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ABSTRACT

Objective. To present a 38 year old female patient, with central diabetes insipidus, pan-
hipopituitarism, and severely impaired vision.

Description. Magnetic resonance imaging demonstrated a large mass involving the
hypothalamus, infundibulum, optic nerves, and chiasm.

Intervention. At surgery the optic pathways were found to be grossly involved within the
inflammatory mass. Histological examination demonstrated a nonspecific, mixed inflam-
matory infiltrate, composed predominantly of lymphocytes and plasma cells. She respon-
ded dramatically to dexamethasone, with mass reduction on serial imaging studies and
vision improvement. In addition, she received hormone replacement therapy.
Conclusion. Infundibulohypophisitis is a rare disease. Surgical biopsy and dexame-

tasone were an effective treatment.
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INTRODUCCION

La adenohipofisitis linfocitica y la infundibulo
neurohipofisitis son enfermedades producidas por
mecanismos autoinmunes que afectan a la hipo-
fisis anterior y posterior respectivamente.

La primera es la forma de presentacion mas
frecuente, usualmente se manifiesta por la insu-
ficiencia de secrecion de hormonas adenohipofi-
sarias y tardiamente presenta diabetes insipida
de origen central. En general son grandes masas
selares con compromiso visual y de los nervios
oculomotores cuando involucran el seno caver-
Nnoso.

Esta enfermedad se presenta comtnmente du-
rante el embarazo o puerperio. Existen reportes
aislados de la afecciéon en mujeres sin relacion con
la gestacion y en hombres.

En la infundibulo-neurohipofisitis la diabetes
insipida de origen central es la primera manifes-
tacion, a la que se agrega tardiamente compromi-
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so visual. En general son pequenas lesiones infla-
matorias cronicas que involucran a la hipofisis y
estructuras vecinas, acompanadas de alteracio-
nes de otros ejes hormonales e hipotalamo. Pue-
den ocasionar serias complicaciones, que si no
son diagnosticadas precozmente, producen una
alta morbimortalidad.

MATERIAL Y METODOS

Paciente de sexo femenino de 38 afnos con
antecedentes de dislipidemia, hipertension arte-
rial, diabetes mellitus, asma bronquial e hipotiroi-
dismo por tiroiditis de Hashimoto, bajo tratamien-
to médico.

Como antecedentes familiares su hermana ge-
mela padece esclerosis multiple.

En 1997 se le diagnostico una lesiéon que
comprometia la neurchipofisis y el tallo hipofisa-
rio ocasionandole diabetes insipida, porlo que fue
tratada con desmopresina. Con el diagnostico
presuntivo de enfermedad granulomatosa, se rea-
liza PPD y el dosaje de enzima convertidora que
fueron negativos, indicandose reemplazo hormo-
nal y conducta expectante.
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Cuando nos consulté en julio de 1999 habia
desarrollado una amenorrea secundaria. Sus es-
tudios de laboratorio evidenciaban una glucemia
de 2,92 mg/dl, la prolactina (PRL) 45,1 ng/ml, la
tiroxina (T3) 126, la tiroxina libre (T4) 8,1, la
hormona estimulante de la tiroides (TSH) 8,3
mlU/ml, el antigeno antifraccion microsomal po-
sitivo al igual que el antigeno antitiroglobulina.

La reseonancia magnética (IRM) evidenciaba
una lesion en el tallo hipofisario e infundibulo.

En marzo del 2000 se repitié IRM, que mostré
aumento de la lesion (Fig. 1) y la paciente tenia
mayor requerimiento de desmopresina, presen-
tando una mejoria transitoria de la diabetes insi-
pida al recibir corticoides por su cuadro asmatico.
Se inici6 un tratamiento con esteroides, con lo
cual disminuy6 el requerimiento de hormona an-
tidiurética sin obtener cambios significativos enla
lesion.

Fig. 1. 1997, IRM con una pequernia lesionde 1,23 x 1,17
cm comprometiendo la neurohipdfisis y el infundibulo.
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En enero del 2002, luego de suspender durante
seis meses la medicacion, present6 en forma brusca
amaurosis transitoria del ojo izquierdo con impor-
tante disminuciéon de la vision en ojo derecho,
empeorando la diabetes insipida y presentando
ademas hiperfagia con obesidad. La IRM mostré
importante aumento del volumen de la lesion (Fig 2).

En marzo del 2002 el examen neuroftalmologi-
co evidencid vision bulto en ambos ojos y hemia-
nopsia bitemporal.

Fueintervenida quirirgicamente porvia subfron-
tal, no se halloé tumoracion, observandose un quias-
ma Optico muy engrosado, tomandose una mues-
tra para biopsia del sector anterolateral.

La anatomia patologica informoé una lesion infla-
matoria activa, con elementos inflamatorios hetero-
géneos, linfocitos, plasmocitos y macrofagos (Fig. 3).

Comenzd nuevamente con tratamiento corticoi-
deo mejorando su agudeza visual, el defecto cam-
pimétrico y la diabetes insipida. El estudio de IRM
evidencio una disminucién de la lesion (Fig. 4).

La paciente contintia con corticoides a dosis
bajas y medicacion sustitutiva.

Fig. 2. 2002, IRM que evidencia una progresiéon de la
lesion.
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Fig. 3. A. Corte histoldgico, técnica H-E. donde se evidencia tejido fibroso, esclerohialino infiltrado por elementos
inflamatorios heterogéneos constituidos por linfocitos, plasmocitos y macrofagos. B. Corte histologico, inmunomarca-

cion especifica para linfocitos T.

Fig. 4. 2002, IRM bgjo tratamiento corticoide.

DISCUSION

La adenohipofisitis linfocitica y la infundibulo-
neurohipofisitis son dos entidades anatomopato-
logicas distintas'. Son enfermedades autoinmu-
nes que presentan anticuerpos érgano especifi-
cos, antimitocondriales, antiparietales y antinu-
cleares al igual que la tiroiditis de Hashimoto y la
anemia perniciosa®3.

Son frecuentes en mujeres durante el embara-
zo o el puerperio, habiéndose descripto casos en
hombres* 0 en mujeres sin relacion al embarazo®6:t.

La adenohipofisitis linfocitica usualmente se
presenta como una gran masa con compromiso
visual y disturbios hormonales que pueden llevar
al hipopituitarismo. La neurohipéfisis es normal

en la mayoria de los casos y no es comun la
diabetes insipida.

Desde el punto de vista histologico presenta
una infiltracion linfocitaria y destruccion del pa-
tron normal de la glandula que es reemplazado
por fibrosis®.

La infundibuloneurohipofisitis se presenta
como una pequena masa sin compromiso Vvi-
sual® 10y es causa de diabetes insipida!®. Presen-
ta una inflamacion restringida a la neurohipo6fisis
y el infundibulo® sin compromiso de la adenohipé-
fisis!!. El curso natural de la enfermedad suele ser
evolutivo con engrosamiento del tallo pituitario y
neurohipofisis y posterior fibrosis y atrofia de
estas estructuras. No hay informes de recupera-
cion espontanea.
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Comparado a la mayoria de los casos reporta-
dos en la literatura, nuestra paciente difiere en
ciertos aspectos. No se asocio a embarazo, desa-
rrollo ambos compromisos (hipopituitarismo y
diabetes insipida), present6 una masa de gran
tamano con compromiso visual, en oposicién a las
pequenas masas descriptas en las infundibulo
neurohipofisitis.

El deterioro visual aparecié como consecuen-
cia directa del compromiso inflamatorio de los
nervios Opticos y quiasma, mas que por compre-
sion de estas estructuras, cuyo compromiso fue
evidenciado con IRM y confirmado por la visuali-
zacion quirurgica directa.

Labiopsia, acomparnada de sustitucion hormo-
nal es el tratamiento usual de esta patologia.

Esta paciente tuvo una buena respuesta al
tratamiento inicial con dexametasona seguido
posteriormente con metilprednisona via oral, su-
giriendo que el tratamiento esteroide es efectivo
tanto en la infundibulo neurohipofisitis como lo es
en la adenohipofisitis linfocitica'!.

CONCLUSION

Los procesos inflamatorios autoinmunes que
comprometen la hipéfisis, el infundibulo, quias-
ma e hipotalamo son infrecuentes, pero deben
tenerse en cuenta en los diagnésticos diferencia-
les de las lesiones selares.

Fuera del periodo gestacional y en hombres la
certificacion diagnostica requiere de biopsia qui-
rurgica.

Creemos que la sustituciéon hormonal y el
tratamiento esteroide son efectivos para controlar
la enfermedad.
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