Rev Esp Endocrinol Pediatr 2013; 4 (Suppl)
10.3266/RevEspEndocrinolPediatr.pre2013.Mar. 174

ENCUENTRO CON EL EXPERTO

Estudio por Resonancia Magnética
del eje hipotdlamo-hipofisario en pediatria

Joaquin Esparza Estatn, Beatriz Elduayen Aldaz, Carmen de Arriba Villamor

Servicio de Radiodiagnostico. Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona

Palabras clave: Resonancia Magnética. Pediatria.
Eje hipotalamo-hipofisario. Revision.

La resonancia magnética (RM) es la técnica de ima-
gen de eleccién en el estudio de las alteraciones
endocrinas centrales, fundamental para la valora-
cion del eje hipotalamo-hipofisario y las areas pa-
raselares.

El protocolo de estudio en nuestro Hospital incluye
la obtencion de cortes de 3 mm de espesor, con se-
cuencias fast-spin-echo, ponderadasen T1y T2, en
plano sagital y coronal, ademas de una secuencia
de cortes axiales de 5 mm del encéfalo completo,
ponderada en T2. Imagenes adicionales tras la ad-
ministracion de contraste paramagnético, mejoran
la sensibilidad en la deteccion de lesiones intrahi-
pofisarias y la visualizacion del tallo. Los casos des-
critos de fibrosis nefrogénica tras la administracion
de gadolinio hacen ser cautos en su uso, estando
contraindicado en niflos menores de 1 afio.

La inmovilidad necesaria para la obtencion de ima-
genes, hace conveniente la sedacion en edades
inferiores a 8 afios. La duracion aproximada de los
estudios es de 30 6 45 minutos, segun se precise 0
no sedacion.

Anatomia del eje hipotamo-hipofisario en RM

El origen embriolégico de la hipdfisis es doble, la
adenohipdfisis proviene de una evaginacion del ec-
todermo del techo de la boca, de la que derivan
el I6bulo anterior, el intermedio y la pars tuberalis.
La hipofisis posterior deriva del neuroectodermo
hipotalamico y consta de tres partes: la eminencia
media hipotalamica, el tallo hipofisario y la neuro-
hipdfisis.

La adenohipdfisis, muestra una sefal similar a la
de la corteza cerebral tanto en T1 como en T2. La

valoracion por RM del tamafo de la adenohipdfisis
es controvertida, el parametro mas empleado es la
altura que debe ser entre 3 y 6 mm, pero estudios
volumétricos con imagenes tridimensionales de-
muestran un significativo margen de error en el uso
de este parametro’, lo que aumenta el valor de la
apreciacion subjetiva en estudios rutinarios. Su bor-
de superior debe ser concavo o plano.

La neurohipdfisis presenta una marcada hiperinten-
sidad de senal caracteristica en las imagenes T1
que se relaciona con los fosfolipidos de membrana
de las vacuolas transportadoras de vasopresina.
Su presencia se considera un marcador funcional
de la neurohipdfisis. El tallo posee un doble compo-
nente vascular y neuronal, muestra una morfologia
infundibular con un grosor maximo de 3 mm a nivel
de la eminencia media y de 2 mm en su insercion
en la hipdfisis.

El hipotdlamo esta compuesto por varios nucleos
y haces de fibras dispuestos simétricamente a lo
largo del suelo y la superficie medial del lll ventricu-
lo. La RM no delimita los diferentes nucleos pero si
los tres principales haces mielinizados: la comisura
anterior, los pilares anteriores del fornix y los haces
mamilo-talamicos. En el suelo del hipotalamo se
distinguen los cuerpos mamilares y el tuber cine-
reum.

Variaciones morfologicas en RM segun la edad

Los estudios prenatales de RM con secuencias sin-
gle-shot fast spin-echo, permiten visualizar las es-
tructuras del eje hipotalamo-hipofisario en la ultima
fase de la gestacion, pero su limitada resoluciéon y
ausencia de imagenes T1 lo hacen de escaso valor
diagndstico.

En los dos primeros meses de vida, la adenohipo-
fisis se observa voluminosa, con borde convexo,
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e hiperintensa en las imagenes T1. Este aspecto
se correlaciona con la hiperfuncion propia de esta
edad y el consecuente alto contenido proteico de
la glandula.

En la pubertad se torna globulosa con borde con-
vexo, como reflejo de hiperplasia fisiolégica. Su al-
tura no debe exceder los 8 mm en nifios y 12 mm
en nifias (Figura 1).

Patologias del eje hipotalamo-hipofisario con es-
tudio de RM

En un intento de acercar la RM a la clinica, hemos
agrupado los hallazgos de imagen en torno a cuatro
grandes sindromes clinicos: hipopituitarismo, diabe-
tes insipida central, pubertad precoz central y retraso
puberal-amenorrea.

HIPOPITUITARISMO

En este contexto clinico, la RM permite diagnosti-
car alteraciones del desarrollo pituitario o patologia
compresiva sobre la adenohipdfisis.

El déficit de GH con retraso del crecimiento es la cli-
nica mas frecuente que conlleva la solicitud de es-
tudios de RM. En la mayoria de ellos las imagenes
son normales lo que generalmente indica un trastor-
no transitorio que se normaliza en la edad adulta.

Triada

Una minoria de nifios estudiados de déficit de GH,
muestran adenohipdfisis hipoplasicas como hallaz-
go asilado o acompafiados de neurohipdfisis ecto-
pica. En esta ultima condicion, el brillo caracteristico
de la neurohipdfisis en las imagenes T1 se localiza
en la eminencia media hipotalamica y se acompana
de una ausencia de tallo, constituyendo la clasica
“trfada” que define los hallazgos por RM (Figura 2).
Este diagnostico tiene alto valor prondstico ya que
estos nifios tienen alto riesgo de desarrollar déficits
combinados de otras hormonas 23 4.

Figura 1. Aspecto normal de la hipdfisis en la edad pediatri-
ca segun la edad. Imagenes sagitales T1. (a) hipdfisis globu-
losa e hiperintensa del RN. (b) hipdfisis infantil. (c) hipofisis
hiperplasica con borde convexo, tipica de la pubertad.
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Figura 2. Imagen sagital T1 mostrando la semiologia de la
triada: neurohipdfisis ectépica (flecha corta), adenohipofisis
hipoplasica (flecha larga) y ausencia de tallo.

Una forma mas leve, con mejor prondstico, es la
“variante de la trfada” en la que la adenohipdfisis hi-
poplasica y la neurohipdfisis ectopica se combinan
con un tallo hipoplasico que capta contraste.

Cuando se sospecha una alteracion genética como
causa de hipopituitarismo, la determinacion por RM
de una neurohipdfisis normosituada o ectopica, es
fundamental en el asesoramiento de los genes a
estudiar?.

Malformaciones de linea media

El hipopituitarismo se puede acompariar de malfor-
maciones de linea media, siendo la mas frecuente
la displasia septo-Optica. En esta entidad, la RM
demuestra en cortes coronales a nivel frontal, una
ausencia del Septum Pellucidum, proporcionan-
do a los ventriculos un tipico aspecto “en caja”.
Se acompafia de un grado variable de atrofia de
nervios opticos, de dificil valoracion por RM, que
se puede asociar con adenohipdfisis hipoplasica o
neurohipdfisis ectépica® (Figura 3).

Con menos frecuencia se pueden diagnosticar dis-
genesias del cuerpo calloso, malfomaciones de
Chiari l'y Il y holoprosencefalias lobares entre otras.

Figura 3. Displasia seto-optica. (a) sagital T1. Elementos va-
riante de la triada: neurohipdfisis ectdpica (flecha corta), tallo
hipoplasico (flecha larga) y adenohipdfisis hipopléasica (fle-
cha negra). Marcada atrofia del quiasma (cabeza de flecha).
(b) coronal T2. Ausencia de Septum Pellucidum con morfo-
logfa “en caja” de las astas frontales. Atrofia del quiasma.
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Figura 4. Craneofaringioma adamantinomatoso. (a) axial T2.
Conglomerado de imagenes quisticas y focos hipointensos
en relacion con calcio (flecha). (b) sagital T1. tumoracion
supraselar de aspecto multiquistico con polos sélidos (fle-
cha). (c) sagital T1 con contraste mostrando captacién de
los polos solidos y las paredes quisticas. Hipdfisis compri-
mida (flecha).

Patologia compresiva

También pueden provocar hipopituitarismo, patolo-
gias compresivas sobre la hipdfisis, como la hidro-
cefalia, los quistes aracnoideos supraselares o los
tumores.

Entre los tumores, el craneofaringioma adamantino-
matoso es el que con mayor frecuencia produce esta
clinica. Su aspecto en RM es caracteristico, obser-
vandose un conglomerado de polos sdlidos e ima-
genes quisticas, con distintas intensidades de sefial
por su contenido parcialmente proteico. Las image-
nes tras la administracion de gadolinio intensifican
los polos sélidos y contornean las paredes quisti-
cas (Figura 4). Un dato de alto valor diagndéstico en
los craneofaringiomas es la presencia de calcifica-
ciones. La RM es poco precisa en este punto, dada
la ausencia de sefial magnética de este contenido
por lo que, en caso de dudas, esta indicada la rea-
lizacion de TC.

DIABETES INSIPIDA CENTRAL (DIC)

En estos nifios, la semiologia radiolégica se centra
en la hipdfisis posterior y el infundibulo. La sefal ca-
racteristica de la neurohipdfisis en las imagenes T1
va ligada a la presencia de vasopresina, por lo que
la ausencia de la misma es un signo constante en
los nifios con DIC. El estudio del tallo hace preciso
obtener imagenes T1 tras la administracion de ga-
dolinio.

Lesiones infiltrativas del tallo hipofisario

La presencia de un infundibulo engrosado (mayor
de 3 mm) con hipercaptacién de contraste, es un
signo de patologia infiltrativa. Este hallazgo, en la
edad pediatrica, debe hacer sospechar la presen-
cia de un tumor germinal, una infundibulohipofisitis
0 una histiocitosis de células de Langerhans como
etiologias mas probables®.
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Figura 5. Sagital T1 tras contraste. Germinoma de tallo (fle-
cha) que infiltra la hipdfisis (punta de flecha).

La presencia de una lesion infundibular de aspec-
to nodular con infiltracion selar o hipotalamica es
bastante caracteristica de tumor germinal (Figura
5). También lo es la afectacion sincrénica del area
pineal que ocurre en el 20% de los casos.

En el curso de una histiocitosis de células de Lan-
gerhans se puede desarrollar una DIC, pero tam-
bién puede ser la forma de debut’. La presencia
asociada de lesiones parenquimatosas pseudono-
dulares captantes en tronco y cerebelo, traducen la
presencia de granulomas asociados y orientan el
diagndéstico.

Las infundibulohipofisitis son inflamaciones au-
toinmunes que se manifiestan con engrosamiento
y captacion aumentada del tallo y de la hipdfisis
que remiten en el proceso evolutivo. Son de difi-
cil diagnostico y cada vez se les atribuye mayor
papel en el alto porcentaje de diabetes insipidas
idiopaticas®.

Hay que mencionar que la semiologia por RM de
estas entidades infiltrantes del tallo se solapa en
fases iniciales, por lo que son necesarios contro-
les seriados cada 3-6 meses, ya que la evolucion
de las iméagenes orienta el diagnéstico . Un creci-
miento de la lesién con eventual infiltracion de la hi-
pdfisis o el hipotalamo hace muy probable el diag-
noéstico de tumor germinal, en tanto que una atrofia
evolutiva del tallo y la adenohipdfisis orienta hacia
una infundibulohipofisitis autoinmune.

Alteraciones congénitas

Las alteraciones genéticas que afectan a la sintesis
de vasopresina se manifiestan en RM con ausencia
de la sefial propia de la neurohipdfisis, sin cambios
morfoldgicos en la hipdfisis ni a nivel del tallo. La
displasia septo-Optica también pude cursar con
diabetes insipida central.
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PUBERTAD PRECOZ CENTRAL (PPC)

Es causa frecuente de solicitud de estudios de RM.
Lo méas habitual es demostrar una adenohipdfisis
hiperplasica por hiperestimulo hormonal. Si los es-
tudios estan bien indicados, se demuestran causas
organicas en el 13-42% de los casos, siendo mas
frecuentes en varones.

Tumores del hipotalamo

Los gliomas del quiasma-hipotalamo son los tumo-
res que con mayor frecuencia originan pubertad
precoz por infiltracion del hipotdlamo. Son masas
isointensas en T1 e hiperintensas en T2, con ten-
dencia a extenderse a traves de la via optica y con
captacion de contraste variable ®. En un tercio de
los casos se desarrollan en el contexto de una neu-
rofibromatosis tipo I.

En estos nifios suele observarse semiologia adicio-
nal caracteristica como imagenes pseudonodulares
de alargamiento de sefial, en relacion con areas de
vacuolizacion de mielina (Figura 6) y “bucles” de los
nervios opticos.

Los tumores germinales supraselares también pue-
den infiltrar el tuber cinereum y producir pubertad
precoz.

El hamartoma hipotalamico es una ectopia de tejido
neuronal secretor que estimula la pubertad a eda-
des muy tempranas. Se visualizan como lesiones
pediculadas, insertadas en el suelo del hipotala-
mo, que se proyectan sobre la cisterna prepontina

Figura 6. Astrocitoma del quiasma-hipotalamo. (a) sagital T1.
Lesion nodular de sefial heterogénea que infiltra el quiasma
y el hipotalamo. (b) coronal T2. Afectacién de las cintillas
opticas en forma de lesiones pseudonodulares hipointensas
(flechas).

0 supraselar. Dada su naturaleza, la sefial de re-
sonancia es similar a la de la corteza y no captan
contraste .

Patologia compresiva y residual del hipotalamo

El 33% de los nifios con quiste aracnoideo supra-
selar presentan pubertad precoz. Se manifiestan
como lesiones redondeadas, con sefial similar al
LCR, sin captacion de gadolinio.

La hidrocefalia, cuando incluye el Il ventriculo,
puede provocar pubertad precoz por compresion
del hipotalamo.

También se puede observar PPC como secuela de
patologia hipoxico-isquémica cerebral, traumatis-
mos craneoencefdlicos o encefalitis por citomega-
lovirus, con su especifica semiologia radiolégica.

PUBERTAD RETRASADA Y AMENORREA

Son motivos menos frecuentes de solicitud de RM,
en los que interesa un estudio tanto del hipotalamo
como de la hipdfisis con contraste, en busca de pa-
tologia ocupacional. Los astrocitomas del quiasma-
hipotalamo pueden provocar PPC como se ha men-
cionado, pero también retraso puberal.

Adenomas de hipéfisis

Son infrecuentes en edades pediatricas, sobre todo
en el periodo prepuberal donde los mas habitua-
les son los productores de ACTH y de GH. En ni-
fAas adolescentes su frecuencia aumenta debido
a la incidencia de prolactinomas que, en conjunto,
constituye el tipo de adenoma mas frecuente en la
infancia.

En los estudios de imagen se dividen en micro y
macroadenomas segun sean menores 0 mayores
de 1 cm. Se evidencian como nédulos parenquima-
tosos, bien definidos, con alargamiento de sefal.
Tras la administracion de contraste, muestran cap-
tacion retrasada en fases iniciales para igualarse
con la del resto del parénquima en fases tardias (Fi-

) 2 i N P

Figura 7. Prolactinoma. (a) sagital T1. Lesion nodular hipoin-
tensa que expande la adenohipdfisis. (b) coronal T1 dina-
mico precoz tras contraste. Nodulo hipocaptante parame-
dial dcho (flecha). (c) coronal T1 tardio tras contraste. La
captacion del nédulo se homogeniza con la del parénquima
hipofisario.
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gura 7). Es por lo tanto preceptivo en esta patologia
practicar estudios dinamicos con gadolinio.

En los prolactinomas existe la posibilidad de san-
grado que incluso pude producir cuadros de apo-
plejia hipofisaria. La RM es muy eficaz en el diag-
nostico de esta complicacion ya que la hemorragia
provoca una hiperintensidad de sefial caracteristica
en las imagenes ponderadas en T1 que se mantie-
ne varios meses después del episodio.

Sindrome de Kallman

Asocia hipogonadismo con anosmia. Se debe a
un fallo de migracion de las células que sintetizan
GnRH vy de las células olfatorias, desde la placoda
olfatoria hasta el cerebro anterior. La RM permite su
diagnostico al evidenciar una ausencia de bulbos
y surcos olfatorios. La hipdfisis puede ser normal
o hipoplésica y puede asociarse a neurohipodfisis
ectopica.

Es importante alertar al radidlogo ante la sospecha
de este sindrome ya que el estudio rutinario de RM
no suele incluir cortes coronales de la porcion mas
anterior del encéfalo, necesarios para el estudio de
los bulbos y surcos olfatorios.

Quistes de la bolsa de Rathke

Asientan en la pars intermedia y no son infrecuen-
tes como hallazgo accidental en los estudios de
RM. Se individualizan en el parénquima como le-
siones quisticas sin captacion de contraste. La
gran mayoria son pequefios (menores de 3 mm) y
asintomaticos . Los grandes pueden comprimir la
adenohipdfisis y mostrar extension supraselar. El
diagndstico diferencial con los craneofaringiomas
puede ser dificil y se basa en la ausencia de realce
tras contraste y en la falta de polos sélidos.

Como conclusiones, mencionar que la RM, como
se ha comentado, es muy eficaz en el diagnéstico
de gran parte de las patologias que afectan al eje
hipotalamo-hipofisario. Su principal limitacién radi-
ca en el pequeno tamafio de las estructuras que
se estudian y el limitado poder de resolucion de
la técnica. De todas formas, en la practica diaria,
su principal inconveniente es su disponibilidad, no
so6lo por los medios que se precisan, sino también
el personal necesario y la larga duracion de los
estudios. Es una técnica de acceso limitado cuyo
uso hay que consensuar entre el clinico y el radio-
logo.
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