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RESUMEN

Se realiza una revision de los aspectos de imagen del
eje hipofisis-hipotdlamo en la edad pediatrica, haciendo
unas consideraciones de esta técnica de imagen en sus
indicaciones actuales. Se describe las indicaciones mas
frecuentes que incluyen malformaciones congénitas, in-
flamaciones, procesos autoinmunes, tumorales y las in-
dicaciones endocrinas mas frecuentemente requeridas
en pediatria. Finalmente se comentarin brevemente los
riesgos, efectividad y comparacion con otros métodos.

INTRODUCCION

La hipdfisis y el hipotalamo muestran una estrecha re-
lacion morfologica y funcional y constituyen el eje hi-
potalamo-hipofisario (EHH) o cerebro hipofisario, un
complejo 6rgano neuroendocrino que participa en el
control de numerosos mecanismos homeostaticos.

Los trastornos funcionales y las alteraciones estructu-
rales del EHH generaran manifestaciones clinicas por
defecto o por exceso e funcion. En el grupo pediitrico,
la consulta mis frecuente debida a hipofuncion es el re-
traso del crecimiento. En los Gltimos anos, los hallaz-
gos en series largas de niflos con talla baja por defi-
ciencia de hormona del crecimiento (GH) han
demostrado un aumento de las causas organicas res-
pecto de las formas idiopaticas. También en la diabetes
insipida central en el nino, considerada idiopatica en el
25-30% de los casos, se esta descubriendo una mayor
proporcion de causas organicas. La pubertad precoz se
define como la aparicion de los caracteres sexuales se-
cundarios antes de los 8 aflos en las ninas y de los 9 en
los nifios!. La forma central, pubertad precoz verdadera,
es mas frecuente que la periférica, y en las nifias pre-
domina el origen idiopatico, frente a la mayor propor-
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cion de causas organicas en los nifos. Se considera re-
traso puberal la aparicidon de los caracteres sexuales por
encima de los 14 afios en nifios y de los 13 en nifas.

Los estudios de neuroimagen pretenden detectar
anomalias morfo-estructurales, congénitas o adquiri-
das, del EHH. También es importante demostrar un nor-
mal desarrollo del EHH y excluir patologia de vecin-
dad en los trastornos funcionales. La resonancia
magnética (RM) es la prueba de imagen de eleccion en
la evaluacion de las alteraciones endocrinas de origen
central por su gran contraste tisular y su soberbia defi-
nicién anatémica. La RM e hipéfisis debe incluir image-
nes de alta definicion en secuencias ponderadas en T1
en los planos sagital y coronal sin y con contraste. La
administracion de contraste paramagnético permite va-
lorar el parenquimograma glandular y mejorar la deli-
mitacion del tallo hipofisario y de la caracterizacion de
tumores en la region. En ocasiones los estudios dina-
micos con contraste permiten delimitar lesiones duran-
te el proceso de lavado glandular, evidenciando pe-
quenas lesiones que de otra manera quedarian
desapercibidas. La tomografia computarizada (TC) ha
quedado relegada como prueba de imagen de eleccion,
completando a la RM en la deteccion de calcificaciones
y en la valoracion de infiltracion Osea.

En la exploracién con RM del EHH en el nifo, debe
visualizarse sistemdticamente la region posterior el ter-
cer ventriculo y se ha de complementar con un estudio
del resto del sistema nervioso central (SNC), que sera
mas o menos exhaustivo en funcion e los datos aporta-
dos. Asi, la basqueda de la patologia malformativa de la
linea media o de un sindrome de Kallman se beneficia
de estudios de alta resolucion anatémica en el plano co-
ronal, prolongando planos muy anteriores que incluyan
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los bulbos y la corteza olfatoria, que no se suelen incluir
en los estudios convencionales. La sospecha de patolo-
gia tumoral o inflamatoria requerira la ampliacion del
estudio con contraste al resto del SNC.

ANATOMIA E IMAGEN EN RM

El desarrollo de la hipdfisis se realiza entre los dias 28
y 48 de vida embrionaria?. Tradicionalmente, se supo-
ne un doble origen embrioldgico de la glandula, una
evaginacion del ectodermo bucal, la bolsa de Rathke,
para formar la adenohipofisis que acabara fusionandose
con otra evaginacion neuroectodérmica del diencéfalo
para formar la neurohipdfisis. Frente a esta concepcion
clasica, se plantea un origen tnico de la hipofisis a par-
tir del ectodermo neural y superficial, en intima proxi-
midad, que origina una adherencia neuroectodérmica
o rudimento adenohipofisario situado inmediatamente
anterior a la membrana orofaringea, que se pueden
identificar en el dia 22 de gestacion3. El desarrollo hi-
pofisario anterior, a partir de la bolsa adenohipofisaria o
de Rathke formada en el dia 28 de edad gestacional,
constituird la pars tuberalis, la pars intermedia y la pars
distalis. La pars tuberalis representa una delgada capa
de tejido hipofisario en intima relacion con el infundi-
bulo que sirve como reservorio después de hipofisec-

Figura 1. Anatomia normal de la bipofisis normal.

Plano sagital en secuencia ponderada en T1, sin contras-
te. Obsérvese la adenobipdfisis isointensa con el parénqui-
ma cerebral asentada en el contorno de la silla turca y sus-
pendida por el fino tallo bipofisario que se implanta en la
base bipotalamica. La neurobipdfisis se presenta como el
nodulo hiperintenso entre la neurohipdfisis y el dorso de la
silla turca.
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tomias totales y que en condiciones normales no se
puede individualizar en imagen de RM. La pars inter-
media se desarrolla a partir de las células de la linea
media del 16bulo anterior en intima relacion con la neu-
rohipésis y no tiene representacion morfologica en hu-
maos, salvo si contiene remanentes embriologicos de
una bolsa de Rathke que no se ha obliterado en su to-
talidad, lo que origina quistes generalmente de peque-
fio tamafo?. La pars disialis constituye la parte principal
de la adenohipdfisis con una organizacion funciona in-
terna de los elementos celulares encargados de segregar
las distintas hormonas. La conexion de la adenohipofi-
sis con el hipotalamo se realiza a través del sistema por-
ta hipofisario por el que circulan los trasmisores hipo-
talaimicos que estimulan o inhiben la secrecién de
hormonas hipofisarias. La neurohipofisis queda forma-
da por la eminencia media, una extension caudal del hi-
potilamo, el infundibulo, por el que los axones de las
células neurosecretoras hipotalimicas transportan dos
hormonas principales, vasopresina y oxitocina, y el 16-
bulo posterior hipofisario que funciona como un dep6-
sito hormonal.

La morfologia y la semiologia en RM de la hipofisis
normal son relativamente constantes (fig. 1) La ade-
nohipofisis presenta una intensidad de senal similar a la
de la protuberancia, una altura de entre 2 y 6 mm y una
superficie superior planta o ligeramente concava. El ta-
llo hipofisario crece progresivamente en el nifio sin ex-
ceder de 2 mm de grosor, aunque cldsicamente se con-
sidera normal cuando su calibre no supera el de la
arteria basilar, pudiendo mostrar un discreto engrosa-
miento fusiforme proximal. La neurohipofisis aparece
normalmente hiperintensa en imagenes ponderadas en
T1. El origen de este “brillo” glandular estd en debate,
aunque parece influenciarse principalmente por los fos-
folipidos presentes en las membranas de las vesiculas
que transportan estas hormonas desde el hipotalamo al
l6bulo posterior de la hipofisis®. En cuanto a su signifi-
cado, si existe consenso en considerarlo como un im-
portante marcador de la integridad funcional del eje hi-
potialamo-neurohipofisario (EHN)4. En la practica
asistencial, la ausencia de una neurohipofisis hiperin-
tensa en imagenes T1 en el grupo pediitrico excluye el
diagnostico de polidipsia primaria y favorece el de dia-
betes insipida de origen central, independientemente
de la causa subyacente. No obstante, hay que tener en
cuenta que hasta en un 10% de la poblacién adulta sin
alteracion neuroendocrina puede faltar este “brillo™, y
que también se ha descrito la presencia del normal bri-
llo neurohipofisario en algunos pacientes con diabetes
insipida de causa genética y su ausencia en otros con
la forma renal de la enfermedad’®. El patron de capta-
cion en los estudios dinimicos de RM ha mostrado que
el infundibulo y la neurohipdfisis presentan el realce
mas precoz, seguido por una captacion gradual de la
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adenohipofisis desde su union con el tallo hacia la peri-
feria®.

El aspecto radiologico de la hipofisis varia con los ex-
tremos de la edad pediatrica a expensas de la adenohi-
pofisis. En el recién nacido suele ser bulbosa y global-
mente hiperintensa en las imagenes T1, en relacion con
la gran actividad glandular en el periodo neonatal. Su
tamano e intensidad de senal se van reduciendo pro-
gresivamente hasta alcanzar el patrén habitual alrede-
dor de los dos meses de vida. Una hipofisis pequena
con ausencia de alta intensidad de sefial en un neonato
debe sugerir la posibilidad de alteraciones endocrinas!®.
En la época puberal existe una hiperplasia fisiologica de
la glandula con ciertas diferencias en cuanto al sexo!l.
En la nina el crecimiento es mayor, su altura no debe
superar los 10 mm, y se acompana de un evidente cam-
bio morfolégico con un borde superior convexo, e in-
cluso puede mostrar una morfologia esférica. En el nifio
la altura no debe superar los 7 mm, la convexidad su-
perior es rara y la esfericidad resulta excepcional. Estos
pardmetros, junto a un patroéon de captacion homogé-
neo, pueden ayudar en ocasiones a diferenciar la hiper-
plasia puberal de un crecimiento adenomatoso de la
glandula.

Recientemente, se ha calculado la variacion del volu-
men de la adenohipéfisis en el grupo pediatrico prepu-
beral mediante estudios 3D en RM!2. Resulta obvio que
el tamano-volumen de la glandula constituye un im-
portante dato orientativo para la practica clinica, pero la
normalidad endocrina en sillas turcas semivacias y el re-
traso del brote puberal en nifios con glandulas de mor-
fologia puberal inciden en la posible disociacion entre
el tamano y la funcién hipofisarios.

ALTERACIONES CONGENITAS

Aunque algunas malformaciones del EHH pueden
iniciarse con diabetes insipida o pubertad precoz, las al-
teraciones del desarrollo se asocian con mayor frecuen-
cia a hipopituitarismo. La expresion inicial en el nifio
es una deficiencia de GH y, de forma evolutiva, un gra-
do variable de insuficiencia adenohipofisaria. La hipo-
glucemia es el hallazgo mas importante y frecuente en
la hipofuncion hipofisaria congénita y se debe al déficit
de GH, asociado o no al de hormona adrenocorticotro-
pa (ACTH). El desarrollo de hipoglucemia en un recién
nacido sin factores de riesgo conocidos (prematuridad,
madre diabética, retraso intrauterino del crecimiento,
etc.,) debe sugerir disfuncion hipofisarial3. La presen-
cia de un microprene al nacimiento en algunos ninos
constituye otro hallazgo orientador de hipopituitarismo
congénito y se relaciona con déficit de GH, aislado o
combinado con el de gonadotrofinas. También se ha
descrito de forma caracteristica en algunos de estos ni-
flos una hepatitis no infecciosa reversible en el tiempo
con transformacion gigantocelular de los hepatocitos!4,
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Figura 2. Hipoplasia/aplasia bipofisaria.
Plano y secuencia semejante a la fig. 1. Apréciese la ausen-
cia de neuro, adeno y tallo bipofisario.

En el neonato, la expresion de la diabetes insipida
como deshidratacion crénica, fiebre inexplicada, vomi-
tos y estrefiimiento, es mas frecuente que el cuadro de
poliuria.

En el 40-50% de los niflos diagnosticados de enanis-
mo hipofisario idiopatico la RM ha permitido delimitar
una anomalia que consiste en: una adenohipofisis de
pequenio tamafno, una ausencia parcial o completa de
visualizacion del tallo hipofisario (fig. 2) o una neu-
rohip6sisis ectopica con identificacion de su brillo cer-
ca de la eminencia media (fig. 3). Desde un punto de
vista clinico, este grupo de pacientes es mas resistente
al tratamiento con GH y muestra una mayor tendencia
a desarrollar deficiencias multiples que el grupo con
desarrollo normal del EHH!>-10, La utilizaciéon de con-
traste paramagnético en estos casos puede mejorar la
visualizacion del tallo distal residual, sugiriendo una
preservacion parcial de su vascularizacion y un proba-
ble mejor prondstico funcional”. Como posibles causas
se apuntan el traumatismo obstétrico, del que se con-
sidera una hipotética seccidn de tallo hipofisario, o una
isquemia infundibular. La ausencia del antecedente de
asfixia perinatal en mas de la mitad de los pacientes
con NHE y su eventual asociaciéon con defectos de de-
sarrollo de la linea media apuntan hacia la teorfa mal-
formativa de esta alteracion estructural, especialmente
si se asocian a trastornos en la migracion y la organi-
zacion corticall8-20,
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Las distintas malformaciones de la linea media, holo-
prosencefalia, disgenesia callosa y displasia septodptica,
pueden cursar con hipopituitarismo congénito. La mas
frecuente es la displasia septodptica (sindrome de De
Morsier), en la que dos tercios de los pacientes presen-
tan una disfuncion hipotalamo-hipofisaria. El espectro
malfomativo incluye una ausencia parcial o completa
del septum pellucidum, presente en el 50% de los casos,
asociada a hipoplasia del infundibulo y de la via 6pti-
ca. El diagnostico por imagen de hipoplasia Optica re-
sulta poco fiable, salvo si es muy evidente en el anali-
sis visual, y requiere normalmente la valoraciéon
oftalmoscopica de los discos Opticos?!. Recientemente,
se ha valorado con RM el area de la porcion intracra-
neal del nervio 6ptico para establecer el criterio de hi-
poplasia Optica en nifios mayores de 12 anios de edad??.
En un grupo de pacientes con displasia septooptica se
observa una alta incidencia de malformaciones cortica-
les, especialmente esquicencefalia y heterotopias de
sustancia gris, en otros se aprecian hallazgos de holo-
prosencefalia lobar y en otro de neurohipdfisis ectopi-
ca?3. La expresividad clinica de este complejo malfor-
mativo es muy variable. Los pacientes suelen
presentarse con disminucion de la agudeza visual y nis-
tagmus, y se pueden observar los dos extremos, desde
la ceguera hasta una vision normal?!. La disfuncion en-
docrina suele manifestarse como un retraso del creci-
miento debido a déficit de GH y de TSH, siendo mas
raro el panhipopituitarismo. Las malformaciones asocia-
das establecen un peor prondstico en cuanto al de-
sarrollo psicomotor del nino?!.

Otras alteraciones de la linea media que pueden aso-
ciar hipopituitarismo congénito son: el labio leporino,
los defectos palatinos, la atresia de coanas, la estenosis
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Figura 3. Ectopia de neurohipdfisis.
Plano sagital ponderado en T1 sin con-
traste. Apréciese un pequeno nodulo bi-
perintenso en el la base hipotaldamico.
Asimismo, no se aprecia tallo hipofisa-
rio.

o la apertura piriforme y la fusion de los dos incisivos
centrales de un megaincisivo'?. Excepcionalmente, los
encefaloceles basales esfenoidales pueden presentarse
por clinica de insuficiencia hipofisaria (fig. 4).

Los quistes aracnoideos supra-intraselares, por un
mecanismo compresivo, y los encefaloceles transesfe-
noidales, en los que se hernian el suelo del tercer ven-
triculo, la hipofisis y el quiasma optico a través del de-
fecto Oseo, cursan tipicamente con trastornos visuales
y déficit endocrinos?.

El sindrome de Maestre de San Juan-Kalmann es un
trastorno clinico y genéticamente heterogéneo que se
caracteriza por la asociacion de hipogonadismo hipo-
gonadotropo y anosmia o hiposmia. Se debe a un fallo
en la migracion de las células olfatorias y de las células
que normalmente expresan el factor liberador de LSH
desde la placoda olfatoria hasta el hipotdlamo. La au-
sencia o hipoplasia de surcos, tractos o bulbos olfato-
rios demostrada en RM permite la diferenciacion de es-
tos pacientes de los que tienen hipogonadismo
hipogonadotropo idiomatico®. La hipofisis y el hipota-
lamo suelen mostrar un normal desarrollo, aunque pue-
de haber NHE vy si la hipofuncién hipotalamica es se-
vera asocia una hipofisis de pequeno tamano?3. En
neuroimagen los hallazgos de interés varian desde la
ausencia completa de bulbos olfatorios y surcos sub-
frontales mediales a hipoplasia de estas estructurales.

La duplicacion hipofisaria y la ausencia completa de
hipofisis, esta Gltima incompatible con la vida, constitu-
yen dos extremos excepcionales de anomalias en el
desarrollo del EHH. La duplicacion hipofisaria se suele
acompanar de anomalias faciales complejas de la linea
media en casi la totalidad de los casos y de alteracio-
nes en el desarrollo vertebral y medular en la mitad de



Mufoz Gonzélez A, et al. La RM en patologia infantil del eje hipotdlamo-hipofisario

;AEEEWIL T43

Figura 4. Meningocele esfenoidal con herniacion hipofisaria (A y B).

A: Plano sagital medio en secuencia ponderada en T2, a traveés de la fosa craneal media. Obsérvese una gran berniacion
de una bolsa de LCR a través de un gran defecto oseo de la fosa craneal media. B: Mismo plano en secuencia ponderada
en T1, donde se observa un estiramiento infundibular que se bernia hasta el suelo del meningocele donde se deposita un pe-

querio nédulo, la neurobipdfisis, en el techo de la nasofaringe.

ellos®2°, En RM se demuestran dos hipofisis, dos tallos y
una masa hipotalamica que separa las dos eminencias
medias. Esta masa en la linea, o seudohamartoma hi-
potalamico, constituye el hallazgo asociado mas fre-
cuente y se identifica como un engrosamiento homo-
géneo del suelo del tercer ventriculo, probablemente
relacionado con acimulos celulares que en condiciones
normales debieron emigrar lateralmente para formar los
nucleos hipotalamicos. Su semiologia radiologica es si-
milar a la de la sustancia gris, aunque pueden mostrar
hiposenal en imdgenes T2, un hallazgo atribuible a la
presencia de mielinizacion o al deposito de hierro3.

El hamartoma del taber consiste en tejido neuronal
ectopico localizado entre los grupos mamilares y el fu-
ber cinereum, con un patron histologico muy similar a
este Gltimo. Se trata de un “tumor malformativo” que
tradicionalmente se encuentra en los capitulos tumora-
les, aunque su limitada proliferacion glial lo diferencia
de los tumores?’. Es mas frecuente en nifos y se carac-
teriza clinicamente por una pubertad precoz central,
que se inicia antes de los 2 afios de vida por presunta
produccién adicional de factores liberadores de gona-
dotrofinas y por crisis epilépticas gelasticas. También
puede acompanarse de hiperactividad y retraso en el
desarrollo neurologico. Su similitud con el tejido hipo-
talamico se refleja en su semiologia radiologica. Se vi-
sualiza como una masa sesil o pediculada, que se origi-
na en el tiber o los cuerpos mamilares y se proyecta en
la cisterna supraselar o interpenduncular, por detrds

del infundibulo hipofisario. Sus caracteristicas de sefial
y patron de captacion son similares a la sustancia gris
cerebral, aunque ocasionalmente puede mostrar ligera
hiperintensidad en imagenes T2. Su tamano varia de
pocos milimetros a 3-4 cms?®, pero como tal “tumor
malformativo” no tiene potencial de crecimiento gene-
ralmente, aunque pueden ser de gran tamano. Ocasio-
nalmente, se han descrito quistes grandes asociados al
hamartoma del taber?.

Por tltimo, el hipopituitarismo congénito puede tener
una causa genética que exprese una deficiencia aislada
en GH o combinada con otros déficits de hormonas hi-
pofisarias®?. Las mutaciones del gen PROPI constitu-
yen los defectos genéticos mas frecuentes y su conse-
cuencia es un progresivo deterioro funcional de la
adenohipdfisis, que comienza por el déficit de GH, aso-
ciado o no al de TSH3!. Hay dos consideraciones inte-
resantes relativas a la imagen en pacientes con deficien-
cia combinada de hormonas hipofisarias debida a
mutaciones del gen PROPI. La primera es su frecuente
asociacion con el hallazgo en RM de adenohipofisis
muy pequenas??. Esta hipoplasia puede ir precedida de
una hiperplasia hipofisaria previa, que no debe con-
fundirse con otras lesiones y que probablemente se re-
laciona con un crecimiento tisular inespecifico inducido
por la deficiente regulaciéon genética de los factores
tempranos de transcripcion hipofisaria3:33. La segunda
consideracion de imagen en estos hipopituitarismos de
causa genética es la presencia de un tallo hipofisario
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Figura 5. Craneofaringioma supraselar (A-B).
A) Plano cronal ponderado en T1, a traveés de la bipdfisis. Apréciese una gran masa quistica supraselar biperintensa en se-
cuencias sin contraste (quiste de aceite) que ocupa el Il ventriculo y produce hidrocefalia obstructiva.

B) Plano sagital medio ponderado en T1, después de la incorporacion de contraste paramagnético, a través de la hipofisis.
Obsérvese realce periférico de la pared del quiste, sobre todo en su porcion inferior y quiste satélite suprasela. La adenoipo-
fisis se aprecia como una estructura realzada en media luna en la base del suelo selar.

normal y una correcta situacion de la neurohipofisis, lo
que contrasta con la elevada frecuencia de anormalida-
des estructurales que se asocian a los enanismos hipo-
fisarios idiopaticos.

ALTERACIONES ADQUIRIDAS

Tumores del SNC

Los tumores intracraneales, sobre todo del area su-
praselar y de la region pineal, pueden debutar con al-
teraciones endocrinas por efecto compresivo directo o
por alteracion del sistema porta hipotalamo-hipofisario.
Sin embargo, los trastornos visuales por compresion
quiasmatica y los sintomas de hipertension intracraneal
constituyen presentaciones clinicas iniciales mucho mas
frecuentes en el nifio que el compromiso funcional en-
docrino, que suele presentarse evolutivamente como
consecuencia anadida de las actuaciones quirargicas lo-
cales.

Craneofaringioma

Representa el 15% de los tumores supratentoriales y el
50% de los tumores supraselares en la infancia predo-
minando en nifos en edades entre los 10 y los 14 afios.
Solo ocasionalmente debuta con insuficiencia adenohi-
pofisaria o con diabetes insipida. Se origina a partir de
remanentes epiteliales de la bolsa de Rathke. En ima-
gen de radiologia lateral de crineo convencional el
agrandamiento de la silla turca con calcificaciones su-
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praselares era tipica para su diagnostico, sin que se pu-
diera ver la propia tumoracion. En imagen avanzada
suele objetivarse grandes quistes y calcificaiones de di-
verso tipo, pero particularmente periquisticas, en el 90%
de los casos, bien visibles mediante TC. Su capacidad de
extension intraselar y a las distintas fosas craneales tam-
bién es caracteristica de este tumor. El componente quis-
tico capa de forma periférica y el solido, calcificado o
no, muestra un intenso patréon de captacion, bien obje-
tibable mediante RM. La intensidad de la senal del com-
ponente quistico en imagenes T1 de RM es variable,
aunque suele ser superior a la del liquido cefalorraqui-
deo (LCR), debido a su alto contenido en proteinas, que-
ratina y metahimoglobina?. Cuando producen lesiones
quiticas hiperintensas en secuencias ponderadas en T1,
la imagen en RM es caracteristica y denominada “quis-
tes de aceite de motor” (motor oil cysts)*16 (fig. 5).

El diagnéstico diferencial de un craneofaringioma
quistico intraselar y de un quiste de la bolsa de Rathke
es practicamente imposible de realizar, si bien este ulti-
mo suele ser asintomatico, de pequeno tamafio y de lo-
calizacion intraselar en el area de la pars intermedia,
como consecuencia de un cierre incompleto de la bol-
sa de Rathke. En un bajo porcentaje de casos la imagen
radiologica es dificilmente distinguible del tumor del
que hablamos a continuacion, por presentar la misma
afectacion morfologica e incluso edema que se propa-
ga a través de la cintilla 6ptica en secuencias pondera-
das en T2.
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Glioma de quiasma-hipotalamo

Se agrupan asi por la dificultad de conocer la locali-
zacion inicial del tumor. Representan el 10-15% de los
tumores supratentoriales en el nifio, con una inciden-
cia similar por sexos y un pico de edad entre 2 y 4 afios.
Puede debutar con pubertad precoz o retrasada. Tipica-
mente la semiologia radiologica es muy diferente a la
del craneofaringioma porque en este tumor las calcifi-
caciones y los quistes son infrecuentes y de pequeno ta-
mano, la invasion intraselar es rara y la extension a las
distintas fosas craneales es excepcional. El patron de re-
alce es intenso y homogéneo, y puede invadir el plexo
coroideo a través de la cisura coroidea. Histologica-
mente se corresponden con astrocitomas de bajo grado
con mayor capacidad invasiva en la region de quias-
ma-hipotilamo que en la via Optica anterior.

Segun series, entre un 20 y un 50% de pacientes con
este tumor tienen evidencia clinica o historia familiar de
neurofibromatosis tipo I. En estos casos, la participacion
de los nervios 6pticos es mis frecuente y el tumor pre-
senta una mejor conducta bioldgica, e incluso se ha
descrito su regresion espontinea’*,

Tumores germinales

Suponen en torno al 5% de los tumores del SNC en
la edad pediatrica, con una localizacién mas frecuente
en la region pineal que en el area supraselar. El germi-
noma es el tipo dominante (75%) y representa el 50%
de los tumores de la region pineal. En la edad pediatri-
ca suelen aparecer cerca de la primera década con un
inexplicado predominio en nifios de 10:1, cuando se lo-
calizan en la region pineal y sin preferencia de sexo en
la localizacion hipotalamica. Le sigue en frecuencia el
teratoma que se da casi exclusivamente en nifos, tanto
en la localizacion pineal como en la supraselar. El carci-
noma de células embrionarias, el coriocarcinoma y el
tumor del seno endodérmico son tumores germinales
poco frecuentes que ocurren en la region pineal y sue-
len secretar marcadores tumorales®. Los germinomas ti-
picamente nacen cerca de la base del hipotilamo don-
de convergen los axones vasopresinicos, por lo que
pueden debutar con una diabetes insipida. Este grupo
de tumores también puede producir pubertad precoz
por activacion del eje hipotalamo-hipofisario-gonadal o
por la secrecion de hormona gonadotrofina coriénica,
generando entonces una pubertad precoz incompleta.

La semiologia radiologica de los tumores germinales
es similar y es dificil diferenciar los distintos tipos entre
siy con los tumores intrinsecos de la glandula pineal.
La excepcion es el teratoma, en el que la combinacion
de quiste, grasa y calcio-hueso resulta diagnostica. El
engrosamiento y realce del tallo hipofisario que acom-
pana a una masa hipotaldmica con captacion heterogé-
nea e irregular de contraste debe sugerir el diagnostico
de germinoma. En nifos con diabetes insipida central

y estudio inicial negativo de RM, se aconseja un segui-
miento cercano de imagen dada la posible aparicion
posterior de lesiones morfologicas del EHH%, especial-
mente el germinoma. Esta sospecha de patologia hipo-
talamica oculta es mayor si la diabetes insipida asocia
alguna deficiencia adenohipofisaria.

Adenoma hipofisario

Es un tumor muy infrecuente en la edad pediatrica,
representando el 1% del total de los tumores intracra-
neales, predominando en ninas de entre 9 y 13 anos.
El mds comun es el secretor de prolactina que se rela-
ciona con retraso en la menarquia, siendo menos fre-
cuentes el secretor de ACTH en relacidon con la enfer-
medad de Cushing y de GH que genera gigantismo en
el nifio. El 25% de los adenomas hipofisarios en nifos
no son funcionantes y se manifiestan tipicamente con
retraso puberal, retraso del crecimiento y con ameno-
rrea en ninas. A diferencia del adulto, son mas frecuen-
tes los microadenomas, con un diametro menor de 10
mm. En RM aparecen como un defecto de captacion
que suele localizarse en la vertiente lateral de la glan-
dula. Esta presentacion plantea un dificil diagnostico di-
ferencial con el quiste de la bolsa de Rathke, especial-
mente si se acompana de amenorrea en ninas. El
estudio dindmico con contraste de la hipofisis esta in-
dicado particularmente ante la sospecha de esta pato-
logia. Los macroadenomas son homogéneos y con re-
alce intenso. La RM es bastante sensible en demostrar la
invasion de los senos cavernosos por este tumor. La
presencia de dreas de hemorragia en el tumor puede
ayudar a diferenciarlos de hiperplasias hipofisarias de
otro origen. Excepcionalmente, un infarto hemorragico
de un macroadenoma en el nino puede ocasionar un
cuadro de apoplejia hipofisaria idéntico al del adulto’.

El hipotiroidismo primario puede causar una hiper-
plasia hipofisaria que simule un adenoma de la glandu-
la que en ocasiones cause un retraso puberal o incluso
una pubertad precoz. Es importante, por consiguiente,
que ante la presencia de una glandula muy agrandada
sospechosa de macroadenoma, descartar hipotiroidismo
primario. El tratamiento con hormona tiroidea normali-
zard el tamafo de la glindula hipofisaria en unos pocos
meses®.

Alteraciones inflamatorias-infecciosas

Las meningitis y encefalitis, incluyendo tuberculosis,
histoplasmosis y sarcoidosis, constituyen una causa rara
de hipopituitarismo, incluyendo diabetes insipida tran-
sitoria, en el nifilo. Un contexto clinicobiolégico ade-
cuado avalado por los hallazgos de neuroimagen posi-
bilita normalmente el diagnostico. El mayor interés en
este apartado recae en la histiocitosis de células de Lan-
gerhans (HCL), debido a su prevalencia en el grupo
pedidtrico y a su expresion clinica.
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Figura 6. Histiocitosis de células de Languerbans.

Plano axial en secuencia ponderada en T1 después de la
introduccion de contraste paramagnético, a traves del tallo
bipofisario. Apréciese reaice y engrosamiento del tallo.

Histiocitosis de células de Langerhans

Es una causa relativamente frecuente de infiltracion
del EHH en pediatria, con el resultado de diabetes insi-
pida por déficit de secrecion de hormona antidiurética
y, en menor medida, de insuficiencia adenohipofisaria.
La afectaciéon del EHH por este proceso muestra una
frecuencia variable, que oscila segin series entre el 15y
el 50%, y es mas probable que aparezca en los casos
de afectacion multisistematica y en el curso evolutivo de
la enfermedad, aunque también puede representar la
manifestacion inicial del proceso?’. La participacion del
SNC empieza con la formacién de granulomas en el es-
pacio subaracnoideo con posterior infiltracion del hipo-
talamo y del infundibulo y de forma infrecuente en el
resto del SNC, especialmente cerebelo y tronco del en-
céfalo. Se ha descrito la infiltracion del tallo sin diabetes
insipida.

En RM se aprecia la ausencia del brillo normal de la
neurohipéfisis en imagenes ponderadas en T1 y un au-
mento de grosor y de captacion del tallo hipofisario
(fig. 6). Evolutivamente, se puede observar una norma-
lizacion morfologica del tallo en relacion con el trata-
miento o de forma espontinea, aunque el brillo de la
neurohipofisis no reaparecera. Sin embargo, la diabetes
insipida que genera es irreversible, pudiendo existir
fluctuaciones en las necesidades clinicas de ADH. La
presentacion radiologica de la histiocitosis de células de
Langershans como masa surpaselar, con o sin infiltra-
cidbn 6sea de la base del craneo, es mucho mas rara.

El diagnostico diferencial del engrosamiento del tallo
hipofisario en nifios incluye, ademis de la histiocitosis
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de células de Langerhans, fundamentalmente el germi-
noma y, con menos frecuencia, el craneofaringioma, el
glioma hipotalamico, la infiltracién por leucemia/linfo-
ma, las metdstasis de tumores del SNC y, excepcional-
mente, la sarcoidosis y la hipofisistis de células plasma-
ticas.

En ninos pequenos, hay que prestar especial atencion
a las lesiones que simulan dermatitis seborreica que,
junto a las otitis de repeticion, deben orientar a histio-
citosis de células de Langerhans. En ausencia de lesio-
nes extracraneales, el diagnostico diferencial mas im-
portante se establece con el tumor germinal, y si se
quiere obviar una biopsia infundibular por su posible
yatrogenia, se impone la busqueda de marcadores tu-
morales en sangre y LCR, y el seguimiento cercano con
RM del EHH.

Hipofisitis Linfocitaria

Muestra unos hallazgos de imagen superponibles a
los de la HCL: ausencia del normal brillo neurohipofisa-
rio y aumento de grosor y realce del tallo y de la glan-
dula. En ausencia de otras lesiones asociadas es imposi-
ble diferenciarla de la histiocitosis de células de
Langerhans, aunque su condicion de tejido de densa
composicion celular le puede dar una caracteristica en
senal de RM peculiar, comportindose como lesion hi-
pointensa en las secuencias ponderadas en T2 (fig. 7).
Es una enfermedad primariamente de adultos, sobre
todo mujeres, que puede afectar a los nifios. Consiste
en un infiltrado inflamatorio autoinmune de la hipofisis
y del infundibulo que causa diabetes insipida y una gra-
dual insuficiencia adenohipofisaria. Puede ir asociada
con otras enfermedades inflamatorias autoinmunes. Las
alteraciones estructurales pueden regresar con trata-
miento esteroideo o de manera espontdnea y algunos
autores consideran que puede representar mas del 50%
de los casos etiquetados como diabetes insipida central
idiomatica38,

VARIANTES Y HALLAZGOS INCIDENTALES

Un problema clinico-asistencial relativamente fre-
cuente es el derivado de la alta sensibilidad de las téc-
nicas de imagen actuales (vemos muchas mas cosas
que antes) que no siempre se corresponde con una
adecuada especificidad (incertidumbre en su signifi-
cado). Las variantes del desarrollo y los hallazgos in-
cidentales, que no tienen que ver con la justificacion
clinica que motivo el estudio de imagen, son disquisi-
ciones habituales de clinicos y neurorradiol6gos que
tienen una mayor relevancia en el SNC que en otros
organos.

Las variantes de mayor interés relacionadas con la re-
gion hipofisaria se relacionan con el diferente tamafo
de la glandula que puede observarse en la infancia. En
un extremo se encuentra la silla turca vacia o parcial-
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Figura 7. Hipofisitis de células plasmdticas (A-C).

Ay B) Planos sagital (A) y coronal (B), en secuencias pon-
deradas en T1 después de la incorporacion de contraste pa-
ramagnético, a través de la bipdfisis. Obsévese realce y en-
grosamiento del tallo hipofisario y la base de implantacion
hipotalamica.

C) Plano coronal ponderado en T2 sobre la misma drea.
Obsérvese que la tumoracion en la base hipotalamica es
iso-hipointensa en esta secuencia, a diferencia de la mayor
parte de tumores y procesos inflamatorios.

mente vacia, con penetracion del espacio subaracnoi-
deo y del LCR en la cavidad selar. En imagen se apre-
cia el acimulo de LCR en el plano de la silla y en RM
se observard ademas una hipofisis aplanada o concava
que tapiza el suelo de la silla turca. Si no hay sintoma-
tologia visual o endocrina se debe considerar un hallaz-
go normal debido probablemente a una incompetencia
del diafragma selar. Sin embargo, este hallazgo es rele-
vante si hay sospecha clinica de hipertension endocra-
neal benigna, que avala este diagnostico. En caso de
disfuncion endocrina puede orientar un posible origen
genético, tal como se ha comentado previamente. La
clave diferencial con un quiste aracnoideo intraselar es
la ausencia de distorsiéon de la anatomia infundibular.

SANTOS DEL RIO, M.LUISA

En el otro extremo puede observarse una silla turca “lle-
na”, que generalmente refleja la hipertrofia fisiologica
de la adolescencia, que puede verse adelantada en los
nifios con pubertad precoz de origen central. En Gltimo
caso, y en casos excepcionales no resueltos de forma
no invasiva, el empleo de contraste paramagnético in-
tratecal (cisternografia con gadolinio) permite resolver
estas dudas®.

La frecuencia de hallazgos incidentales en la hipofisis
de adultos esta relativamente bien establecida en series
autopsicas y predominan los quistes de la bolsa de
Rathke y los microadenomas’. En nifios se encuentran
de forma esporadica pequenos defectos de captacion
intraglandulares en ausencia de alteracion funcional,

An Pediatr (Barc).2007;66(Supl 1):53-63

61



Munoz Gonzélez A, et al. La RM en patologia infantil del eje hipotdlamo-hipofisario

62

que plantean estos mismos diagnosticos. La localizacion
puede ser de ayuda, dado que los quistes de la bolsa de
Rathke son centrales y los microadenomas suelen ser
excéntricos. La prevalencia de estos defectos de capta-
cion en el grupo pediatrico se ha referido hasta del
1,2%%!, Teniendo en cuenta la capacidad de desarrollo
global del nino conviene realizar un control de imagen
para avalar la estabilidad de estos hallazgos.

Los quistes de la glandula pineal con frecuencia se
descubren de manera casual en RM#2 y es uno de los te-
mas de polémica mas frecuentes dentro de los hallazgos
incidentales de esta drea anatomica, por la excepciona-
lisima posibilidad de tumor quistico incipiente. Habi-
tualmente los quistes muestran una intensidad de senal
superior a la del LCR y pueden generar problemas diag-
nosticos con los tumores pineales, sobre todo si se ex-
plora un paciente con alteracion puberal o con diabetes
insipida. La ausencia de hidrocefalia y de sintomatolo-
gia local, sindrome de Parinaud, un tamano que no sue-
le superar 1 cm y una captacion en anillo sin evidencia
de elementos nodulares sugieren una variante en el de-
sarrollo glandular. Atn asi, la presencia de sintomato-
logia endocrina aconseja un eventual control de imagen
en estos ninos.

CONCLUSIONES

La RM ha aumentado el rendimiento diagnostico en el
hipopituitarismo congénito, expresado fundamental-
mente en el nino por déficit de GH, al mejorar la deli-
mitacion del complejo malformativo de la linea media.
La ausencia de visualizacion total o parcial de tallo con
neurohipdfisis ectopica ha cambiado el concepto clisi-
co del enanismo hiofisario idiopatico. Este hallazgo tie-
ne una implicacién prondstica por la frecuente apari-
cion evolutiva de maltiples deficiencias hipofisarias y
la mayor resistencia al tratamiento con GH en estos pa-
cientes. La hipoplasia de adenohipdfisis con normalidad
de tallo y de neurohipdfisis puede orientar hacia un hi-
popituitarismo de origen genético. Un hallazgo practi-
camente constante en la diabetes insipida de origen
central, es la ausencia del brillo de la neurohipdfisis en
imagenes T1, aunque algunas formas familiares preser-
van este aspecto normal de la neurohipofisis.

Los trastornos adquiridos tienen una expresion sinto-
matica mas variable que los congénitos, siendo los tu-
mores la causa mis frecuente. El engrosamiento y au-
mento de captacion del tallo hipofisario, como hallazgo
aislado en el nino, debe orientar el diagndstico inicial
de histiocitosis de células de Langerhans y se debe bus-
car lesiones asociadas. La diabetes insipida central es el
diagnostico de exclusion. Un estudio inicial normal re-
quiere seguimiento radiologico cercano ante la posibi-
lidad de que preceda a patologia tumoral, sobre todo
de estirpe germinal. La pubertad precoz en el nino
muestra una proporcién superior de lesiones organicas
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centrales y, su instauracion por debajo de los tres anos
de edad, obliga a buscar sistematicamente un hamarto-
ma del taber.

El estudio de la hipofisis mediante RM requiere la ad-
ministracion de contraste intravenoso y debe incluir la
correcta visualizacion del area supraselar, del cuerpo ca-
lloso y de la region posterior del tercer ventriculo, de-
biéndose extender el estudio en mayor o menor medi-
da al resto del SNC en funcién de la informacion
aportada. Una didlogo entre el clinico y el radidlogo au-
mentara el rendimiento diagndstico, con la modifica-
cion en ocasiones el protocolo de estudio y obviando la
repeticion de exploraciones. Este hecho es especial-
mente relevante en el grupo pediatrico con frecuencia
necesitado de un procedimiento de sedacion o aneste-
sia completa.
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MESA REDONDA. IMAGEN EN ENDOCRINOLOGIA PEDIATRICA

Utilidad de la gammagrafia tiroidea

G. Riesco Almarza

Servicio de Medicina Nuclear. Hospital Universitario la Paz. Madrid. Espana.

INTRODUCCION

La gammagrafia tiroidea cronologicamente es el mé-
todo mas antiguo que ha dado,y sigue dando , una in-
formacion fundamental para la evaluacion morfologica
“in vivo” de la glandula tiroides.

Hace mas de de 100 anos Baumann en 1886! fue el
primero que descubrio la propiedad de la glandula ti-
roides de concentrar yodo con una capacidad 20-40 ve-
ces superior al plasma en condiciones fisiologicas.

La introduccion de los radioisotopos del yodo en
1942, 1-131, proporciona la posibilidad no sélo de ob-
tener imagenes, normales y patologicas, sino también
una inestimable arma terapéutica para el tratamiento del
cancer diferenciado de tiroides (CDT) e hipertiroidismo,
aprovechando la capacidad de destruccion celular que
tiene la radiacion B del 1-131%3. Nos referiremos en esta
presentacion a la utilidad diagnostica y terapéutica del
[-131 Gnicamente en el carcinoma diferenciado de tiroi-
des (CDT), dado que el rastreo de cuerpo total con I-
131, es método clave para el diagnostico de recidiva de
enfermedad.

La capacidad de concentrar yodo por la célula tiroi-
dea estd mediada por un transportador especifico a tra-
vés de un mecanismo activo ATP-asa NA/K dependien-
te, llamado NIS (del inglés Na/I Symporter).

Poco se sabia de este transportador hasta que en 1996
fue clonado (fig. 1)*7. Sin embargo desde hace mas de
40 afos se ha descrito un bocio con defecto congénito
de biosintesis de las hormonas tiroideas que se caracte-
riza por la pérdida de la capacidad de la membrana ti-
roidea para concentrar yodo®.

Las hormonas tiroideas (T4 y T3) son las Gnicas que
utilizan yodo para su biosintesis un elemento exégeno

Correspondencia: Dr. G. Riesco Almarza.

que no es producido por el organismo humano, incor-
porandolo orgianicamente a su estructura quimica. El
yodo, ademds es un oligoelemento, es decir, escaso en
la naturaleza y con una distribucién muy variable. Esto
les confiere unas caracteristicas que podriamos calificar
de Gnicas.

A lo largo de millones de afios de evolucion, la natu-
raleza no ha sido capaz de desprenderse de la necesidad
de utilizar este elemento externo, que es imprescindible
para la biosintesis de las hormonas tiroides, las cuales
son a su vez esenciales para el desarrollo y comporta-
miento en seres humanos y vertebrados superiores.

La introduccion del yodo radioactivo I* fue funda-
mental para que lenta y progresivamente, se venga de-
sarrollando hasta nuestros dias, una comprension cada
vez mds profunda de los mecanismos de concentracion,
biosintesis, secrecion, y efectos de las hormonas tiroi-
deas y de su regulacion.

En la figura 2 se representa esquematicamente el fo-
liculo tiroideo y una célula tiroidea con los citados me-
canismos y la formula de la tiroxina (L-T4)

Anatémicamente el tiroides es una glandula de secre-
cion interna que se encuentra situada en la cara anterior
del cuello proxima la cartilago del mismo nombre por
delante del esofago-traquea (la cipsula que recubre al
tiroides esta tan adherida a la triquea, que a veces re-
sulta dificil de separar sin danarla, por lo que frecuente-
mente en las “tiroidectomias totales” persisten peque-
nos restos de tejido tiroideo.

Es la primera glindula endocrina que aparece duran-
te el desarrollo embrionario humano y se puede identi-
ficar a los 16-17 dias de gestacion. Su origen es endo-
dérmico y se forma como un apéndice en la cuarta y

Servicio de Medicina Nuclear.
Hospital Universitario La Paz.
P2 de La Castellana, 261. 28046 Madrid. Espafa.
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Figura 1. Estructura clo-
nada del Symporter (NIS)
bhumano (segiin G. Levi
O. & Carrasco N. Nature.
1996;379:458-60)

quinta bolsas faringeas que incluyen también Gltimo
branquial, del que se derivan las células parafoliculares
(productoras de calcitonina) y las glandulas paratifoi-
deas. Siguiendo el camino del conducto tirogloso, al-
canzan su localizacion anatomica definitiva hacia los
40 dias de gestacion®10. Es en este proceso donde pue-
den desarrollarse las patologias mas frecuentes en en-
docrinologia pediatrica como son la agenesia o falta de
desarrollo del tiroides, las disgenesias o localizacion
ectopica sublingual asi como los llamados “quistes del
conducto tirogloso”.

El foliculo tiroideo, unidad funcional del tiroides tiene
una apariencia mas o menos esférica, con una cavidad
central, ordinariamente llena de una sustancia coloide
rodeada de una monocapa de células epiteliales cuboi-
deas. La cara de la célula que estd en contacto con el
coloide esta delimitada por una membrana apical fes-
toneada de microvellosidades. Otra cara estd orientada
hacia el exterior del foliculo y delimitada por una mem-
brana basal en contacto con capilares sanguineos fe-
nestrados, las caras laterales estan unidas entre si por
desmosomas y cubiertas por una membrana vasolateral.
Las células tienen mayor o menor altura dependiendo
del grado de estimulacion.

En la membrana basal y vasolateral de la célula tiroi-
dea es donde se localiza el NIS y ejerce su accion por
medio de un mecanismo activo NA, K-ATP-asa depen-
diente (fig. 2).

El coloide constituye un almacén de la proteina es-
pecifica de la célula tiroidea, la tiroglobulina, glucopro-
teina mayoritaria (75%) que en su forma nativa tiene
un PM de 660.000 D a la que previamente en la interfa-
se célula coloide mediante el sistema TPO-H202 (pe-
roxidasa tiroidea) se ha unido organicamente el yodo
formando preferencialmente en sus fragmentos hormo-
nogénicos las hormonas tiroideas (T3 y T4) tras un pro-
ceso de acoplamiento de sus precursores (MIT y DIT).

En condiciones de ingesta adecuada de yodo se al-
macena la cantidad de tiroxina suficiente como para po-

Figura 2. Representacion esquemditica del foliculo tiroideo
y una célula tiroidea asi como los procesos de captacion
(via NIS), biosintesis (via Tg.TPO), almacenamiento (coloi-
de) y secrecion de la tiroxina (T4).

der asegurar al organismo unas cantidades adecuadas
de hormonas tiroideas durante 100 dias aproximada-
mente.

La fuente natural de yodo la constituyen el agua y
los alimentos, en especial los que proceden del mar,
cuyo contenido medio es de unos 60 pg/litro.

Por procedimientos epidemiologicos se calcula que la
cantidad minima necesaria para un hombre adulto es de
unos 150 pg/dia. La ingesta puede ser muy variable de
unas regiones a otras dentro de los diferentes paises.

El yodo, una vez ingerido en la forma que sea, se
convierte en yoduro y se absorbe como tal por el trac-
to gastro-intestinal. La mayor parte es captado por el ti-
roides. También concentran yodo otros tejidos de ori-
gen endodérmico (glandulas salivares, mucosa gastrica,
mama lactante, plexo coroideo...) via NIS; la diferencia
entre éstos y el tiroides es su ulterior organificacion.
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No se conoce otro papel biologico del yodo que el de
formar parte de las hormonas tiroideas; éstas son meta-
bolizadas hasta yoduro en los tejidos periféricos, el cual
vuelve a ser captado por el tiroides o excretado por la
orinal12,

GAMMAGRAFIA TIROIDEA

En la actualidad se realiza mediante la inyeccion iv de
Tec 99m (pertecnectato) v.m = 12,2, debido a su baja ra-
diacion, menor coste y mayor rapidez.

El tecnecio 99m es captado por la célula tiroidea uti-
lizando el mismo mecanismo que el yodo (fig. 2) aun-
que no sigue posteriormente ningin proceso de organi-
ficacion (el tecnecio 99m es un radioisétopo artificial
obtenido del molibdeno. En este sentido conviene re-
cordar que el término “nédulo frio” es un concepto
gammagrafico referido al yodo. Se ha utilizado también
el I-131 y puede utilizarse el I-123 de v.m. mas corta;
aunque este radioisétopo es especifico el mayor incon-
veniente es que es mucho mas caro.

Para obtener imagenes gammagraficas se utiliza una
gammacamara equipada con colimador adecuado y do-
tado de “pin hole”.

La gammagrafia nos informa sobre la situacion, di-
mensiones y distribucion intratiroidea del radiotrazador.

Ya se ha mencionado previamente la agenesia o au-
sencia de desarrollo de la glandula tiroides como causa
mas frecuente del hipotiroidismo neonatal y menos fre-
cuentes las localizaciones ectopicas (tiroides sublingual
y los llamados quistes del conducto tirogloso mas fre-
cuentes en la infancia y que habitualmente no son can-
tantes. En estos dos tltimos casos la gammagrafia es el
método mas indicado dada la gran sensibilidad de los
equipos detectores y para la imagen de que dispone-
mos en la actualidad.

Bocio difuso

Se define gammgraficamente como una glandula de
dimensiones aumentadas y con distribucion homogé-
nea del radiotrazador. Las situaciones clinicas en las que
aparece son:

— Bocio difuso normofuncionante.
— Bocio difuso hiperfuncionante (EAT, enfermedad
autoinmune tiroidea o Graves-Basedow.

Bocio uninodular
Segun el grado de captacion del radioisotopo pueden
ser:

— Nodulo hipocaptante-nédulo frio (captacion reduci-
da o nula). El 80-90% de los nddulos solitarios son hipo-
captantes-frios y de ellos entre 6-20% (segin qué estadis-
tica se mire) son malignos. Los restantes corresponden a
diversos procesos patoldgicos benignos (adenomas, he-
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morragia...). El nodulo “frio” solitario debe de poner en
marcha las alarmas sobre la posibilidad diagnostica del
cancer de tiroides.

— Nodulo hipercaptante. Constituyen entre el 5y el
15% de pacientes con nédulo solitario. Pueden ser o
no toxicos y con o sin supresion de la captacion de te-
jido tiroideo extranodular dependiendo de la hiperpro-
duccion o no de hormonas tiroideas; son los llamados
nodulos autbnomos en los que predomina un aumento
de sintesis de T3 mas que de T4. Por lo general estos
nodulos no son malignos aunque debe de realizarse
PAAF (puncién aspiraciéon con aguja fina).

— Nédulo indeterminado. Se define como un nédu-
lo palpable que no distorsiona la imagen y gammagrafi-
camente no puede definirse como hipo ni como hiper-
captante. Constituyen entre 4-6% de los noddulos
solitarios. Tienen el mismo significado patologico que
los noédulos frios.

Bocio multinodular (BMN)

Es un bocio grado IT al menos, es decir visible desde
una distancia de observacion habitual con el cuello del
paciente en posicion normal, con varios nédulos pal-
pables. Gammagrificamente son heterogéneos alter-
nando zonas de nula, baja, media y alta captacion. Fun-
cionalmente pueden ser normo o hiperfuncionantes,
segln el grado global de produccion hormonal.

El riesgo de malignidad es menor que en el nédulo
“frio” solitario aunque debe de hacerse PAAF al menos
en el nédulo principal, sobre todo si éste es “hipocap-
tante-frio”.

La multinodularidad se admite que va en paralelo con
la edad, especialmente en las zonas de bocio endémi-
co carencial.

Tratamiento y seguimiento del carcinoma
diferenciado de tiroides (CDT)

Se entiende como cancer diferenciado de tiroides
(CDT), el carcinoma papilar (70-80%), el carcinoma fo-
licular (15-25%) y el carcinoma de células de Hiirtle
(2-5%).

Aunque el carcinoma diferenciado de tiroides es una
enfermedad poco comun, se estima que en Espana hay
una incidencia anual de unos 800 nuevos casos por
ano, 4 veces mayor entre las mujeres que entre los
hombres, con una prevalencia de 3.300 casos. En la
Union Europea el CDT afecta aproximadamente a unas
10.000 personas por ano'3.

El indice de mortalidad espontidneo, sin tratamiento,
es entre el 5-10% a los 20 afios para el carcinoma papi-
lar y del 25-30% para el carcinoma folicular. Esta mor-
talidad se reduce a menos del 2% a los 25 afos con tra-
tamiento!410,

Sin embargo aunque el riesgo de mortalidad es bajo
el indice de recurrencia es alto, de un 30-35% a los 30
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anos después de la terapia inicial. Unos 2/3 de las re-
currencias ocurren en la primera década después del
tratamiento inicial y el tercio restante se reparte a lo
largo de muchos anos después. El riesgo de recurren-
cia es mayor en pacientes menores de 16 anos, mayores
de 45 anos, pacientes con determinados subtipos histo-
logicos (folicular, mixto, Hirtle) tumores mayores de 1
cm, tumores que se extienden mds alla de la capsula y
afectacion inicial de ganglios linfatico loco-regionales.

De estos datos se deduce la necesidad de un segui-
miento cuidadoso y a muy largo plazo de estos pacien-
tes.

El tratamiento del CDT estd basado en tres acciones
sucesivas:

a) Tiroidectomia total.

La tiroidectomia total esta recomendada incluso en
los llamados pacientes de bajo riesgo, es decir, carcino-
mas papilares intralobares y unifocales menores de 1,5
cm de didmetro.

En manos de cirujanos expertos en este tipo de ciru-
gia (y en La Paz los tenemos) el indice de morbilidad-
mortalidad es practicamente 0.

b) Ablacion con I-131 de los restos quirargicos.

La destruccion de restos quirargicos con dosis ablati-
vas de I-131 va encaminada a destruir lo que no ha po-
dido extirparse quirargicamente (minimos restos en la
mayoria de los casos), paso importante para prevenir
recidivas. Las dosis ablativas con I-131 se utilizan tam-
bién para el tratamiento de las metastasis captantes
(loco-regionales y a distancia, 6seas y pulmonares).

¢) Tratamiento sustitutivo con L-Tiroxina (L-T4) a do-
Sis supresoras.

Este tratamiento ha de hacerse utilizando unas dosis
farmacologicas que permitan no solo el restablecimien-
to del eutiroidismo sino también una disminuciéon (su-
presion) de los niveles plasmaticos de TSH de tal for-
ma que se impida la estimulacion del crecimiento de un
eventual tejido residual.

Seguimiento del carcinoma diferenciado de tiroides

Como hemos dicho aunque la mortalidad es baja las
altas posibilidades de recidiva, bien local o a distancia,
hace necesario disenar un esquema de seguimiento a
largo plazo que se basa en la medida de niveles de ti-
roglobulina y el rastreo de cuerpo total con I-131.

La tiroglobulina es una gluco-proteina que se fabrica
y segrega Unica y exclusivamente en la célula tiroidea.
Esto hace que tras la tiroidectomia se convierta en un
excelente y tnico marcador tumoral.

El rastreo con I-131 sirve para la localizacion anato-
mica y la medida de restos de células tiroideas, tumo-
rales o no.

Ademas de estas técnicas se utilizan otras técnicas de
imagen como ecografia, radiologia, TAC y RNM. La eco-
grafia es particularmente 1til en detectar restos cervica-
les y sobre todo cadenas ganglionares laterocervicales ,
palpables o no, pero que utilizadas para dirigir PAAF
descubren metistasis , que suelen ser no captantes ;
complicacion esta , relativamente frecuente ,en menores
de 20 anos y mayores de 60; en estos casos la ecografia
debe de incluirse sistematicamente durante el segui-
miento del CDT.

También se usan otros isdtopos no especificos como
Talio-201, SESTAMIBI o Tetrofosmin.

Ultimamente en algunos casos - TG elevada —rastreo-
I-131 negativo- la PET-TAC (18FDG) puede descubrir
pequerios focos captantes, no vistos por otros procedi-
mientos. Si con este equipo se utiliza I-124 (emisor de
positrones) se afiade especificidad.

Los indicadores por excelencia de recurrencia de la
enfermedad son la medida de tiroglobulina sérica y el
rastreo con I-131. Pero para que estas técnicas sean
realmente utiles se requiere que sean realizadas en
presencia de TSH elevada, ya que con ello se facilita
la captacion de 1-131 y se estimula la produccion de
Tiroglobulina en caso de que existan células tiroi-
deas.

Para que los niveles de TSH se eleven es necesario
dejar de tomar temporalmente (4-6 semanas) hormona
tiroidea (LT4) con ello se induce un hipotiroidismo tran-
sitorio, cuyos sintomas, que pueden persistir 10 sema-
nas entre la supresion temporal inicial y las restauracion
de niveles normales de hormonas tiroideas, pueden in-
cidir de una manera importante en la vida familiar, so-
cial y laboral del paciente. Ademas, una elevacion pro-
longada de TSH puede estimular eventualmente el
crecimiento de células tumorales.

Como puede apreciarse en el esquema 2, el procedi-
miento actual de seguimiento incluye mantener al pa-
ciente sin medicacién con LT4.

Ventajas del uso de TSH recombinante humana
(rTSH)

Como alternativa ha surgido Gltimamente la posibili-
dad de realizar rastreos con I-131 y valorar niveles de
Tiroglobulina sin suprimir la medicacién con LT4 ya
que se dispone en el mercado de rTSH (TSH recombi-
nate humana) obtenida mediante técnicas de ingenieria
genétical”. Consiste en TSH humana altamente purifi-
cada, TIROGEN® , y esta disponible en el mercado de-
bidamente autorizada por la Agencia Espanola del Me-
dicamento del Ministerio de Sanidad y Consumo.

La farmacodindmica y farmacocinética del rTSH hu-
mana son suficientemente conocidas. Existen publica-
ciones solventes en las que se da cuenta del desarrollo
preclinico y clinico, fases I-11 y 1113 con resultados que
avalan su utilizacion. De forma que se ha hecho posible
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hacer el seguimiento de estos enfermos, evitando reti-
rarles la medicacion con L-Tiroxina y los riesgos que
ello conlleva.

Tanto la dosis a administrar como el programa de ad-

ministracion estan perfectamente contrastados, tanto
con fines diagnosticos como terapéuticos!'®-20,
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Valoracion radiologica de gonadas
y suprarrenales (estado actual)

J. M. Remirez Lopez

Hospital Infantil Universitario “M. Servet”. Zaragoza. Espana.

El Radiodiagnostico (diagnostico por imagen), por su
alta tecnologia, es “piedra angular” para la determina-
cion, prondstico y, a veces, tratamiento (radiologia in-
tervencionista) de las enfermedades. Para el clinico so-
licitar un estudio radioldgico constituye un rito
enormemente tranquilizador. Ningln paciente acepta
que un acto médico esti finalizado a no ser que se le
haya practicado dicho estudio. Ambos esperan resulta-
dos concluyentes al 100%. Tremenda equivocacion,
porque a las limitaciones de la técnica deberemos ana-
dir las propias del “operador”. Cierto que en esta eter-
na controversia no todo es verdad ni todo es mentira,
mas bien va a depender del color “del cristal con que se
mira“... Me limitaré a exponer el “punto de vista” de la
Radiologia. Espero persuadir y convencer.

Las glandulas suprarrenales en el recién nacido son
grandes a expensas de su corteza (mas de 1/3 del ta-
mano renal). Nada mas nacer hay un proceso de ne-
crosis hemorragica de la corteza fetal (90% de la corteza
suprarrenal) que se reabsorbe al final del primer afio de
vida, reduciéndose y alcanzando su tamano definitivo
hacia el segundo. Ecogrificamente, en proyecciones sa-
gitales, tienen forma de “A” o de tridngulo isOsceles y de
“C” (de “croissant”), “V” o de “Y” en las axiales. En ese
periodo su tamano varia entre 10 y 30 mm de largo y de
2 a 5 mm de grosor. La ecogenicidad cambia con la
edad. En los recién nacidos la médula es delgada e hi-
perecoica, rodeada de una gruesa capa cortical hipoe-
coica. Hacia el medio afio son mas pequenas, hipere-
coicas y sin diferenciaciéon coértico/medular para
desaparecer posteriormente en el tejido fibroso —entre
el primer y tercer afio—, adquiriendo las caracteristicas
adultas y haciéndose hipoecoicas.

Correspondencia: Dr. ]. M. Remirez Lopez.

Alteraciones congénitas:
agenesia, hipoplasia e hipertrofia suprarrenal

La hipertrofia suprarrenal se da asociada a la agenesia
renal. En ella la glandula pierde su forma habitual y ad-
quiere una morfologia discoidea.

Lesiones traumaticas
(hemorragia suprarrenal)

Dificilmente encontramos hoy la triada clinica de
masa abdominal palpable, anemia e ictericia gracias al
uso de los ultrasonidos. Aunque pueden darse compli-
caciones raras (obstruccion intestinal, hipertension o
insuficuencia renal por trombosis de la vena renal)
normalmente evoluciona de forma favorable. En esta-
dios iniciales, ecograficamente, apreciamos una masa
suprarrenal homogénea e hiperecoica. Posteriormente
es heterogénea con nucleo hipoecoico (por licuacion
del hematoma) para, progresivamente, disminuir de ta-
mano y desaparecer sin consecuencias. Puede calcifi-
car sin significado alguno. Su diagnéstico diferencial
mas importante es con el del neuroblastoma neonatal.
Un método aceptable para su distincioén, puesto que
este tumor tiene buen prondstico y un diagnodstico ra-
zonablemente retrasado no lo empeora, son controles
ecograficos seriados. La evolucion ecografica y los ni-
veles elevados de catecolaminas en orina son utiles.
Otras lesiones con las que puede confundirse son el
secuestro pulmonar extralobar infradiafragmatico y los
quistes suprarrenales secundarios a hemorragias evo-
lutivas (normalmente pseudo quistes). Los verdaderos
—recubiertos de epitelio propio— son raros y se han
descrito asociados al sindrome de Wiedemann-Beck-
with.

Hospital Infantil Universitario “M. Servet”.

Avda. Isabel La Catdlica, 1-3.

5009 Zaragoza. Espana.
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Alteraciones inflamatorias: abscesos suprarrenales
Son raros y la mayoria de las veces secundarios a sep-
sis. A los signos clinicos de la hemorragia suprarrenal
anadiremos los propios de infeccion: leucocitosis y fie-
bre. Ecograficamente se comportan como masa suprarre-
nal heterogénea con ecos “gruesos” de detritus o nivel de
sedimento —que varia con la posicion—. La presencia
de reverberaciones o de focos hiperecoicos traduce la
existencia de gas e incrementa la posibilidad diagnostica.

Neoplasias suprarrenales medulares: neuroblastoma

Tumor maligno, solido, extracraneal, mas frecuente
en ninos y responsable del 15% de las muertes tumora-
les. Aparece entre el ano y los 5 anos, siendo la edad un
factor de pronéstico. La localizacion mas repetida es la
abdominal (el 75%, de éstos, 2/3 partes son suprarre-
nales), en la cadena paravertebral (tienden a invadir el
canal medular por los agujeros de conjuncion) o en la
pelvis (6rgano de ZuckerkandlD). Se han descrito sin-
dromes paraneoplasicos: el S. de Kinsbourne o encefa-
lopatia mioclonica (ataxia cerebelosa, opsoclonus y
mioclonias) y los que excepcionalmente se manifiestan
por diarrea cronica e hipopotasemia, producidos por
secrecion de un Péptido Intestinal Vasoactivo (VIP).
Habitualmente existe una elevacion de los niveles de
catecolaminas y de sus metabolitos —aicidos vanilman-
délico (VMA) y homovanilico (HVA)—. Existen varios
sistemas para su estadiaje siendo el mas utilizado el del
Sistema Internacional para la Estadificacion del Neuro-
blastoma (INSS). Su tratamiento varia en funcién del
estadio tumoral.

Ecografia

El estudio de una masa abdominal palpable en el
nifio -tras la realizacion de una radiografia de abdomen-
debe comenzar por la ecografia. Nos informara acerca
del tamario, forma, localizacion, ecoestructura y de su
relacion con otras visceras (desplazamientos, engloba-
mientos/invasiones vasculares o intrarraquidea), con
ganglios linfaticos, higado, o sobre la existencia de
siembra peritoneal, ascitis o fistulizacion al colon. Ge-
neralmente son hiperecoicos o heterogéneos (hipere-
coicos con areas hipoecoicas secundarias a hemorra-
gias, necrosis o degeneraciones quisticas), con
calcificaciones puntiformes sin sombra posterior. En el
recién nacido, suelen ser marcadamente hipoecoicos e
incluso de naturaleza quistica. La morfologia de las me-
tastasis hepdticas es variable. Pueden presentarse como
una hepatomegalia difusa, hiperecoica, heterogénea o
como nédulos hiper/hipoecoicos o quisticos. Otros es-
tudios radiologicos (TAC y la RM) son mis especificos
para valorar su extension. El diagnéstico diferencial, en
el nino mas mayor, debe establecerse con otros tumores
de la estirpe neural (ganglioneuroblastoma, ganglioneu-
roma) generalmente por histologia.
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Tumores hiperfuncionantes.
Carcinoma cortical suprarrenal

Raro en pediatria y muy maligno. Procede de cual-
quiera de las capas de la corteza. Suele ser productor de
hormonas, originando en las nifas virilizacion y en los
nifios pseudo pubertad precoz. Manifestaciones poco
frecuentes son el sindrome de Cushing, la feminizacion
o el hipo aldesteronismo. Esta relacionado, mis que el
adenoma, con el sindrome de Wiedeman-Beckwith y
aparece hacia los 6 anos. Ecograficamente son masas de
gran tamano, heterogéneas (por existencia de areas de
hemorragia y /o necrosis), siendo los mis pequenos ho-
mogéneos. La TC es una técnica superior para valorar
su extension.

Hiperplasia suprarrenal congénita o sindrome
adrenogenital

Enfermedad autosOmica recesiva que origina una hi-
perplasia cortical difusa, fundamentalmente de la region
reticular. Existe un fallo en la produccion de cortisol o
de aldosterona. Mas del 80% se debe a un defecto en
la enzima 21-hidroxilasa, el resto a déficit de la 11-hi-
droxilasa, 17 alfa hidroxilasa y 3- beta - esteroide des-
hidrogenasa. La manifestacion clinica depende de la
hormona que falte y de las caracteristicas biologicas de
las hormonas intermedias en exceso. En el déficit de
21 y de la 11-hidroxilasa la manifestacion clinica mas
frecuente es la virilizacion. Un 75% presentan ademas
un cuadro clinico de pérdida de sal. El de 3 - beta - es-
teroide deshidrogenasa origina genitales ambiguos en
genotipos masculinos y cierta virilizacion en las nifias.
Ecograficamente las glandulas estin aumentadas mante-
niendo su morfologia triangular aunque de aspecto ce-
rebriforme. La diferenciacion cortico medular estd con-
servada. La normalidad de las mismas, en nifios con
genitales ambiguos, determina su origen extra supra-
rrenal.

Enfermedad de Colman

Fallo congénito en el metabolismo de los lipidos, por
un déficit de la lipasa 4cida lisosomal. Se produce un
acumulo de colesterol y triglicéridos en los tejidos. Cli-
nicamente, en las primeras semanas de vida, aparece
un cuadro de hepato-esplenomegalia, vOmitos, diarrea,
esteatorrea y anemia, muriendo la mayoria al primer
afo de vida. Histolégicamente hay un incremento del
tamano glandular, preservindose su morfologia. La
corteza presenta células con inclusiones lipidicas y
abundantes 4reas de necrosis y calcificaciones, respe-
tindose la region medular. Ecograficamente hay hepa-
to-espleno megalia, signos intestinales de enteritis y
las suprarrenales son hiperecoicas con sombra poste-
rior (por calcificaciones).
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VALORACION RADIOLOGICA DE LA PATOLOGIA
TESTICULAR

Los ultrasonidos constituyen la técnica ideal para el
diagnostico y manipulacion de los diversos procesos es-
crotales puesto que las manifestaciones clinicas de do-
lor, tumefaccion, enrojecimiento y/o masa son muy se-
mejantes. Determinan si las lesiones son susceptibles de
tratamiento quirdrgico urgente (torsion testicular, etc.) o
conservador (alteraciones congénitas, procesos inflama-
torios, etc.).

Alteraciones relacionadas con el “proceso vaginal”

El fracaso en su cierre o en el descenso testicular de-
termina las entidades de criptorquidia, hidrocele y her-
nia inguino-escrotal.

Escroto agudo

Cuadro clinico de comienzo brusco caracterizado por
dolor, aumento de volumen y signos inflamatorios. Es
fundamental la practica de estudios ecograficos compa-
rativos de ambos escrotos, mediante Doppler color,
para apreciar diferencias de la perfusion indicativas de
tratamiento quirtargico. Si éstos no son concluyentes de-
ben completarse mediante estudios de medicina nu-
clear, resonancia magnética o cirugia exploratoria.

Epididimitis y orquitis agudas

Procesos inflamatorios generalmente secundarios a
procesos infecciosos vesicales o prostaticos (en adoles-
centes pueden ser de origen sexual), traumatismos,
idiopaticas o asociadas a anomalias anatomicas (uréte-
res ectopicos, valvulas, etc.). El area epididimaria mas
afectada suele ser la cabeza, acompandndose de en-
grosamiento de la pared escrotal y de hidrocele reacti-
vo. Ecogrificamente hay aumento de su tamario y alte-
raciones de la ecogenicidad en funcién del tiempo
evolutivo, origindndose un incremento de la vasculari-
zacion del epididimo, testiculo o de ambos.

Torsion de los apéndices testiculares

El apéndice de Morgagni es el que mas frecuente-
mente se afecta. Suele palparse una pequefia masa vi-
sualizandose, directamente o por transiluminacién, una
mancha azulada bajo la piel escrotal, dato patognomo-
nico que evita la ecografia en la que se aprecia, junto
al epididimo, una masa hiper o hipoecoica, a vascular,
que puede calcificarse e incluso desprenderse locali-
zandose en el escroto (escrotolito).

Torsion testicular

Obstruccion vascular, primeramente venosa y luego
arterial, producida por el giro del testiculo. El grado de
isquemia dependeri del de torsion y de su persisten-
cia. Existen dos tipos: a) extravaginal, sobre todo en
neonatos o prenatal, ») intravaginal mas frecuente en

adolescentes. El inicio del dolor suele ser brusco mien-
tras que en los procesos inflamatorios es progresivo.
En las primeras tres horas la ecografia suele ser nor-
mal para, posteriormente, presentar un incremento del
tamano testicular y de su ecogenicidad (homogénea o
heterogénea). El cordon muestra en el lugar de la tor-
sién un cambio brusco de calibre. Su region intra escro-
tal, edematosa, aparece como una masa extra testicular
redonda, ovoide o helicoidal, rodeada por la cabeza del
epididimo. La ausencia de flujo sanguineo confirma el
diagnostico. Torsiones incompletas (inferiores a 360°)
pueden presentar cierto flujo arterial, precisando valora-
cion comparativa del contra lateral. La medicina nuclear
o la RM son medios diagnosticos de gran ayuda. Un tes-
ticulo discretamente aumentado de tamano y sin altera-
cion de la ecogenicidad posee signos favorables de via-
bilidad, mientras que muy aumentado de tamafo,
heterogéneo, con aumento del flujo periférico, sugieren
infarto y necrosis. Si persistiese la duda diagnoéstica en
las etapas iniciales se impone la exploracion quirtrgica.

Tumores escrotales

La ecografia confirma su existencia (100% de sensibi-
lidad), determina su origen (90%), grado de vasculari-
zacion y caracteriza el contenido. La RM, al no ofrecer
mayor especificidad y ser mas cara, no la sustituye. La
TC evidenciard mejor su extension. El diagnostico defi-
nitivo implica la determinacién de “marcadores” y la
practica de biopsia.

Tumores extra testiculares (raros)

Las lesiones malignas afectan al cordon en su gran
mayoria (30%) y menos al epididimo. El mas frecuente
es el rabdomiosarcoma paratesticular. Se origina en la
pared del escroto o en el corddon espermatico como ma-
sas bien delimitadas, de ecogenicidad variable (s6lida,
hipo o hiperecoica), muy vascularizadas que engloban
o invaden al epididimo vy al testiculo. La TC es un medio
fundamental para determinar la extension mientras que
la RM lo es para establecer los limites respecto al epidi-
dimo y al testiculo.

Las lesiones benignas generalmente o son tumores
adenomatoideos (raros en ninos y de localizacion en el
cuerpo del epididimo) o lesiones quisticas. Los tumo-
res epididimarios generalmente son quistes de origen
linfatico. Son anecoicos, de paredes finas, con refuerzo
posterior e indiferenciables de los espermatoceles (di-
latacion quistica del conducto deferente) salvo por la
edad de aparicion y por su contenido.

Tumores testiculares malignos primarios

Masas escrotales indoloras que aparecen por debajo
de los 3 anos y después de la pubertad. Si presentan
dolor suele deberse a hemorragia intra tumoral. Se cla-
sifican en dos grandes grupos:
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Tumores de células germinales (Son el 70-90% de los
primarios).

El tumor del saco de Yolk o de seno endodérmico es
el mas frecuente por debajo de los dos anos. Existe una
elevacion sérica de la - feto proteina (al igual que en los
tumores embrionarios). El segundo en frecuencia es el
teratoma, mas benigno cuanto menor sea la edad de
aparicion. Un 85% posee elementos bien diferenciados
de las tres hojas embrionarias y el 15% poco diferen-
ciados. Tumores de esta estirpe son los teratocarcino-
mas, carcinomas embrionarios y coriocarcinomas. El
Seminoma es un tumor mas frecuente en adultos de in-
cidencia mayor en testes criptorquidos.

Tumores de células no germinales (estromales). Cons-
tituyen un 10%.

Los tumores de las células de Leydig frecuentemente,
se manifiestan con virilizaciéon precoz por elaboracion
de androgenos mientras que los tumores de las células
de Sertolilo hacen con ginecomastia al liberar estroge-
nos.

En la ecografia se aprecian o masas intratesticulares
delimitadas o un aumento difuso del mismo. De ecoge-
nicidad variable (hipo/hiperecoica) y morfologia homo
o heterogénea. La tinica albuginea puede estar afectada
(de contorno irregular). Un 25% presentan hidrocele
reactivo sin afectacion de la piel escrotal. Si esta afecta-
da y hay un aumento difuso del testiculo podemos pre-
sumir un proceso inflamatorio.

Tumores testiculares malignos secundarios

Son infiltrados leucotcos, linfomatosos o metastasis de
tumores solidos (histiocitosis, neuroblastoma, wilms,
etc). Ecograficamente se manifiestan o como un tes-
ticulo hipoecoico difusamente aumentado de tamafo o
como nodulos hipoecoicos intratesticulares.

Tumores testiculares diversos

El quiste epidermoide es una lesion solida, avascular,
con anillos anecoicos “en capas de cebolla”. El gona-
doblastoma es un tumor mixto raro (mas bien una dis-
genesia gonadal) que aparece en pacientes con fenoti-
po femenino y cariotipo masculino.

Traumatismos escrotales

Los ultrasonidos tienen un papel fundamental en el
diagnostico al estar su exploracion fisica muy limitada
por el dolor y el edema. La gradacion va desde el he-
matoma escrotal hasta la rotura glandular, diagndstico
que implica una actuacion quirdrgica inmediata. En la
rotura los margenes del testiculo aparecen escasamente
definidos, existe una linea anecoica o una interrupcion
del flujo de la arteria capsular. La RM puede ser funda-
mental para valorar el tratamiento quirargico. Los he-
matomas presentan un aumento de partes blandas y de
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ecogenicidad que varia evolutivamente hasta trasfor-
marse en anecoica. Requieren tratamiento conservador.
En niflos son frecuentes los pequefios traumatismos con
dolor escrotal debiéndose estar muy atento para dife-
renciarlos de otras lesiones coexistentes como son tu-
mores y torsiones.

Manifestacion escrotal
de enfermedades sistémicas

Pdrpura de Schonlein-Henoch

Sus sintomas escrotales pueden preceder a otras ma-
nifestaciones sistémicas. Los hallazgos ecogrificos son
analogos a los de la epididimitis inflamatoria. Hallazgos
similares presenta el edema agudo hemorragico en ni-
flos mas pequenos y sin lesiones intestinales, renales o
articulares. Edema escrotal idiopatico. Es un edema, no
hemorragico, de origen probablemente alérgico, de co-
mienzo repentino y con enrojecimiento de la pared es-
crotal. Hay un minimo malestar que suele desaparecer
en 2- 3 dias. En la ecografia hay un engrosamiento de la
pared escrotal e hipervascularizacion. Hiperplasia supra-
rrenal congénita. Entidad autosdmica recesiva que de-
termina la aparicion testicular de restos adrenales que
crecen bajo la influencia de la hormona adrenocortico-
tropica. Lesiones andlogas pueden apreciarse en pa-
cientes con la enfermedad de Addison o el sindrome de
Cushing.

Calcificaciones (microlitiasis)

Hallazgos casuales. Lesiones puntiformes miltiples,
ecogénicas, uniformes, sin sombra posterior, de distri-
bucién difusa o periféricas y bilaterales. De etiologia
desconocida. Se han asociado con criptorquidismo, mi-
crolitiasis alveolar, fistula uretro-perineal congénita, etc.
Se recomienda un control ecogrifico anual por ser le-
sidnes potencialmente malignas.

VALORACION RADIOLOGICA
DE LA PATOLOGIA OVARICA

El diagnostico y manejo de las alteraciones gonada-
les en ninas implica una conjuncidn entre pediatra, en-
docrinodlogo, cirujano y radidlogo pediatricos —y una
habilidad por éste dada su dificultad exploradora—
siendo imprescindible su estrecha colaboracion.

Los ovarios, excepto en el recién nacido, son difici-
les de demostrar en menores de tres anos. De locali-
zacion muy variable estin, generalmente, por delante
de los vasos iliacos internos. Su tamafo, morfologia y
posicion varian con el estimulo hormonal presentan-
do cambios en funciéon de la edad -ciclo vital- deter-
minados por un aumento de tamano y la presencia
de foliculos (maduracién) y variaciones en funcion
del ciclo menstrual (fase folicular, de ovulacion y lu-
teinica).
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Masas ovaricas
Afortunadamente la mayoria de las masas ovaricas
en ninas son quistes.

Quistes del recién nacido

Son hallazgos casuales. Estin producidos por el es-
timulo hormonal materno. El quiste simple es unilocular,
anecoico y de pared fina mientras que el complicado
posee septos, sedimento o codgulos y sus paredes son
gruesas. Los mayores de 4 cms, por su riesgo de rotura
o torsion deben ser tratados. En ninas pospuberes son
frecuentes los funcionantes, patologicos o hemorragi-
cos. Son debidos a la falta de involucién de un foliculo
de Graff o del cuerpo lateo. Las caracteristicas de los
hemorragicos dependen de la antigliedad de la hemo-
rragia. Inicialmente son anecoicos (sangre fresca) pa-
sando a ser ecogénicos (coagulo) para volver a ser ane-
coicos por su licuacion.

El Cistoadenoma es raro en pacientes de menos de
20 afos. La forma serosa es algo mis frecuente que la
mucinosa. El tamano oscila desde pequenas a grandes
masas predominando éstas Gltimas. Poseen paredes
gruesas, pueden presentar septos finos. El contenido
suele ser hipo o anecoico. Raramente degeneran.

El Teratoma quistico es una lesion congénita origi-
nada de las tres hojas blastodérmicas (ecto, meso y en-
dodermo). Por su histologia son clasificados, en ma-
duros (90%), inmaduros y malignos. Un 80% se da en
ninas puberes, aunque pueden aparecer en ninas pre o
post menarquicas. Su ecografia es variada en funcion
de los componentes oscilando entre masa heterogé-
nea (75%), masa quistica-anecoica (12,5%) o masa so-
lida (12,5%).

Lesiones malignas primitivas

Representan el 1% de las neoplasias malignas. Del 60
al 90% corresponden a tumores de células germinales
siendo el disgerminoma el mas frecuente. El tumor de
seno endodérmico, el teratoma maligno, los tumores
malignos mixtos de células germinales, el carcinoma
embrionario y el coriocarcinoma proceden de esta estir-
pe. Un 10-13% son de los cordones sexuales estroma-
les (células de Sertoli-Leydig o granulosa-teca) y un 5-
10% son carcinomas de células epiteliales. Suelen
acompanarse, por ser hormono-excretantes, de endo-
crinopatias.

Ecograficamente los tumores de células germinalesy
los tumores estromales se presentan como masas hete-
rogéneas de septos gruesos aunque una minoria lo ha-
cen como masa solida. Los de la granulosa-teca y los
de las células de Sertoli-Leydig se comportan como masa
solida. Los tumores epiteliales malignos presentan una
morfologia solida o heterogénea con diseminacion pe-
ritoneal, con implantes nodulares, omentales o mesen-
téricos.

Lesiones malignas secundarias

Entre las mas frecuentes tenemos el infiltrado leucé-
mico, linfomatoso o del neuroblastoma, etc. La manifes-
tacion ecografica habitual es la de un ovario uniforme-
mente aumentado de tamafno con una ecogenicidad
—respecto a la del Gtero— igual o mayor.

Procesos inflamatorios pélvicos

Suelen comenzar como infecciones vaginales -gene-
ralmente de transmision sexual- para, ascendiendo, ori-
ginar endometritis, salpingitis o piosalpinx (absceso tu-
barico). Si progresan a peritoneo determinan el
complejo tubo-ovarico. Menos frecuentemente son una
consecuencia de infecciones contiguas (apendicitis, in-
testinales, postoperatorias...). Los hallazgos ecogrificos
dependeran de su estadio. Inicialmente son escasos.

A nivel uterino hay un aumento de tamafio y de la
ecogenicidad con pérdida de la definicion de sus es-
tructuras (“signo del tGtero mal definido”). En el piosal-
pinx la trompa aparece como una estructura tubular de
paredes gruesas y dilatadas, llena de liquido con ecos
de bajo nivel.

A nivel del ovario tiene un espectro de presentacion
variado. @) Un ovario aumentado de tamano, ecogénico
y con pequefios abscesos. b) “Masa anexial” escasa-
mente definida y que constituye el complejo tubo ova-
rico. ¢) Imagen de absceso tubo ovarico: masa de pare-
des gruesas, heterogénea (frecuentemente hipoecoica)
con septos y ecos internos o nivel liquido (detritus).
Puede tener zonas hiper-refringentes con sombra se-
cundarias a la existencia de gas. Hay un aumento de la
circulacion periférica con patrén de flujo de baja resis-
tencia.

Torsién anexial

Rotacion completa o incompleta sobre el pediculo
vascular que compromete la circulacion arterial, veno-
sa y linfatica originando desde una congestién ovarica
hasta un infarto hemorragico. Afecta al ovario y a la
trompa con un espectro de lesiones que van desde el
edema hasta la necrosis. Es mas frecuente en jovenes.
Clinicamente se produce un dolor agudo en la region
pubica o en ambas fosas iliacas, vomitos, masa pélvica
y leucocitosis. Suele haber antecedentes de cuadros
anilogos de menor intensidad. Puede darse en un ane-
xo normal (probablemente por la excesiva motilidad
del ovario) o patologico (que contenga quiste, tumor o
infiltracion). Estos son mds frecuentes en recién naci-
das o en niflas pequenas.

Las manifestaciones ecogrificas dependeran del mo-
mento evolutivo y de si se ha producido en un ovario
normal o patolégico. Inicialmente existe un ovario au-
mentado de tamafio con foliculos dilatados. Un signo es-
pecifico de la misma es la presencia de multiples quis-
tes ovaricos periféricos de pequeno tamafio (entre 8-12
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mm) debidos al trasudado de liquido a los foliculos por
congestion vascular. Otros hallazgos importantes son la
presencia de una trompa dilatada o de liquido libre pe-
ritoneal. El Doppler color no es concluyente en un 65%
de casos ya que la ausencia flujo en el ovario torsionado
no lo confirma ni el registro de sefal arterial tampoco
excluye la torsion. Debe sugerirse ésta posibilidad ante
un cuadro de sospecha clinica de torsion ovarica si el
andlisis morfologico bidimensional es tipico.

CONCLUSIONES

La Radiologia (“piedra angular” para el diagnostico,
prondstico y, a veces, tratamiento de las enfermedades)
generalmente requiere el uso de radiaciones ionizantes.
Estas no son inocuas; son contaminantes; son caras y
son acumulativas. Su empleo en el nino, por la mayor
radio sensibilidad respecto al adulto, multiplica los ries-
gos 'y, por la mayor perspectiva de vida de aquel, la po-
sibilidad de originar lesiones tardias (cancer o mutacio-
nes genéticas). Los beneficios derivados de su aplicacion
superan ampliamente los posibles peligros. Su omision
—cuando sean necesarias y por temor a éstos— seria
una imprudencia temeraria no menor que la de su utili-
zacion, cuando no estén justificadas, por razén de sus
ventajas. Tal es asi que su manejo esta regulado por
multiples normas nacionales e internacionales.

El Real Decreto 1976/1999, de 23 de diciembre exige a
los servicios de radiologia implantar unos protocolos (o
normas de actuacion) que incluirin aspectos de justifi-
cacion y optimizacion de su empleo. Protocolos que pu-
dieran discrepar, e incluso ser contrarios, con los exis-
tentes en otras unidades clinicas de un mismo hospital.

El Real Decreto 815 / 2001, de 13 de julio, sobre jus-
tificacion de su uso establece que se considerara otras
técnicas alternativas que no requieran exposicion a las
radiaciones ionizantes o impliquen una exposicion me-
nor”. Prescriptor y radidlogo deberidn involucrarse en
el proceso de justificacion. La decision final de la justi-
Sficacion quedara a criterio del radiologo, quedando
probibidas las exploraciones que no puedan justificarse.

Un estudio radiologico esta indicado cuando propor-
ciona un beneficio y estara justificado cuando, ademas
de estar indicado, no posea otra alternativa mas ino-
cua. Si por “calidad radiologica” entendemos conseguir
la maxima informacién médica con el menor coste (bio-
l6gico y econdémico) y la mayor rapidez, la ecografia es
un medio diagndstico ideal en pediatria. Cuando ésta
no sea concluyente, la RM (u otras) pueden aportar in-
formacion adicional valiosisima.
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A pesar de su alta tecnologia no olvidemos que los
estudios radiologicos son pruebas complementarias de
la historia clinica. Porque lo complementario nunca
puede ser esencial, insto a realizar excelentes historias
clinicas (anamnesis, inspeccion, palpacion, percusion y
auscultacion). Evitaran, estoy seguro, muchisimas radia-
ciones inttiles. Los hombres del manana —ninos hoy—
nos lo agradecerdn. En su nombre me permito hacerlo
ahora.
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