Notas clinicas

LATE ONSET HYPOPITUITARISM
DUETO HYPOPLASIA OF THE
ADENOHIPOPHYSIS WITH INVISIBLE
STALK AND ECTOPIC
NEUROHIPOPHYSIS IN 67 YEARS
OLD PATIENT

Congenital hypopituitarism due to pituitary

stalk and anterior pituitary hypoplasia
accompanied by an ectopic posterior
pituitary lobe is a rare disorder causing
multiple hormone deficiencies.

Clinical signs can be present at birth
(hypoglycemia, prolonged jaundice and
micropenis) and there can be severe
growth restriction. Therefore, diagnosis is
usually performed in childhood.

We present the uncommon case of a 67-
year-old man with hypopituitarism due to
hypoplasia of the anterior pituitary and
pituitary stalk together with an ectopic
posterior pituitary who presented
symptoms of hyponatremia due to
adrenocorticotropic hormone deficiency.
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El hipopituitarismo congénito por hipoplasia conjunta de tallo hipofisario
e hipofisis anterior acompanada de neurohipofisis ectopica es un
trastorno raro que causa multiples deficiencias en la produccién de
hormonas.

Todo ello puede conducir a signos clinicos en el momento del nacimiento
(hipoglucemia, ictericia prolongada y micropene) y retraso severo del
crecimiento. Por lo tanto, su diagnostico se realiza habitualmente en
edad infantil.

Aqui presentamos un raro caso de un paciente de 67 anos de edad con
hipopituitarismo por una hipoplasia de la hipofisis anterior y el tallo
hipofisario, junto con neurohipofisis ectopica diagnosticado por clinica
de hiponatremia, debido a una deficiencia de corticotropina (ACTH).

Palabras clave: Panhipopituitarismo. Hipoplasia hipofisaria. Neurohipdfisis ectépica.

INTRODUCCION

El diagnéstico de hipoplasia de la hipdfisis anterior junto con
neurohipdfisis ectdpica en la edad adulta es extremadamente infre-
cuente, como asi lo indican las escasas referencias bibliograficas.

Si bien su presentacion clinica en la edad pediatrica es sobrada-
mente reconocida y tratada, no lo es asi en edades intermedias y
finales de la vida. Es destacable la gran variabilidad e intensidad de
los posibles déficit hormonales concomitantes, asi como la posibi-
lidad de dafio hipofisario simultdneo por otras etiologias.

CASO CLiNICO

Varén de 67 aios de edad con antecedentes personales de sindrome
depresivo y traumatismo craneoencefalico a los 40 afios.
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Fig. 1. Resonancia magnética cerebral que muestra hipoplasia de
tallo hipofisario e hipdfisis anterior.

En 2002, su médico de atencién primaria le diagnosticé
hipotiroidismo primario con la siguiente analitica: tirotropi-
na (TSH), 7 (normal, 0,35-5,5) mU/ml, y tetrayodotiroxina
(T4) libre, 0,6 (normal, 0,8-1,45) ng/dl, y se le indico trata-
miento sustitutivo con 50 wg de levotiroxina al dia.

En noviembre de 2007 fue remitido a urgencias hospitala-
rias por un cuadro de cansancio generalizado, nduseas y vo-
mitos. En la exploracién fisica se evidencid: presion arterial
de 90/140 mmHg, frecuencia cardiaca de 50 lat/min y deshi-
dratacién de piel y mucosas. Las pruebas complementarias
iniciales mostraron: natremia de 120 mEq/l, potasio de 4,5
mEq/l y natriuresis de 40 mEq/l. El paciente fue ingresado
en endocrinologia para estudio de sindrome de secrecién in-
adecuada de hormona antidiurética.

El paciente normalizé su estado clinico general y la natre-
mia tras terapia inicial con sueros salinos hiperténicos y,
posteriormente, con restriccion hidrica y diuréticos.

En la exploracidn habitual el paciente presentaba una talla
de 156 cm y ausencia de vello dependiente de andrégenos.
El desarrollo testicular y peneano era adecuado. Ante la sos-
pecha de posible relaciéon con un cuadro de panhipopituita-
rismo, se solicitd un estudio hormonal basal hipofisario y
una resonancia magnética (RM) cerebral centrada en hipdfi-
sis.

Los resultados fueron los siguientes: TSH, 8 (normal,
0,35-5,5) mU/ml; T4 libre, 0,5 (normal, 0,8-1,45) ng/dl; pro-
lactina, 2 (normal, 5-25) ng/dl; corticotropina (ACTH), 7
(normal, 10-25) pg/ml; cortisol basal no detectable; folitro-
pina (FSH), 3 (normal, 3-15) mU/ml; lutropina (LH), 1 (nor-
mal, 3-15) mU/ml; testosterona total, 0,5 (normal, 2-8) ng/
dl; somatotropina (GH) no detectable y factor de crecimien-
to similar a la insulina tipo I (IGF-I), 55 (normal, 100-350)
ng/dl. La RM hipofisaria (fig. 1) mostré hipoplasia conjunta
de tallo hipofisario e hipéfisis anterior acompafiada de neu-
rohipdfisis ectdpica. Ante los hallazgos, se confirmo el pan-
hipopituitarismo con hipoplasia hipofisaria. Se inici6 terapia
con glucocorticoides en un primer momento (hidrocortisona
30 mg/dia), para luego asociar tratamiento con levotiroxina

(100 pg/dia) y testosterona (undecanato de testosterona,
1.000 mg intramusculares cada 3 meses).

DISCUSION

La agenesia del tallo con hipoplasia hipofisaria cons-
tituye un sindrome bien descrito en la literatura pedia-
trica. Por lo general, tiene relacion con panhipopituita-
rismo o, mdas raramente, con deficiencia aislada de
GH'*.

El caso expuesto es infrecuente, ya que el diagndsti-
co se realiz6 en la séptima década de la vida por un
cuadro clinico caracteristico de insuficiencia adrenal,
sin que hasta entonces hubiera habido sintomatologia
relacionable con el sindrome. Hay que recordar que la
baja talla que presenta el paciente no fue objeto de con-
sulta médica. Por otra parte, sorprende la fertilidad
mantenida por €l, con tres hijos reconocidos como na-
turales.

Hay poca informacién sobre la historia natural de la
ausencia de tallo hipofisario con hipoplasia de la ade-
nohipdfisis. Hasta la fecha, han sido descritos tan sélo
uno pocos casos de pacientes con panhipopituitarismo
por dicha causa y diagndstico en la edad adulta®®.

Aunque los déficit hormonales parecen comparables,
la presentacién clinica es variable, tanto para la talla
alcanzada como para la fertilidad preservada y/o la
asociacion o no con cuadro agudo de insuficiencia glu-
cocorticoidea. Por lo que respecta a la evolucion de la
deficiencia corticoidea, parece presentarse en torno a
un 60% de los casos descritos y la media de edad de
diagndstico ronda los 30 afios®. La razén de esta apari-
cién tardia se desconoce, aunque pudiera explicarse
por una mayor reserva celular hipofisaria de células
corticotropas (al igual que tirotropas) frente a las pro-
ductoras de hormonas de crecimiento y/o gonadotro-
pas. Igualmente, la hiponatremia en el hipoadrenalis-
mo central es de dificil argumentacion fisiopatoldgica,
aunque la presencia simultdnea de hipotiroidismo pue-
de explicarla. Finalmente, hay que considerar otras po-
sibles causas conocidas de panhipopituitarismo adqui-
rido, como, en este caso, que presentara traumatismo
craneoencefdlico en la edad adulta. Sin embargo, la
baja talla del paciente parece descartarlo como agente
causal, al menos para la deficiencia de hormona de cre-
cimiento.
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