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RESUMEN

Se presentd un paciente negro, masculino, de 15 afios de edad, con obesidad desde los 5 afios,
acantosis nigricans severa en cuello axilas, manos, muslos, estrias anacaradas en brazos y
abdomen. Ligera ptosis palpebral bilateral, dificultad visual ligera. Poliuria y polidipsia.
Desproporcion de la brazada en relacién con la talla. Hipogenitalismo, para el diagndstico de esta
afeccion se aplicé el método clinico, las técnicas de imagenes evidenciaron una gran masa selar
que comprometia el hipotdlamo y la hipdfisis. Se realizaron los estudios hormonales
demostrandose un hipopituitarismo total, el diagndstico definitivo se realizé mediante la biopsia
estereotaxica donde se diagnostica hipofisitis linfocitaria.
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ABSTRACT
A black male patient, 15 years of age, with obesity from the age of 5 year, severe acanthosis
nigricans in neck, armpits, hands, thigs, stretch marks in arms and abdomen. Slight bilateral

palpebral ptosis, slight visual difficulty. Polyuria and polydipsia. Disproportion of the stroke in
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relation to the size. Hypogenitalism, for the diagnosis of this condition. The clinical method was

applied, the imaging techniques showed a large sellar mass that compromised the hypothalamus
and pituitary gland. The hormonal studies were performed demostrating a total hypopituitarism,
the definitive diagnosis was carried out by stereotactic biopsy where lymphocyte hypophysitis
was diagnosed.
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Introduccion

Las Hipofisitis contituyen un conjunto de lesiones inflamatorias que afectan a la glandula
hipofisaria y al tallo hipofisario. Hay que tenerlas en cuenta en el diagndstico diferencial de las
masas sellares. Se distinguen 3 tipos de hipofisitis primarias: linfociticas, granulomatosas y
xantomatosa. ‘!
Las hipofisitis linfociticas son la forma mas frecuente de inflamacidn crénica de la hipodfisis y se
considera que tienen un origen autoinmunitario. Caracteristicamente, afecta a la mujer en el
periodo periparto, con diversos déficits hipofisarios, especialmente de corticotropina, y con
frecuencia concurren otros procesos autoinmunitarios. La hipofisitis linfocitica puede afectar tan
sélo a la hipdfisis anterior, puede circunscribirse al tallo infundibular y el I6bulo posterior de la
hipdfisis (infundibuloneurohipofisitis) o puede afectar a toda la hipdfisis (panhipofisitis). (1.2)
Clinicamente puede manifestarse con sintomas compresivos, hipopituitarismo, diabetes insipida
o hiperprolactinemia. La resonancia magnética es la técnica de imagen de eleccién que ayuda a la
caracterizacion de la lesion sellar. El tratamiento incluye la sustitucién del déficit funcional
hipofisario y el empleo de corticoides, en general a dosis elevadas. El tratamiento quirurgico se
reserva si los sintomas no mejoran con el tratamiento conservador.

Las hipofisitis granulomatosas pueden ser de etiologia conocida, tanto infecciosa, actualmente

muy rara, como no infecciosa. Las hipofisitis xantomatosas se caracterizan por un infiltrado
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histiocitario con una imagen de caracteristicas quisticas. Las hipofisitis secundarias ocurren por

inflamacion de la hipdfisis causada por lesiones de vecindad o pueden formar parte de

(1-3)
enfermedades sistémicas.

Caso Clinico

Paciente de 15 afos de edad, raza negra, sexo masculino, con antecedentes prenatales: de madre
anosa con ligero retraso mental, embarazo de riesgo por amenaza de aborto y anemia, TG 39
sem, antecedentes perinatales: parto normal, PN 7,2lb, LDS 51cm, CC 35 cm, antecedentes
postnatales: no lactancia materna exclusiva, DPM adecuado, obesidad desde los 5 afios de edad,
dificultad del aprendizaje a partir de la secundaria. El motivo de consulta fue aumento exagerado
de peso y visién borrosa.

Examen fisico endocrino

Evaluacion nutricional: obesidad, normotalla. Aumento de la longitud de la brazada en relaciéon
con la talla/ 8cm.

Mucosas: normocoloreadas y humedas.

Piel: acantosis nigricans severa en cuello axilas, manos, muslos. Estrias anacaradas

Ligera ptosis palpebral bilateral.

Hipdfisis: Desproporcidn de la brazada en relacion con la talla/8cm

Tiroides: bocio: grado 0. Paratiroides: Chvosteck negativo. Adrenales: vello axilar ausente. Vello
pubiano: Tanner .

Gonadas: masculinas Tanner |, no sensibilidad testicular.

Complementarios en sala

Hb 126g/I

Eritro: 30 mm/h Glicemia: 3,9 mmol/I Tg: 2,5 mmol/I Colesterol: 2,4 mmol/l Urea: 2,3 wmolL
Acido Urico: 638 wmolL Proteinas totales: 84g/I Albumina: 53g/I

GGT: 55UlI

Fondo de ojo: normal. ptosis palpebral bilateral ligera.

Estudios imagenoldégicos

USG abdominal: hepatomegalia global con aumento de la ecogenicidad, resto del HAS dentro de
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pardmetros normales.

Rx de silla turca: con pérdida de la estructura anatdomica de la misma.

TAC de crdneo simple: A corte de 3 y 5mm se aprecia en proyeccién a la hipdéfisis una masa
compleja, predominantemente sdélida en su interior tiene calcificaciones. Con una densidad entre
38 110UH.Se observa destruccion de ambas clinoides.

IRM de hipdfisis: Se realizan cortes coronales y sagitales en T1, asi como sagitales en T2
corroborandose que la masa crece desde la region hipofisaria hacia arriba (linea media) con areas
quisticas y solidas, la cual se muestra isointensa e hipointensa en T2 y T1.

ID: Masa selar

Estudios hormonales

Sindrome politrico polidipsico de baja. Con respuesta a la vasopresina. Densidad urinarial000.
FSH: 3,5 mU/L disminuido. LH: 2,4mU/L disminuido.

Prolactina: 1420 ng/ml aumentado.

TSH: 60,7 mU/l aumentado.

T4 133 nmol/l normal.

Testosterona 2,8 nmol/l disminuido. Cortisol basal 1:54 nmol/l disminuido. Cortisol basal 2: 43
nmol/ | disminuido.

Se diagnostica: hipopituitarismo total adquirido.

Diabetes insipida central. Hipotiroidismo secundario. Insuficiencia adrenal secundaria.
Hipogonadismo secundario. Hiperprolactinemia.

Se sustituyen todos los ejes afectos con evolucion clinica favorable.

Valoracién del servicio de Neurocirugia

Gran masa tumoral que compromete a regién Hipotalamo —Hipdfisis sin posibilidades quirdrgicas
se da turno para biopsia estereotaxica para conducta a seguir.

IRM de crdneo evolutiva 3 meses después. No se observa masa tumoral.

Biopsia estereotaxica: Contenido de la muestra con células linfocitarias.

Se diagnostica: hipofisitis autoinmune.

Discusion
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La principal causa de un tumor en la hipdfisis son los adenomas, sin embargo, otros tumores

benignos o metastasis, aneurismas, procesos granulomatosos, inflamatorios o infiltrativos deben
ser tomados en cuenta en el diagndstico diferencial. La hipofisitis autoinmune se define como la
inflamacion de la glandula hipodfisis debido a autoinmunidad.

Los sintomas dependen de la parte de la glandula afectada. Puede ser asintomadtica o
manifestarse con una o varias deficiencias hormonales, tales como insuficiencia suprarrenal
secundaria (por afectacidon de las células que producen hormona adrenocorticotropa ACTH),
hipotiroidismo central (afectacién de las células que producen hormona estimulante de la
tiroides TSH) o hipogonadismo hipogonadotréfico (en caso de dafio a las células que producen
hormona luteinizante LH) y/u hormona foliculo estimulante FSH). Si se interrumpe el flujo de
dopamina desde el hipotdlamo hacia la hipdfisis puede haber elevacion de prolactina. La
afectacion de la neurohipdfisis se manifiesta como diabetes insipida. Ademas, la hipofisitis
autoinmune puede acompaiiarse de sintomas asociados con el aumento de volumen de la
hipéfisis, como cefalea o alteraciones visuales (mds frecuentemente hemianopsia bitemporal). La

hipofisitis autoinmune tiene un curso clinico incierto, se ha descrito resolucion espontanea,

(4)
recuperacién de la funcién hipofisaria y regresidn del crecimiento hipofisario algunos casos.

En los ultimos afios, con el advenimiento de nuevas técnicas de neuroimagen, se ha logrado una
mejor caracterizacién de las lesiones hipofisarias; por ello, la hipofisitis autoinmune se considera
mas frecuentemente en el diagndstico diferencial.

La hipofisitis autoinmune es una enfermedad inflamatoria que descrita por Goudiey Pinkerton en
1962 y fue considerada una entidad rara hasta hace algunos pocos afios. En los primeros 20 afios
después de su descripcion (1962-1981) solo se publicaron 16 casos; en los siguientes 20 afios,
(1982-2001) hubo 290 reportes, y entre 2002-2004 se han publicado 73 nuevos casos. (56)

La presentacion clinica es variable. Se han clasificado los sintomas en categorias: a) compresivos
(que se presentan en 50-70%); b) hipopituitarismo (66-97%); c) diabetes insipida (27%), y d)
hiperprolactinemia (poco frecuente). La hipofisitis puede afectar solamente a la hipdfisis anterior,

circunscribirse al tallo infundibular y al l|ébulo posterior de la hipdfisis (infundibulo-

(7)
neurohipofisitis) puede afectar a toda la hipdfisis (panhipofisitis).

En la bibliografia estudiada no existen casos reportados en edad pediatrica, siendo la mayor

frecuencia de casos en adultos y del sexo femenino. La IRM de hipd&fisis es la técnica de imagen
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de eleccion para la caracterizacion de las lesiones selares. (7-11)

La presencia de anticuerpos antihipofisarios (contra a-enolasa o enolasa neuronal especifica)
puede apoyar el diagndstico, sin embargo, su sensibilidad no supera el 36%. La especificidad
también es baja y se detectan en otros procesos como enfermedad de Cushing, otros adenomas
hipofisarios, silla turca vacia, sindrome de Sheehan y enfermedades autoinmunes como diabetes
mellitus tipo 1, tiroiditis de Azimo moto y enfermedad de Graves. En la literatura se describe la
presencia de enfermedades autoinmunes asociadas en los 20-50% de los casos de hipofisitis
autoinmune, tales como enfermedad tiroidea autoinmune (15-25%), principalmente tiroiditis de
Hashimoto, seguida de enfermedad de Graves. ‘%%

La confirmaciéon del diagndstico de hipofisitis se realiza con estudio histopatolégico. La biopsia
muestra un infiltrado linfoplasmocitario y permite descartar otras enfermedades que pueden
tener una presentacion clinica similar, tales como tuberculosis, sarcoidosis.

El tratamiento de la hipofisitis autoinmune consiste en la sustitucion de las deficiencias
hormonales y el empleo de corticosteroides. Las dosis superiores al equivalente a 10 mg/dia de
prednisona son efectivas para reducir el crecimiento hipofisario en el 62.5% de los casos. De
acuerdo con algunos estudios, el tratamiento médico es mds eficaz cuando la evolucién de la
enfermedad es inferior a 6 meses.

El prondstico de la hipofisitis es variable y depende fundamentalmente del grado de infiltracion
inflamatoria, la duracién, fibrosis residual y respuesta al tratamiento. En algunos casos puede
haber persistencia de algun déficit hipofisario. El tiempo de seguimiento es variable en funcién de
la recuperacién. Si la recuperacién es parcial, se debe complementar y confirmar el estudio de la
alteracion funcional. Adicionalmente, se debe vigilar mediante IRM y exdmenes oftalmolégicos, la

evolucién de la alteraciéon morfolégica. En caso de que coexista otra enfermedad autoinmune, es

. . . . . 7 . (16’17)
necesario el seguimiento y tratamiento simultaneo de la misma.

Conclusiones

La hipofisitis autoinmune es una enfermedad inflamatoria que afecta a la glandula pituitaria que

11,12
puede asociarse con manifestaciones neuroldgicas, oftalmoldgicas y endocrinolégicas. El

diagndstico se confirma mediante el estudio histopatoldgico. La hipofisitis autoinmune es una
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entidad que se debe considerar en toda pérdida subita de la funcién de algin eje hormonal

12,13
hipofisario con la presencia de una lesién compatible. Es indispensable un abordaje
sistematico que incluya la realizacion de IRM al inicio y al seguimiento, la buUsqueda de otras

enfermedades autoinmune y descartar la presencia de otras enfermedades infiltrativas menos

14
frecuentes compatibles con el cuadro clinico. Es importante la vigilancia estrecha en los

primeros 6 meses para definir el tratamiento y seguimiento en estos casos.
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