!.

En RM se aprecia la ausencia del brillo normal de la neurohi-
pofisis en imdgenes T1, y un aumento de grosor y de captacién
del tallo hipofisario. Evolutivamente, se puede observar una nor-
malizacién morfoldgica del tallo en relacion con el tratamiento o
de forma espontdnea (fig. 19), aunque el brillo de la neurohip6fi-
sis no reaparecerd. Sin embargo, la diabetes insipida que genera
es irreversible, y pueden existir fluctuaciones en las necesidades
clinicas de ADH. La presentacién radiolégica de la histiocitosis
de células de Langerhans como masa supraselar, con o sin infil-
tracion ésea de la base del crdneo, es mucho mds rara.

El diagnéstico diferencial del engrosamiento del tallo hipofi-
sario en nifios incluye, ademds de la histiocitosis de células de
Langerhans, fundamentalmente el germinoma y, con menos fre-
cuencia, el craneofaringioma, el glioma hipotaldmico, la infiltra-
cién por leucemia/linfoma, las metdstasis de tumores del SNC vy,
excepcionalmente, la sarcoidosis. No suele haber dificultades

37 Radiologia 2005;47(6):305-21

diagnésticas, dada la semiologia de estas lesiones, el contexto
clinico y la frecuente participacién de otras localizaciones en la
histiocitosis de células de Langerhans. La afectacién cutdnea y la
esquelética son las mas frecuentes, en estos pacientes es de utili-
dad la serie y la gammagrafia dseas y, eventualmente, el estudio
de pulmén con TC de alta resolucién. En nifios pequefios, hay
que prestar especial atencion a las lesiones que simulan dermati-
tis seborreica que, junto a las otitis de repeticion, deben orientar
a histiocitosis de células de Langerhans. En ausencia de lesiones
extracraneales, el didgndstico diferencial mas importante se esta-
blece con el tumor germinal, y si se quiere obviar una biopsia in-
fundibular por su posible iatrogenia, se impone la bisqueda de
marcadores tumorales en sangre y LCR, y el seguimiento cerca-
no con RM del EHH.

La hipofisitis linfocitaria muestra unos hallazgos de imagen
superponibles a los de la HCL: ausencia del normal brillo neu-
rohipofisario, y aumento de grosor y realce del tallo y de la glan-
dula; en ausencia de otras lesiones asociadas es imposible de di-
ferenciar de la histiocitosis de células de Langerhans (fig. 20).
Es una enfermedad primariamente de adultos, sobre todo muje-

Fig. 20.—Nifia de 7 afios con diabetes insipida. A) Imagen sagital T1
que demuestra ausencia del brillo de la neurohipdfisis y aumento de
tamafio de la hipdfisis y del tallo B) Con realce intenso después de
administrar contraste intravenoso. C) Involucién de los hallazgos con
persistencia de un ligero engrosamiento nodular proximal del tallo,
que se mantienen estables en el tiempo sin que hayan aparecido otras
alteraciones asociadas tras 5 afios de seguimiento: probable hipofisitis
linfocitaria.
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Fig. 21.—Nifio de 11 afos estudiado por hipotiroidismo y déficit de

ACTH con antecedente de TCE severo a los 4 afios de vida. Imagen

coronal con contraste que objetiva la zona de encefalomalacia cortical

parietotemporal izquierda, secuela del TCE, una ausencia de visualiza-

cién del tallo hipofisario y un pequefio nédulo brillante en proximidad

al quiasma que se relaciona con la neurohipdfisis ectdpica: probable
seccién traumdtica de tallo con déficit hormonal tardio.

res, que puede afectar a los nifios. Consiste en un infiltrado infla-
matorio autoinmune de la hipéfisis y del infundibulo que causa
diabetes insipida y una gradual insuficiencia adenohipofisaria.
Puede ir asociada con otras enfermedades inflamatorias autoin-
munes. Las alteraciones estructurales pueden regresar con trata-
miento esteroideo o de manera espontdnea y algunos autores
consideran que puede representar mds del 50% de los casos eti-
quetados como diabetes insipida central idiopatica*.

Traumatismos craneoencefalicos

Son una causa infrecuente de hipopituitarismo en el grupo pe-
diatrico y se relacionan con lesién traumatica del tallo o con al-
teracion de su sistema vascular. Aunque se suele asociar a TCE
severos, también se ha descrito después de traumatismos leves
sin pérdida de conciencia ni déficit neurolgicos®’. La diabetes
insipida, en caso de aparecer, es variable y habitualmente transi-
toria; se instaura pocos dias después del TCE cuando se consu-
men las reservas de hormona en el I6bulo posterior. Sin embar-
go, las deficiencias adenohipofisarias secundarias al TCE carac-
teristicamente se desarrollan varios afios después del
traumatismo*. La RM mostrard una reduccién de tamafio de la
adenohipéfisis, una pérdida del brillo caracteristico de la neu-
rohipd6fisis si hay diabetes insipida, un defecto de visualizacién
del tallo distal y, ocasionalmente, una neurohipdfisis ectdpica
(fig. 21). Los TCE también pueden generar trastornos en el desa-
rrollo puberal, més frecuente una pubertad precoz que retrasada.

Hemocromatosis secundaria

Las transfusiones mudltiples en nifios afectos de anemias con-
génitas son una causa rara de hipofuncién hipofisaria, y sobre to-
do causan hipogonadismo hipogonadotropo debido al efecto ci-
totéxico del hierro. La RM puede resultar diagndstica al mostrar
una pérdida de sefal hipofisaria como expresioén del depdsito de

hierro. Las imagenes de gradiente T2* son mds sensibles para
detectar hierro, pero su cuantificaciéon se ha relacionado mejor
con la proporcién de relajacién T24.

VARIANTES Y HALLAZGOS INCIDENTALES

Un ocasional problema clinicoasistencial es el derivado de la
alta sensibilidad de las técnicas de imagen actuales («vemos mds
cosas que antes») que no siempre se corresponde con una adecua-
da especificidad («no tenemos claro qué significan»). Las varian-
tes del desarrollo y los hallazgos incidentales, que no tienen que
ver con la justificacion clinica que motivo el estudio de imagen,
son disquisiciones habituales de cualquier informe radiolégico
que tienen una mayor relevancia en el SNC que en otros érganos.

Las variantes de mayor interés relacionadas con la regién hi-
pofisaria se relacionan con el diferente tamafio de la glandula
que puede observarse en la infancia. En un extremo se encuentra
la silla turca vacia o parcialmente vacia, con penetracion del es-
pacio subaracnoideo y del LCR en la cavidad selar. En TC se
aprecia un acimulo de LCR en el plano de la silla y en RM se
observard ademds una hipdfisis aplanada o céncava que tapiza el
suelo de la silla turca (fig. 22). Si no hay sintomatologia visual o
endocrina se debe considerar un hallazgo normal debido proba-
blemente a una incompetencia del diafragma selar. Sin embargo,
este hallazgo es relevante si hay sospecha clinica de hipertensién
endocraneal benigna, que avala este diagnéstico®. En caso de dis-
funcién endocrina puede orientar un posible origen genético, tal
como se ha comentado previamente. La clave diferencial con un
quiste aracnoideo intraselar es la ausencia de distorsion de la
anatomia infundibular. En el otro extremo puede observarse una
silla turca «llena», que generalmente refleja la hipertrofia fisiol6-
gica de la adolescencia, que puede verse adelantada en los nifios
con pubertad precoz de origen central.

La frecuencia de hallazgos incidentales en la hip6fisis de adul-
tos estd relativamente bien establecida en series autdpsicas, y
predominan los quistes de la bolsa de Rathke y los microadeno-
mas*®. En nifios se encuentran de forma esporddica pequefios de-
fectos de captacion intraglandulares en ausencia de alteracion
funcional, que plantean estos mismos diagndsticos (figs. 14 y
23). La localizacion puede ser de ayuda, dado que los quistes de
la bolsa de Rathke son centrales y los microadenomas suelen ser
excéntricos. La prevalencia de estos defectos de captacién en el
grupo pedidtrico no estd establecida y su consideracion de ha-
llazgo incidental es mds discutible. Teniendo en cuenta la capa-
cidad de desarrollo global del nifio conviene realizar un control
de imagen para avalar la estabilidad de estos hallazgos.

Los quistes de la gldndula pineal con frecuencia se descubren
de manera casual en RM*. Muestran una intensidad de sefial su-
perior a la del LCR y pueden generar problemas diagndsticos con
los tumores pineales, sobre todo si se explora un paciente con al-
teracién puberal o con diabetes insipida. La ausencia de hidroce-
falia y de sintomatologia local, sindrome de Parinaud, un tamafio
que no suele superar 1 cm y una captacion en anillo sin evidencia
de elementos nodulares sugieren una variante en el desarrollo
glandular (fig. 24). Aun asi, la presencia de sintomatologia endo-
crina aconseja un eventual control de imagen en estos nifios.

CONCLUSIONES

La RM ha aumentado el rendimiento diagndstico en el hipopi-
tuitarismo congénito, expresado fundamentalmente en el nifio
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por déficit de GH, al mejorar la delimitacién del complejo mal-
formativo de la linea media. La ausencia de visualizacion total o
parcial de tallo con neurohipdfisis ectdpica ha cambiado el con-
cepto clasico del enanismo hipofisario idiopdtico. Este hallazgo
tiene una implicacién prondstica por la frecuente aparicién evo-
lutiva de multiples deficiencias hipofisarias y la mayor resisten-
cia al tratamiento con GH en estos pacientes. La hipoplasia de
adenohipdfisis con normalidad de tallo y de neurohipéfisis pue-
de orientar hacia un hipopituitarismo de origen genético. Un ha-
llazgo practicamente constante en la diabetes insipida de origen
central, es la ausencia del brillo de la neurohipdfisis en imdgenes

39 Radiologia 2005;47(6):305-21

Fig. 22.—Niiia de 13 afios con cefaleas. A) Corte axial de TC que
muestra acimulo de LCR en el plano selar sugiriendo silla turca vacia.
B) Imagen sagital T2 de RM que objetiva la ocupacién selar por LCR
y una hipéfisis en el fondo de la silla con morfologia en semiluna.

C) Mejor valorada en el estudio con contraste, sin repercusion sobre el
tallo. El estudio neuroldgico y el perfil endocrinolégico son normales.

T1, aunque algunas formas familiares preservan este aspecto
normal de la neurohipdfisis.

Los trastornos adquiridos tienen una expresion sintomética
mas variable que los congénitos, y los tumores y la radioterapia
craneal son las causas mds frecuentes. La disfunciéon endocrina
secundaria suele ser una consecuencia terapéutica mds que la
presentacion inicial de estos procesos. El engrosamiento y au-
mento de captacion del tallo hipofisario como hallazgo aislado
en el nifio debe orientar el diagndstico inicial de histiocitoma de
células de Langerhans y se deben buscar lesiones asociadas. La
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Fig. 23.—Nifa de 11 afios con talla alta sin alteracién bioquimica hor-

monal. La imagen sagital con contraste objetiva un pequefio defecto de

captacion glandular entre la adeno y la neurohipo6fisis: probable hallaz-

go incidental cuya topograffa sugiere mds un quiste que un micro-
adenoma.

diabetes insipida central es un diagnéstico de exclusion, un estu-
dio inicial normal requiere seguimiento radiolégico cercano ante
la posibilidad de que preceda a patologia tumoral, sobre todo de
estirpe germinal. La pubertad precoz en el nifio muestra una pro-
porcién superior de lesiones orgdnicas centrales y su instaura-
cién por debajo de los tres afios de edad obliga a buscar sistema-
ticamente un hamartoma del tuber.

El estudio de la hipdfisis mediante RM requiere la administra-
cién de contraste intravenoso y debe incluir la correcta visualiza-
cién del drea supraselar, del cuerpo calloso y de la regién posterior
del tercer ventriculo, y se debe extender el estudio en mayor o me-
nor medida al resto del SNC en funcién de la informacion aporta-
da. Una fluida interlocucién entre el clinico y el radi6logo aumen-
tard el rendimiento diagndstico, con la modificacion en ocasiones
el protocolo de estudio y obviando la repeticion de exploraciones.
Este hecho es especialmente relevante en el grupo pedidtrico con
frecuencia necesitado de un procedimiento de sedacion.
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