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Presentacion

Hace cuatro afios, en el afan de contribuir a facilitar la docencia de los alumnos de Medi-
cina de la Universidad Autonoma de Madrid (UAM), los Profesores que impartimos en ella
la ensefianza de Endocrinologia juzgamos oportuno editar un pequefio libro, concebido en
forma de cuadros sindpticos, figuras y tablas que sirviera para cumplimentar la informacion
recibida en las clases teoricas, con respecto a las diferentes patologias de la disciplina. Todo
ello, a sabiendas de que el contenido aportado no pretendia ser exhaustiva, ni hacer compe-
tencia a otros excelentes textos clasicos de la Especialidad.

Para nuestra satisfaccion, la acogida del libro en el alumnado fue excelente, por lo cual,
y teniendo en cuenta el tiempo transcurrido desde su publicacion, hemos decidido llevar a
cabo una segunda edicion del libro, actualizandolo y mejorando todos aquellos aspectos que
hemos considerado convenientes.

Estamos seguros que esta nueva edicion obtendra los mismos reconocimientos que su
predecesora.

Luis FELIPE PALLARDO SANCHEZ
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Sindromes hipotalamicos

Tomas Lucas Morante

[} concepTo E INTRODUCCION

El hipotalamo es una zona compleja de sustancia gris que se extiende, en cada hemis-
ferio, por debajo del talamo. Esta integrado por varios nticleos que vemos en la Figura 1.1
interconectados mediante fibras, aferentes y eferentes, con la corteza cerebral, la hipofisis,
el talamo, el tronco encefalico y, quiza, con la médula espinal.

| comsura anTERIOR | | SURCO HIPOTALAMICO |

NCS. PARAVENTRICULARES

Figura 1.1. Estructura del hipotalamo.

En la Tabla 1.1. se expresan las funciones reguladas por el hipotalamo

Tabla 1.1. Funciones hipotalamicas.

e Temperatura (el hipotidlamo anterior nos defiende de la hipertermia y el posterior de la hipo-
termia).
Metabolismo del agua (el niicleo supradptico segrega la hormona antidiurética).
Apetito (niicleos del tiber estimulan el apetito y el niicleo ventral lo inhibe).
Mecanismo suefio-vigilia (a través del sistema reticular talamico, la lesion de la parte posterior
del hipotalamo va acompaiiada de un estado de somnolencia).

e Regulacion de los mecanismos de la emocién (el hipotalamo es el centro donde se somatizan las
manifestaciones emocionales, traduciéndose en cambios de funciones psicoldgicas y organicas
de tipo vegetativo).
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e Regulacidn de las funciones vegetativas o idiotropas (funciones respiratoria, vascular: vasodi-
latacién o vasoconstriccion, cardiaca, digestiva, etc.).
e Regulacién de la funcién hipofisaria.

Para el control de estas funciones, al hipotdlamo podemos dividirlo en hipotdlamo
trofotropo: correspondiente al hipotdlamo anterior, el cual disminuye las actividades vege-
tativas y ahorra desgaste al individuo (relacionado con el sistema nervioso parasimpatico) e
hipotalamo ergotropo: correspondiente al hipotadlamo posterior, el cual activa las funciones
vegetativas (relacionado con el sistema nervioso simpatico).

Con respecto a la regulacion de la hipdfisis (el hipotalamo regula tanto la hipofisis ante-
rior como la posterior, formando una unidad funcional hipotdlamo-hipofisaria que segrega
todas las hormonas hipofisarias) (Tabla 1.2).

Tabla 1.2. Principales hormonas hipotalamicas y sus efectos sobre la adenohipofisis.

Hormonas hipotalamicas

X Hormonas hipofisarias
estimuladoras

Hormona adrenocorticotropa (ACTH), secretada por
las células basofilas. Producto del gen de la proo-

Hormona liberador ACTH (CRH m . .
ormona liberadora de ACTH (CRH), compuesta piomelanocortina (POMC)

por 41 aminoAcidos, liberada por las neuronas de
los nucleos paraventricular, supradptico, arcuato | Hormona melanocitoestimulante. Producto alterna-
y del sistema limbico tivo del gen de la POMC

Endorfinas, también producto del gen de la POMC

Hormona liberadora de hormona de crecimiento | Hormona de crecimiento (GH), secretada por las
(GHRH), dos formas de 40 y 44 aminoacidos células acidofilas

Hormona liberadora de gonadotropinas (GnRH),
compuesta por 10 aminoacidos, liberada en las
neuronas predpticas

Hormonas luteinizante (LH) y foliculoestimulante
(FSH), secretadas por las células gonadotropas

Hormona liberadora de tirotropina (TRH), com-
puesta por 3 aminaAcidos, liberada en las neuro-
nas del area hipototalamica anterior

Factores liberadores de prolactina: incluyen sero- | Prolactina (PRL), secretada por las células tirotro-
tonina, acetilcolina, opiaceos y estrogenos pas.

Hormonas hipotalamicas inhibidoras
Somatostatina compuesta por 14 aminoacidos | Inhibe liberacion de GH

Factores inhibidores de la prolactina, incluida
dopamina

Hormona tiroestimulante (TSH) secretada por las
células tirotropas.

El control principal de la PRL es inhibitorio

Las lesiones responsables de la patologia hipotalamica son muy diversas, desde neopla-
sias, pasando por procesos infiltrativos, a enfermedades vasculares y traumatismos.
En la Tabla 1.3 se clasifican estas lesiones.

Tabla 1.3. Etiologia de los sindromes hipotalamicos.

e Anomalias del desarrollo embrioldgico y tumores
*  Craneofaringioma
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*

Quiste de Rathke
Quistes epidermoides y dermoides
Tumores germinales
Infundibulomas
Lipomas
Hamartomas
Gangliocitomas
Teratomas
Coristomas
Hemangiomas
e Tumores originados en estructuras normales del sistema nervioso central
*  Meningioma
Glioma
Encondroma
Ependimoma
Sarcoma
*  Neuroblastoma
e Afecciones secundarias
* Infiltraciones leucémicas
*  Cordomas esfenooccipitales
*  Tumores metastasicos
*  Tumores hipofisarios
Malformaciones vasculares
Quistes aracnoideos
Lesiones inflamatorias
Lesiones postraumaticas (Seccion del tallo hipofisario)
Enfermedades granulomatosas
*  Sarcoidosis
*  Histocitosis X del infundibulo
*  Neuroinfundibulitis
*  Hipofisitis linfocitaria
*  Granuloma de células gigantes

* ok E I R T B R

*

En la Tabla 1.4 se expresan la clinica, diagndstico y tratamiento del sindrome hipotala-
mico.

Tabla 1.4. Clinica, diagndstico y tratamiento del sindrome hipotalamico.

e (Clinica
*  Alteraciones funcionales de la adenohipofisis: hipofuncion y ocasionalmente hiperfuncion
hormonal (pseudopubertad precoz).
*  Disfuncion de la neurohipdfisis (diabetes insipida).
*  Disfuncion hipotalamica; con alteraciones de la conciencia, conducta, suefio, temperatura
(hiperpirexia), sed, apetito y disfuncién auténomica (taquicardia, enrojecimiento facial).
*  Cuando se trata de lesiones ocupantes de espacio intracraneal, pueden dar manifestaciones
de hipertension intracraneal y de compresion de estructuras neuroldgicas proximas,como
la via Optica u otros pares craneales.
o Diagndstico
*  Morfologico: mediante resonancia magnética nuclear (RMN) que determina la extension y
naturaleza del tumor o la lesion.
*  Bioquimico: examen de la funcion hipofisaria, generalmente deficitaria parcial o completa
excepto la PRL que puede encontrase elevada por compresion del tallo. Si clinicamente
existe poliuria y polidipsia, investigaremos la existencia de una diabetes insipida central.
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e Tratamiento
*  De la causa responsable (tumor, lesion inflamatoria)
*  Del hipopituitarismo
*  De la diabetes insipida

[ CARACTERISTICAS ESPECIFICAS DE ALGUNAS PATOLOGIAS

Tumores

Craneofaringioma

Tumor que procede de restos de la bolsa de Rathke. Tiene dos picos de incidencia, uno
mayor en la infancia y adolescencia, y otro en edades medias de la vida. Crece muy lentamente
y es comunmente quistico en parte. Suele tener calcificaciones. Su localizacion habitual es
supraselar. Produce alteraciones neurologicas, fundamentalmente visuales, hipertension
intracraneal e hipopituitarismo entre el 50 y el 75% de los casos y a veces hiperprolactinemia
leve. La diabetes insipida es también frecuente. El tratamiento del craneofaringioma es la
escision quirtirgica lo mas completa posible, intentando preservar las estructuras circundan-
tes. Si no es posible la exéresis, o los restos postquirtrgicos son importantes, se administrara
radioterapia, habitualmente estereotaxica fraccionada.

Disgerminomas

Asientan en la glandula pineal, hipotalamo anterior o suelo del tercer ventriculo. Producen
hipopituitarismo, diabetes insipida y problemas visuales habitualmente. De forma ocasional
dan un cuadro de pseudopubertad precoz por produccion de gonadotropina coridnica. Son
tumores muy radiosensibles.

Hamartomas

Se originan por crecimiento de neuronas hipotalamicas, proximas al tuber cinereum y
los cuerpos mamilares. Son procesos frecuentemente asintomaticos que se descubren en las
autopsias. Pueden inducir pubertad precoz.

Lesiones inflamatorias

Sarcoidosis

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa multisistémica de etiologia descono-
cida. Cuando afecta al sistema nervioso central, el hipotalamo es una de las localizaciones
preferidas, al igual que la hipofisis y el tercer ventriculo. En el 35% de los casos existe
diabetes insipida, en ocasiones acompafiada de sintomas como somnolencia, hipotermia,
incremento ponderal, alteraciones en la esfera sexual, hipotiroidismo e hipogonadismo. El
tratamiento estandar es la terapia con glucocorticoides a altas dosis. Sin embargo, las lesiones
neurologicas responden peor que las que afectan a otros tejidos periféricos.

Histiocitosis X

Se produce inflamacion granulomatosa del hipotalamo causando diabetes insipida, hipo-
pituitarismo e hiperprolactinemia.





