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Introduccién

Lahipofisitislinfociticaes unararaenfermedad delaque se
han descrito poco més de unos treinta casos, afectando princi-
pamente al sexo femenino, aunque no exclusivamente. El cua
dro clinico es el propio de un hipo o panhipopituitarismo, con
diabetes insipida acompafiante en los casos de afectacion in-
fundibular. Enlos casos descritos en mujeres, lamayor frecuencia
tiene lugar en €l anteparto o puerperio, asociandose en algunos
casos atiroiditis®3. El origen del proceso se atribuye aun tras-
torno de tipo autoinmune®.

La enfermedad se presenta como un proceso expansivo, Si-
mulando un adenoma.intrasellar con extension o no infundibu-
lar. Sin embargo, el origen del problema es debido a unainfil-
tracion inflamatorialocal de predominio linfocitario, que pro-
gresa hacia la atrofia con destruccion del tejido pituitario, que
es sudtituido finalmente por fibrosis®?).

Se describe a continuacion e caso de unanifia de 8 afios, que
desarroll un cuadro de diabetes insipida subsiguiente a una su-
puesta tumoracion infundibular, con un panhipopituitarismo
acomparfiante. Sucesivos controles de RNM demostraron una
progresiva desaparicion de latumoracion inicial, que fue susti-
tuida por un infundibulo muy fino de aspecto atréfico, con hi-
pdfisis asimismo atrdfica. Lasimagenesy €l cuadro clinico re-
sultan muy sugestivos de hipofisitis linfocitica.

Caso clinico

Nifia de 8 arios, libre de antecedentes de significacion, que
refiere un cuadro clinico de 4 meses de evolucidn con polidip-
siay poliuria

Exploracién clinica

Buen estado general, peso 40 kg (por encima del P97), ta-
[la134 cm (P50-P75), exploracion general y neuroldgicasin a-
teraciones.

Exploraciones complementarias
Analisisde orina; Volumen 4.600 c.c. en 24 h. Densidad
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Diabetes insipida y
panhipopituitarismo en una nifia de
ocho afnos a causa de una
probable hipofisitis linfocitica

Figura 1. RNM que demuestra engrosamiento quiasmético con infiltra-
cion hipotaldmica.

1.001. Osmolaridad 138. Las pruebas de pitresinay restriccion
hidrica resultan positivas.

Fondo de ojo: Edema de papila. Un segundo examen 3 me-
ses después no evidencia ateraciones.

Estudio de liquido cefalorraquideo: Citoquimicasin atera-
ciones. Marcadores tumorales, HCG y alfafetoproteina: nega-
tivos. Manometriainicial 420 mm de agua. Manometria 2 dias
mas tarde: 320 mm de agua (sugestivo de hipertensidn craneal
benigna).

TAC craneal: Sin alteraciones.

RNM: Engrosamiento a nivel quiasmatico con infiltracion
hipotaldmica, sugestivo de tumoracion infundibular (Fig. 1).

Estudio hormonal: Vasopresinainferior al, 1 pg/ml. Estimulo
de reserva hipofisaria tras la administracion de insulina (0,15
U/kg), TRH (200 mg/m?) y LHRH (100 mg/m?) demuestra pan-
hipopituitarismo con respuesta prepuberal a test LHRH (Tabla
). Un nuevo estudio hormonal alos 27 meses evidencia au-
sencia de respuesta de GH que resultaindosificable, persis-
tiendo infrarrespuestatiroidea (TSH 2,4 U/ml; T4, 7,1 pg/ml;
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Tabla | Reserva hipofisaria completa

Tiempo 0 20 30 40 60 90 120

LH <06 3,30

FSH 2 4,80

GH <08 <08 <08 <08 <08 <08 <08
Cortisol 19 34 11

T4 45

TSH 17 75 8,1 72 7 5,6
PRL 403 67,8 553 452 437 416

T3, 2,6 pg/ml) y €l test LHRH, un pico de FSH en 3U/ml y un
picodeLH en 7,2 U/ml.

RNM (alos 18 meses): Minima porcidn puntiforme hiper-
captante del tallo hipofisario anivel infundibular adyacente al
quiasma, que ha disminuido de tamafio respecto a control pre-
vio. Tallo hipofisario fino contactanto con hipdfisis muy dismi-
nuida de grosor, sobre sillaturca de pequefias dimensiones (Fig.
2).

RNM (alos 24 meses): No se agprecian lesiones ni tumora-
ciones selares, extraselares ni en érea hipotdlamo-diencefdica.
Sillaturca de aspecto atréfico y faltade definicion detallo hi-
pofisario (Fig. 3).

Potenciales evocados visuales: Normales.

Anticuerpos antihipofisarios (alos 30 meses) por inmuno-
fluorescencia, no se detectan.

Discusion

En laactualidad no se dispone de referencias a hipofisitis
linfocitica en nifios y las series en adultos son muy limitadas.
Por este motivo, dado el cuadro clinicoinicial, la sospechadiag-
ndstica se orientd, en principio, a un posible disgerminoma co-
mo origen del proceso. La evolucidn posterior y lanegatividad
de los anticuerpos antitumoral es obligaron a considerar otras po-
sibilidades.

En concreto, €l caso clinico presentado con un debut su-
perponible a un adenomainfundibular con un cuadro de diabe-
tes insipida acompafiante, y un panhipopituitarismo concomi-
tante a una progresiva desaparicion de la posible tumoracion,
sustituida por una atrofiainfundibular e hipofisaria, como de-
mostraron las imégenes de RNM, resulta muy sugerente de hi-
pofisitis linfocitica®. La negatividad de |os anticuerpos antihi-
pofisarios no excluye el diagndstico probable de hipofisitislin-
focitica, puessi bien laenfermedad parece ser debidaaun tras-
torno de tipo autoinmune, en el que es posible detectar anti-
cuerpos anti hipofisarios por inmunofluorescencia en suero de
los pacientes afectados?, su presencia esinconstante en funcion
delafase evolutiva de laenfermedad, siendo posibles|as nega-
tividades®o1), |o que hace que el diagndstico sugerido por la
RNM sdlo pueda ser establecido definitivamente por la confir-
macion histoldgicatraslatomade tejido viatransesfenoidal 2.
En agunos pacientes €l diagndstico ha sido realizado postmor-
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Figura 2. RNM en la que se aprecia minima porcion puntiforme hiper-
captante, tallo hipofisario fino con disminucion de hipéfisisy sillaturca.

tem(3),

El grado del déficit hormonal asociado suele ser desigual en
funcion de la regidn anatémica afectada, siendo posibles de-
ficiencias aisladas de ACTH con la correspondiente insuficien-
ciasuprarrenal secundaria®#19), hasta casos de panhipopituita-
rismo®), con diabetes insipida en |os casos de participacion
infundibular. Son posibles |as ateraciones visua es acompafiantes
de tipo diplopia, por afectacion del seno cavernoso(t’18),

Laevolucidn de la enfermedad resulta impredecible, ha-
biéndose observado recuperaciones espontaneas®),

El tratamiento, conservador bajo e punto de vista quirdrgi-
co, debe realizarse mediante la oportuna terapia hormonal sus-
titutoria, en funcion de los déficits observados en cada pacien-
te, y de laevolucion de los mismos.
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Figura 3. RNM en la que no se aprecian lesiones ni tumoraciones. Silla
turcay tallo hipofisario atréficos.
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