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Introduccioén

Ladiabetes insipida central 0 neurogénica es una patologia
poco frecuente en la edad pediatrica que se caracteriza por una
poliuriahipostendricay una polidipsia compensadora, como con-
secuenciade un trastorno en lasintesis y/o secrecion dela ADH.
Generalmente, setratadel sintomainicia de un tumor intracra-
neal, que suele preceder ala sintomatologia neurolégicay, en
algunas ocasiones, incluso alas alteraciones detectables por las
técnicas de imagen. También puede deberse a diversas enfer-
medades granulomatosas e inflamatorias, traumatismos, mal-
formaciones cerebrales, etc.; siendo lostrastornos primarios, fa-
miliares e idiopdticos, relativamente frecuentes®-3),

Lamayor capacidad de resolucion de las nuevas técnicas de
diagndstico por imagen, especialmente, de la resonancia mag-
nética (RM), esti permitiendo realizar estudios més detallados
de laregion hipotal&mica-hipofisaria, 1o que hadado lugar aque
en pacientes que, hasta hace poco tiempo hubieran sido califi-
cados como enfermos de etiologiaidiopatica, se puedan identi-
ficar minimas lesiones estructural es o funcionales de estaregion
anatomicay, especialmente, del tallo hipofisario®?. De hecho,
recientemente se han descrito casos de diabetes insipida por
infundibul oneurohipofisitis o infiltracién linfocitaria neurohi-
pofisaria que dificilmente hubieran podido ser diagnosticadosy
seguidos evolutivamente por otros medios® 9,

Se presenta una paciente con diabetes insipida central, sin
sintomatol ogia acompafiante, con unatumoracion en € tallo hi-
pofisario que hainvolucionado espontdnemente, siendo en laac-
tualidad la exploracion neurorradiol 6gicanormal. Seandizala
actitud diagnostica y terapéutica que inicialmente cabria adop-
tar en estos casos de patologia neurchipofisaria aisladay en-
grosamiento del tallo hipofisario, ante la posibilidad de que pu-
diera tratarse de procesos inflamatorios transitorios del gje hi-
potal dmico-neurohi pofisario.

Caso clinico

Nifiade 9,7 afios de edad que consultd por presentar un cua-
dro de poliuria-polidipsia, tanto diurna como nocturna, que ha-
bia debutado stibitamente hacia unos 20 diasy que le estabaim-
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Regresion espontanea de
tumoracion infundibular hipofisaria
en la diabetes insipida central.
¢Infundibuloneurohipofisitis
linfocitaria?

Tabla |
Hora Diuresis OsmP. OsmuU Cociente
*) (ml/kg/h) (mOsm/kg)  (mOsmvkg) OsmU/OsmP
09,00 13,3 299 122 04
10,00 9,87 302 226 0,74
DDAVP — — — —
11,00 0,0 297 533 1,79
18,00 14 299 621 2,07

(*) El comienzo de la restriccion hidrica tuvo lugar a las 08,00 horas.
La DDAVP (2 ug, s.c.) se administré a las 10,00 horas.
OsmP: osmolalidad plasmética. OsmU: osmolalidad urinaria.

pidiendo llevar unavidanormal (cada 10-15 minutos tenia que
ir a ase0). No referiatraumatismos, cefaleas y/o defectos de vi-
sion, ni procesos infecciososintercurrentes.

Antecedentes familiares. Padre y un hermano con glucosu-
riarenal ocasiona. Madre con hipertension arterial y litiasis re-
nal.

Antecedentes per sonales. Embarazo y parto normales.
Periodo neonatal normal. Desarrollo psicomotor y escolaridad
normales. Vacunaciones completas para su edad. Desde los 4
afos padecia glucosuriarenal intermitente.

Exploracion fisica. Talla: 137 cm (P65, SDS = +0,4; cur-
vas de Tanner). Peso: 39 kg (P90); IMC%: 124 (VN: 90-110).
TA: 120/75 mmHg. T.237°C. Buen estado general, sin signosde
deshidratacion. No rasgos dismorficos. Exploracion neurol égi-
canormal. Genitales femeninos prepuberales normales. Resto
de exploracion sin hallazgos patol 6gicos.

Analiticay estudios complementarios. Al ingreso, la anali-
tica de sangre incluyendo hemograma, coagulacion y bioquimi-
caeran normales (Na: 144 mmol/L, osmolalidad plasmética: 287
mOsm/kg). La osmolalidad urinaria era de 133 mOsm/kg, con
glucosuria negativa. Tras confirmarse una importante poliuria-
polidipsia (diuresis: 4.300 ml/12 horas) se realizo un test de res-
triccion hidrica (protocolo de Miller). En latablal se expone la
relacion entre laosmolalidad urinariay plasméticatras 1y 2 ho-
ras de hidropeniay su respuesta aladesmopresina (DDAVPs.c.,
2 ug), con medicion adicional alas 8 horas siguientes. A las dos
horas de larestriccion hidrica la sensacion de sed en la paciente
era extrema con signos de deshidratacion (mucosas secas); sien-
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Figura1l. RNM (a) T1 sagital y (b) T2 coronal: engrosamiento infundibular
del talo hipofisario.

[ i
Figura2. RNM (a) T1 sagita y (b) T1 coronal normales (desaparicion del
engrosamiento infundibular).

do lanatremia 150 mmol/L y la concentracion plasméticade ADH
indetectable (0,8 pg/ml). El estudio endocrinol 6gico adenohipo-
fisario (megatest) puso de manifiesto unas cifras basalesy una
respuesta de ACTH/cortisol ala hipoglucemiainsulinica (0,1 U/kg,
s.c.) y de TSH/PRL alaTRH (200 pg, i.v.) normales; asi como,
unarespuesta prepuberal normal de FSH/LH alaLH/RH (100 pg,
i.v.). Lasrespuestas de GH alahipoglucemiainsulinica (0,1 U/kg,
s.c.) y clonidina (0,15 mg/m?, v.0.) fueron negativas (< 5 ng/ml).
IGF-I: 176 ng/ml (VN: 61-725). FT4: 1,4 ng/dl (VN: 0,8-2,0). El
estudio oftalmol 6gico (fondo de ojo y campimetria) fue normal.
Laradiologia simple (craneo, torax y serie 6sea) y tomografia
computadorizada (TC) craneal (hipotdamo/hipdfisis) fueron nor-
males. Edad 6sea (TW2-RUS): 9,6 afios (P50). LaRM delare-
gion hipotal &micalhi pofisaria mostraba ausencia de imagen hi-
perintensa neurohipofisariay engrosamiento infundibular del
tallo hipofisario (Fig. 1). Labeta-HCG y dfa-fetoproteinafueron
negativas. Mantoux negativo. Seinicid tratamiento con DDAVP
intranasal (10 pg/12 horas), remitiendo la sintomatologiay nor-
malizandose su vida escolar y/o social.

Evolucién. A los 11,2 afios (18 meses més tarde), la paciente
-en tratamiento continuo de DDAV P- se mantiene asintomética,
sin cefaleasy alteraciones visuaes, y con buen rendimiento esco-
lar. Laexloracion fisicaes normal, sin desarrollo puberal. Talla:
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144 cm (P58, SDS: +0,2). Peso: 46,5 kg (P75-90). IMC%: 129.
Velocidad de crecimiento: 5,9 cm/afio. Estudio oftalmoldgico nor-
mal. Hemogramay bioquimica normales. Glucosuria negativa.
FT4: 1,6 ng/dl (VN: 0,8-2,0), TSH: 1,42 (VN: <5), PRL: 9,82
ng/ml (VN: < 24), cortisol (am.): 26,8 pug/dl (VN: 6-30), ACTH:
43,1 pg/ml (VN: 9-52), IGF-I: 215 ng/ml (VN: 61-725), beta-HCG
(-), alfa-fetoproteina(-). Edad 6sea (TW2-RUS): 11,3 afios (P50).
Estudio radiol 6gico (créneo, térax y serie 6sea) normal. A los 10,6
afios de edad (11 meses de evolucion) serepitié unaRM delare-
gion hipotaldmicalhipofisaria (Fig. 2) objetivandose una ausencia
de imagen hiperintensa neurohipofisaria con tallo hipofisario nor-
mal (desaparicion del engrosamiento infundibular).

Discusion

En los casos tipicos de diabetes insipida central el cuadro
clinico suele instaurarse bruscamente y, tal y como ocurriaen
este caso, la familia recordaba las circunstancias del momento
en el que tuvo lugar €l debut de la enfermedad. Tanto los mé-
todos indirectos (restriccion hidrica seguida de la administra-
cion de DDAVP exdgena), asi como, la determinacion directa
delos niveles plasméaticos de ADH en relacidn con laosmolali-
dad plasmética, después de un periodo de deprivacion hidrica,
fueron concluyentes para el diagndstico de |la paciente10.1),
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Unavez confirmado € diagnéstico de diabetesinsipida cen-
tral, se debe realizar un estudio hormonal del €je hipotdlamo-
adenohipofisario, asi como, unavaloracion del area hipotdlamo-
hipofisaria, mediante técnicas de imagen, para descartar pato-
logia orgénica, especiamente de naturaleza tumoral.
Generalmente, en |os tumores hipotaldmicos y otras causas or-
ganicas | os sintomas neurol égicos suelen dominar €l cuadro cli-
nico, asociandose a gunainsuficiencia adenohipofisaria’?. La
paciente en ningin momento de su evolucion ha presentado |i-
mitacion del campo y/o agudeza visual, cefaleas, vomitos, etc.;
y, aunque el estudio endocrinolgico inicial poniaen entredicho
lafuncionalidad adenohipofisaria -dada la respuesta negativa de
GH al estimulo farmacol égico-, laevolucion de la enfermedad
ha confirmado laintegridad funcional hipotal amica-adenchipo-
fisaria, con un crecimiento lineal absolutamente normal.

LaRM es especialmente resolutiva en el estudio de estruc-
turas con limites Gseos muy estrechos, ya que €l tejido dseo no
produce sefial y problemas de artefacto, mostrandonos perfecta-
mente la anatomia de |as partes blandas de estas zonas y siendo,
en consecuencia, la técnica de diagnostico por imagen de elec-
cién en el estudio de laregion hipotal &mica-hipofisaria®®®. En
condiciones normales, en laRM la neurohipéfisis se caracteriza
por una altaintensidad de sefial, que ha sido interpretada como
un signo deintegridad funcional del eje hipotd amo-neurohipofi-
sario, y que esta ausente en lamayoria de los casos de diabetes
insipida central 671617 tal y como sucedié en |a paciente que
nos ocupa. La ausencia de la sefia hiperdensa neurohipofisaria,
junto a engrosamiento infundibular del tallo hipofisario, puso en
marcha una serie de estudios para descartar un tumor (germino-
ma, etc.) o lesion infiltrativay/o inflamatoria (tuberculosis, sar-
coidosis, histiocitosis, €tc.), sin que se detectaran hallazgos pato-
|6gicos concluyentes. No obstante, se debe realizar un estrecho
seguimiento de estos pacientes, ya que se han descrito casos de
tumores hipotalamicos o histiocitosis cuyo diagnéstico definiti-
vo fue precedido por un periodo variable de diabetes insipidat31819),

Laregresion espontanea del engrosamiento infundibular hi-
pofisario que ha presentado la paciente, descarta cuaquier po-
sibilidad etiol 6gica de |as hasta ahora apuntadas; teniendo una
gran similitud evolutiva con los casos descritos de infundibul o-
neurohipofisitis linfocitaria; esta entidad nosol égica reciente-
mente descrita se trataria de un fenémeno inflamatorio de las vi-
as neurosecretoras con afectacion de laintegridad anatomicalfun-
cional neurohipofisaria, cuyasimégenes neurorradiol égicasini-
ciamente denota un engrosamiento neurohipofisario -en este ca
so infundibular- que tienden a normalizarse posteriormente, tal
y como sucedié en este caso, aungque manteniéndose la afecta-
cién funcional neurohipofisaria®9.

Por tanto, si bien laimagen de engrosamiento del tallo hi-
pofisario en una diabetes insipida debe hacer sospechar ini-
cialmente la existencia de un proceso expansivo, si €l paciente
no presenta sintomatol ogia de hipertension endocraneal o de-
ficiencia adenohipofisaria, convendria adoptar una actitud ex-
pectante ante |a posibilidad de que se trate de un proceso infla-
matorio transitorio, evitandose, de esta manera, intervenciones
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agresivas e innecesarias.
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