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Sindrome de interrupcion del tallo hipofisario neonatal
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Introduccion

El sindrome de interrupcion del tallo hipofisario es una anomalia congénita rara de la hipofisis. Se define como alteracion
neurorradioldgica con:

- Ausencia, interrupcion o hipoplasia del tallo hipofisario

- Aplasia o hipoplasia de |la adenohipofisis

- Neurohipofisis ectdpica.

Se ha asociado a un hipopituitarismo congénito, con diferentes grados de déficits hormonales.

Entre los sintomas y sighos que aparecen en el periodo neonatal: | |En la infancia:

- Hipoglucemia - Micropene - Talla baja

- Colestasis - Criptorquidia - Retraso en la velocidad de crecimiento

- Convulsiones neonatales - Ictericia prolongada - Retraso en la maduracion de los caracteres sexuales.
También pueden presentar hipotension y retraso intelectual.

El diagnostico se basa en la clinica, las determinaciones hormonales y la RMN hipofisaria que es la clave diagnostica.

La etiologia es desconocida, aun asi la asociacion con otras malformaciones, especialmente con alteraciones de la linea media,
orientan a un posible origen prenatal.

El tratamiento se basa en |a sustitucion de las hormonas deficitarias. La deteccion y tratamiento precoces, disminuyen la
morbimortalidad.

Caso Clinico

Recién nacida a término que ingresa en nuestra unidad
trasladada del Hospital de Torrevieja por apneasy
onfalocele.

Con estos hallazgos, se amplia estudio y en la RMN cerebral
se describe:

A |la exploracion, destacan, facies toscas, frente y menton
prominentes, hipoplasia del macizo facial, constitucion
robusta, macroglosia y macrocefalia. Presenta pequeno
onfalocele que, se interviene quirdrgicamente, sin
incidencias.
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Presenta intolerancia digestiva, por lo que se realizan
pruebas complementarias que descartan malrotacion
intestinal. Al retirar la nutricidon parenteral se objetivan Neurohipofisis ectopica Ausencia de hipofisis y tallo hipofisario
hipoglucemias persistentes, por lo que se pasa a nutricion

enteral continua.

Esto hace sospechar un sindrome de interrupcion del

Inicialmente presenta hiperbilirrubinemia indirecta de tallo hipofisario, por lo que se solicita estudio
probable origen inmune que se prolonga hasta los 28 dias hormonal con panhipopituitarismo y se inicia
de vida. Posteriormente, aumento de bilirrubina directa tratamiento sustitutivo con mejoria clinica progresiva.

gue sugiere una colestasis multifactorial.

A nivel neuroldgico, se objetivan convulsiones, por lo que
se inicia tratamiento con fenobarbital.

Conclusiones

- Se trata de una entidad rara, que debemos sospechar ante clinica de hipoglucemia, ictericia prolongada, colestasis y defectos de
linea media.

- La RMN de hipédfisis es la clave para el diagnostico

- El reconocimiento tardio de esta entidad puede aumentar la morbi-mortalidad. Sin embargo la deteccidon y el tratamiento
precoz, mejoran el pronostico y la calidad de vida.



