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OBJETIVO DOCENTE

- Describir la anatomia radioldgica del eje hipotalamo-hipofisario
- Desgranar la fisiopatologia detras de la diabetes insipida central (DIC)
- Enumerar los posibles hallazgos presentes en resonancia magnética
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La diabetes insipida (DI) constituye una enfermedad endocrinoldgica poco frecuente,
caracterizada clinicamente por la presencia de polidipsia y poliuria (produccion de orina >
30 mL/kg/dia diluida < 250 mOsm/L)

Es consecuencia del déficit funcional de la hormona antidiurética (ADH) secretada
desde la neurohipdfisis

Existen dos formas principales: la DI central (DIC), en la que se produce un déficit en la
sintesis o secrecion de ADH) y la DI nefrogénica (resistencia renal a la vasopresina)
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Fig 1. Principales etiologias de la diabetes insipida central en nifios y adultos.

Alto numero de casos idiopaticos:
Adultos: 30%, Ninos: 12.5%




VALENCIA

SerRam ZreRm §is-

| N

PRESENTACION CLINICA

La presentacion clinica de la diabetes insipida (DI) depende de la causa, la gravedad y las afecciones
meédicas asociadas del paciente.

-Exploracion: normal o mostrar signos de deshidratacidn y una vejiga aumentada de tamano.

-Sintomas frecuentes: Poliuria, polidipsia, nicturia (de 3 a 18 litros), hidronefrosis, aumento del tamano
de la vejiga y signos de deshidratacion.
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RECUERDO ANATOMICO: EJE HIPOTALAMO- NEUROHIPOFISARIO

HIPOTALAMO. Compuesto de:

Nucleos hipotalamicos: Nucleos supradptico y paraventricular
producen ADH.

Tuber cinereum (eminencia media): Se extiende desde el quiasma
optico a los cuerpos mamilares.

Infundibulo: Porcidon mas inferior, desde el tuber cinereum hasta la
hipofisis posterior. Contiene axones de las células hipotalamicas.

HIPOFISIS
Consta de lobulos anterior y posterior, de diferente funcion y origen

embrioldgico:

Neurohipdfisis: deriva del brote neurohipofisario, que se origina del
neuroectodermo del diencéfalo.

Adenohipéfisis: Originada en la bolsa de Rathke (cavidad oral primitiva)

Hypothalamus

B
““““
-----

Paraventricular nucleus

Supraoptic nucleus

Optic chiasma Mamnillary body

Neu rohypophysns
Adenchypophysis

Pars tuberalis

Pars distalis
(anterior lobe)

Infundibulum Median eminence

Infundibular | Infundibular process

PrOCess | pars nervosa

(neural lobe)
Pars intermedia

Fig 2. Esquema de anatomia del eje hipotalamo-hipofisario.
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FISIOPATOLOGIA .
La hormona antidiurética (ADH) tiene un papel crucial en la regulacion del equilibrio \
hidrico del cuerpo. Se secreta en los nucleos hipotalamicos paraventricular y
supraquiasmatico y actua en el tubulo colector renal, favoreciendo la reabsorcion de agua
mediante el ensamblaje de acuaporinas en la membrana celular. 9 O
Su secrecion esta regulada por factores como la osmolaridad del plasma y el volumen AR o '
sanguineo. @GR iverando st

Torrente

DIABETES INSIPIDA CENTRAL. Resultado de un defecto o lesién en los nicleos supraopticos Sanguineo

Tabulo Colector
del Rifién

y paraventricular, la eminencia media del hipotalamo, el infundibulo o la neurohipdfisis, que
Acuaparinas

condiciona un déficit en la secrecion de la hormona. La clinica puede aparecer varias semanas (Canales)

después del dafo, gracias al almacenaje de granulos secretores en la neurohipdfisis.

Reabsorcion
, . de Agura
DIABETES INSIPIDA NEFROGENICA. La secrecion de ADH es normal, pero existe resistencia
a su accion en el rindn, generalmente por mutaciones en el receptor V2 de vasopresina o por OrinaPrads:  Crine Concentrada
causas adquiridas como farmacos o enfermedades renales crdnicas. Fig 3. Esquema de fisiologfa de ADH y su

accion renal.
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DIAGNOSTICO

DIAGNOSTICO BIOQUIMICO

Evaluacidn inicial: niveles de sodio plasmatico, osmolalidad urinaria y plasmatica, recoleccion de orina de 24 horas,
niveles de ADH.

Casos no concluyentes: prueba de restriccidon hidrica para confirmar el diagndstico.

Diagndstico diferencial diabetes insipida central vs nefrogénica: test de estimulacidon con vasopresina.

DIAGNOSTICO POR NEUROIMAGEN

La RM centrada en regidn selar esta indicada en todos los pacientes con DIC de causa desconocida.

En casos de alta sospecha y RM negativa, puede hacerse un control evolutivo para descartar crecimiento de lesiones sutiles
no detectadas en el primer estudio.
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La técnica de imagen de eleccion es la RM.
Precisa campo reducido centrado en la region selar y cisterna supraselar.

-Secuencias imprescindibles
- Cortes finos sagital y coronal T1 previo al contraste
- Cortes finos sagital y coronal T1 post- contraste
- Cortes finos T2 sagital o coronal

-Secuencias opcionales
- T2 axial de craneo completo
- Secuencia con saturacion grasa.
- Estudio con contraste dinamico
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Las dimensiones y la forma de la hipofisis son variables, con un tamafo
cambiante a lo largo de la vida, que pueden ir desde 6 mm en lactantes, 8 mm en
hombres y hasta 12 mm en embarazadas o en el posparto.

Borde superior es concavo, excepto en adolescentes, embarazadas y postparto,
que puede ser convexo.

Intensidad de senal:

- Adenohipofisis: Isointenso al parénquima cerebral enimagenes
ponderadasen Tly T2.

- Neurohipdfisis: hiperintenso en T1 respecto al parénquima cerebral (punto
brillante de la hipdfisis posterior), debido al contenido de granulos con
oxitocina y vasopresina. A partir de los 50 anos comienza un proceso de
involucidn, perdiéndose la hiperintensidad hasta en el 30% de los casos.

Fig 4. RM sagital T1. Hiperintensidad normal T1 en
neurohipofisis
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HALLAZGOS PATOLOGICOS EN DIABETES INSIPIDA CENTRAL

PERDIDA DE LA HIPERINTENSIDAD T1 NORMAL DE HIPOFISIS POSTERIOR:

Este hallazgo es inespecifico pero constante en los pacientes con DI central.
Ausente de manera normal en 30% de los individuos > 50 anosy 7% de
individuos jovenes.

Permite diferenciar DI de polidipsia psicdgena.

ENGROSAMIENTO DE TALLO HIPOFISARIO E INFUNDIBULO

Se considera patoldégico cuando mide mas de 3 mm. Es un hallazgo frecuente pero
inespecifico, habitualmente encontrado en contexto de enfermedades
granulomatosas o neoplasias. —

Fig 5. RM T1 Sagital. Engrosamiento de tallo
hipofisario
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HALLAZGOS PATOLOGICOS EN DIABETES INSIPIDA CENTRAL

CASO 1: AUSENCIA DE HIPERINTENSIDAD T1 EN NEUROHIPOFISIS

Varon de 13 anos con clinica de poliuria y polidipsia. Crecimiento normal. Sin otras alteraciones

endocrinoldgicas.

Fig 6. Ausencia de brillo normal de neurohipdfisis en
secuencia sagital T1. No se identifican anomalias
estructurales ni neurohipdfisis ectdpica.
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ESCENARIOS CLINICOS: TRAUMATISMO CRANEOENCEFALICO GRAVE

El 3% de los pacientes ingresados en cuidados intensivos por traumatismo
craneoencefalico presentan diabetes insipida central.

La seccion del infundibulo provoca una aparicion tardia de la diabetes insipida, ya
que la hormona antidiurética (ADH) almacenada en la hipdfisis posterior mantiene la
funcion durante algunos dias. Otros mecanismos de dafio son el impacto directo, el
efecto de aceleracion-desaceleracion o las consecuencias vasculares del

traumatismo.

En el 30% de los casos se puede demostrar una lesion focal del eje
hipotalamo-hipofisario mediante RM. Los hallazgos pueden incluir:

- Hemorragia o infarto hipofisario

- Aumento del volumen de la glandula

- Transeccion / hematoma infundibular , - ,
;. . e e . . Flg 7. TC sin contraste en plano axial

- Perdida del punto brillante normal de la hipofisis posterior que muestra hematoma

parenguimatoso temporal izquierdo y

coleccion subdural temporal derecha,

secundaria a traumatismo por accidente

de trafico
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QUISTE DE LA BOLSA DE RATHKE

Quistes endodérmicos benignos, productores de moco, que se originan a partir de los
remanentes de la hendidura de Rathke embrionaria.

Generalmente son asintomaticos.

Ubicacion completamente intraselar en el 40% de los casos y con extension a la cisterna
supraselar en el resto.

Sus caracteristicas de senal son variables y dependen del contenido del quiste La senal T2 Fig 8. RM T2 coronal que muestra
también varia segun el contenido del quiste. En el 75% de los casos, se observa un nddulo lesion selar con extension supraselar ,
. ;.. .. . . hiperintensa en T2 con nddulo
intraquistico hipointenso en T2 (secreciones deshidratadas). hipointenso en su interior,

El quiste y el nédulo intraquistico no calcifican ni presentan realce. Es importante no caracteristico de quiste de la bolsa de

confundir un realce periférico con hipdfisis normal comprimida adyacente al quiste. Rathke.
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ESCENARIOS CLINICOS: MASA SELAR/ SUPRASELAR

CRANEOFARINGIOMA

Son los tumores supraselares mas comunes. Entre el 8 % - 35 % de los pacientes con
craneofaringioma desarrollan DIC , pudiendo aumentar tras la cirugia.

Son mas frecuentes en varones, con una distribucion bimodal por edad, con picos en la
adolescencia y 6 década de vida.

Existen dos tipos histoldgicos: adamantinomatoso y papilar.

En el subgrupo adamantinomatoso, mas frecuente en adolescentes, suelen presentar
componentes solidos y quisticos, calcificaciones y hemorragia, asi como realce heterogéneo
de los componentes sdlidos y de las paredes de los quistes.

Los tumores papilares, mas frecuentes en adultos, tienen menos probabilidades de
calcificarse y suelen presentarse como una pequeia masa redondeada, principalmente
solida.

Fig 9. RM T2 axial. Se muestra una
lesion sdlido-quistica en region
supraselar compatible con
craneofaringioma
adamantinomatoso.
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ESCENARIOS CLINICOS: MASA SELAR/ SUPRASELAR

CASO CLINICO: CRANEOFARINGIOMA TIPO ADAMANTINOMATOSO.

Mujer de 80 anos con clinica de deterioro general, astenia e hipotension. Tras estudio bioquimico y hormonal:
panhipopituitarismo y diabetes insipida central.

Fig 10. En las imagenes de RM en secuencias T2 axial (A) y sagital (B) se aprecia una masa supraselar
solido- quistica. En la secuencia T1 post-contraste (C) se identifica captacion de las paredes del

quiste.
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ESCENARIOS CLINICOS: MASA SELAR/ SUPRASELAR

GERMINOMAS

Mayor incidencia entre los 10 - 24 aios.

La principal localizacidn intracraneal es la pineal, seguida de la selar. Sincrdnicos
en un 21% de los casos.

Generalmente se presentan como masas bien definidas en hipotalamo o
infundibulo, aunque también pueden aparecer como engrosamiento
infundibular. Muestran un realce homogéneo prominente.

Puede producirse diseminacion de liquido cefalorraquideo e invasion cerebral, por

) ) o, i Fig 11.. TC sin contraste sagital. Masas

lo tanto, es esencial realizar imagenes de todo el neuroeje. supraselar y pineal, ésta Ultima con
calcificaciones, en relacién con germinomas
sincronicos. Hidrocefalia obstructiva
secundaria.

En ocasiones, pueden ser muy pequefnios en el momento de la presentacion clinica,
por lo que puede ser de utilidad hacer RM de control si la sospecha es alta.
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OTROS TUMORES
ADENOMAS HIPOFISARIOS

Masas intraselares mas frecuentes, sin embargo, casi nunca causan diabetes insipida central. Cuando oprime el tallo hipofisario
pueden causar DI central.

METASTASIS

Representan solo el 1 % de las masas selares, principalmente en mayores de 50 anos. Los tumores primarios mas comunes son el
cancer de mama vy el de pulmon.

LINFOMA DEL SNC

La afectacidon hipotalamica rara vez es la forma de presentacion. Puede causar diabetes insipida central por afectacion directa del
hipotalamo y el tallo hipofisario.
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CASO CLINICO: MACROADENOMA HIPOFISARIO
Mujer de 43 anos con clinica de 24 h de cefalea y vomitos. Posteriormente clinica de DI central

Fig 12. Lesidn selar con extension
supraselar asi como ocupacion
completa del seno esfenoidal (A y B).
La lesidn contacta y comprime el tallo

hipofisario y el quiasma dptico (B)
Componente hemorragico, que se
detecta en la secuencia T2* (C)
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ESCENARIOS CLINICOS: POSTOPERATORIO DE CIRUGIA SELAR

La DIC es una complicacion habitual de la cirugia de silla turca, y puede ser transitoria (30% de los casos), o
permanente (2-10%) en los casos de cirugia tradicional, siendo menor la incidencia tras la cirugia
endoscopica.

Otro factor que aumenta el riesgo de DIC es el tamano del tumor resecado o la cirugia radical con reseccidn
del tallo.

La RM tiene un papel limitado en establecer el diagndstico en éstos pacientes pues la historia de cirugia
reciente suele ser suficiente. No obstante, algunos de los hallazgos que se pueden encontrar son hematoma,
edema y material de relleno de diversos tipos. La diferenciacion entre tumor residual y cambios
postquirurgicos puede ser compleja.
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ESCENARIOS CLINICOS: POSTOPERATORIO DE CIRUGIA SELAR

CASO CLINICO: DIC post cirugia de meningioma selar.
Mujer de 69 afos que desarrolla sintomas de DIC en el postoperatorio de cirugia de meningioma selar

Fig 13. Masa extraaxial solida en regidn
selar y supraselar, que presenta cola
dural y realce intenso y homogéneo en
relacion con meningioma de plano
esfenoidal. (Imagenes Ay B).

Imagen C: RM postoperatoria donde
se aprecia reseccion completa del
meningioma vy silla turca vacia
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ESCENARIOS CLINICOS: AFECTACION SISTEMICA

SARCOIDOSIS

5% de los pacientes con sarcoidosis presentan afectacion clinica del SNC. La presentacidn clinica mas comun es la afectacion

de los nervios craneales.

Otras manifestaciones incluyen afectacion leptomeningea intracraneal y espinal (realce leptomeningeo nodular o difuso de
predominio en cisternas basales), afectacidn dural, lesiones de la sustancia blanca, afectacidn del seno cavernoso y la region

supraselar o lesiones isquémicas.

En la resonancia magnética se puede observar engrosamiento y realce uniformes del infundibulo, y en menor medida, masas
solido- quisticas

HIPOFISITIS POR IGG4

Puede causar hipofisitis linfocitica, que con mayor frecuencia afecta a la hipdfisis anterior. Generalmente asociada a la

afectacidon de otros érganos como glandulas lagrimales o salivales (enfermedad de Mikulicz) vy fibrosis retroperitoneal.
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ESCENARIOS CLINICOS: AFECTACION SISTEMICA

HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS

La DIC es su manifestacion mas frecuente en el SNC, presentandose en el 10-50% de los pacientes.

Generalmente se asocia a afectacidon de otros érganos.

En RM: engrosamiento del tallo hipofisario, que puede ser marcado (> 7 mm) y extenderse hasta el
suelo del tercer ventriculo. Puede asociar otras lesiones con hiperrealce en el eje
hipotalamo-neurohipofisario

GRANULOMATOSIS CON POLIANGEITIS Fig 14. RM secuencia T1 pst

contraste sagital, donde se
aprecia un marcado

La afectacidn del SNC es infrecuente. El mecanismo fisiopatoldgico es una combinacion de vasculitis ,
engrosamiento del tallo

sistémica y afectacion granulomatosa directa. hipofisario en paFie”te con
histiocitosis de células de

Langerhans.
Los hallazgos selares en la resonancia magnética incluyen, engrosamiento infundibular difuso o focal, d

y aumento de tamano de la hipdfisis
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ESCENARIOS CLINICOS: AFECTACION SISTEMICA

CASO CLINICO: SARCOIDOSIS.

Varén de 50 afios en estudio por adenopatias mediastinicas. Comienza con clinica de poliuria 'y

polidipsia. Fig 15. Imagen A:
Ensanchamiento mediastinico
por adenopatias hiliares
bilaterales y mediastinicas.

Aumento simétrico y homogéneo
de la hipdfisis y del tallo
hipofisario (de hasta 7 mm de
grosor), con un realce muy
intenso y levemente heterogéneo
tras la administracién del
contraste (Imagen C). No se
aprecia la hiperintensidad en T1
normal de la neurohipdfisis
(Imagen B)
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ESCENARIOS CLINICOS: INFECCION DEL SNC

TUBERCULOSIS DEL SNC

Habitualmente se presenta como meningitis y/ o tuberculomas.
Cuando es la causa de DI central, la RM puede mostrar un engrosamiento uniforme del tallo
hipofisario, generalmente acompafnado de realce leptomeningeo difuso, particularmente en las

cisternas basales.
Los tuberculomas suelen ser hipointensos en Tl y T2, y pueden causar DI cuando se encuentran

en la region selar.

MENINGITIS

La DI central se produce con mayor probabilidad como resultado del aumento de la presion
intracraneal, que provoca dano isquémico en el eje hipotalamo-hipodfisis-suprarrenal. En RM
puede encontrarse senal hiperintensa en los surcos y las cisternas en secuencia FLAIR, asi como
realce leptomeningeo.

Fig 16. RM con secuencia T1
post contraste en plano axial,
donde se muestra un realce
leptomeningeo en cisternas
basales en paciente con
tuberculosis.
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ESCENARIOS CLINICOS: EMBARAZO/ PUERPERIO

APOPLEJIA HIPOFISARIA

Evento agudo por hemorragia o isquemia de la hipofisis. Déficit hormonal de adenohipodfisis pero puede acompanarse de DIC.
TC de utilidad en el momento agudo. De eleccion RM: aumento de glandula hipofisaria, con senal hiperintensa en T1 y variable
en T2, si hay contenido hematico. La presencia de nivel liquido -liquido es especifico pero poco sensible.

Cuando esta causado por un infarto secundario a flujo insuficiente en el contexto de hemorragia post-parto, se denomina

Sindrome de Sheehan
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ESCENARIOS CLINICOS: EMBARAZO/ PUERPERIO

CASO CLINICO: APOPLEJIA HIPOFISARIA SECUNDARIA A HEMORRAGIA
Mujer de 32 anos con clinica de diabetes insipida durante el embarazo y el postparto
temprano.

Fig 17. Aumento de volumen de la
glandula hipofisaria con un diametro
maximo craneocaudal de 1 cm. Se
visualiza la porcidon superior una
estructura de morfologia ovalada
hiperintensa en la secuencias T1 (A),
hipointensa en las secuencias T2 (B)
y que no realza tras la
administracion de contraste
intravenoso, mejor valorado en
secuencia T1 post-contraste con
sustraccion ( C)
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ESCENARIOS CLINICOS: ENFERMEDADES CONGENITAS

Representa <1% de las causas de DI central.

Las malformaciones craneales y de la linea media que pueden causar CDI incluyen la displasia septo dptica y la
holoprosencefalia.

El sindrome DIDMOAD, también conocido como sindrome de Wolfram, se presenta con diabetes insipida, diabetes mellitus,
atrofia Optica y sordera. Se caracteriza por atrofia de los nucleos hipotalamicos y degeneracion de la via dptica, el puente
troncoencefalico y el cerebelo.
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CONCLUSIONES
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. La RM es una técnica fundamental en el estudio de la diabetes insipida central de causa
desconocida.

. El engrosamiento del tallo hipofisario o la ausencia de hiperintensidad T1 en la neurohipofisis
son hallazgos habituales. Este ultimo puede encontrarse hasta en un 30% de sujetos
asintomaticos.

. Los hallazgos de neuroimagen pueden ser inespecificos, por lo que es crucial determinar el
escenario clinico en el que nos encontramos antes de interpretar las imagenes.

. Algunos alteraciones adicionales en RM cerebral o manifestaciones en otros drganos y sistemas
pueden ser de gran utilidad para llegar a un diagndstico.
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