ID: 214
PANHIPOPITUITARISMO CONGENITO A PROPOSITO DE UN CASO DE PRESENTACION NEONATAL.
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Presentacion

El panhipopituitarismo congénito es una entidad poco frecuente que ocasiona un déficit miltiple de hormonas contrarregul adoras dependientes
del ge hipotdlamo hipofisario.

Laformade presentacion mas frecuente en el periodo neonatal es como hipoglucemia sintomética grave, asociada con frecuenciaa otros

hallazgos: micropene, criptorquidia, dismorfiascraneofaciales y menos frecuentemente a colestasis.

Caso Clinico

Varén nacido alas 40+3 semanas de edad gestacional, embarazo normal, cesarea por poddlica, peso 2920 kg. APGAR 9/10. Cribado neonatal
normal.

El 2° dia de vida present6 un episodio de hipotonia y cianosis con glucemiaindetectable, precisando para su correccidn infusion de glucosai.v.
adosis de 7,3 mg/Kg/min. Los controles de glucemia posteriores se mantuvieron en limites normales.

Ingresado en la Unidad Neonatal, se realizaron estudios metabdlicos, EEG y RM cerebral, que fueron normales.

A los 2 meses de vida se evidencia retraso madurativo y en € control analitico datos de colestasis (bilirrubinatotal 3,2 mg/dl, bilirrubina directa
2 mg/dl, fosfatasa alcalina 2.292 UI/L, transaminasas normales) y T4 0,84 ng/dL (0.89-1.76) con TSH 10,3 mUI/L(0.35-5.5).

Exploracion fisica: Peso en P40y tallaentorno al P10. Coloracion péliday subictericia conjuntival. Mala conexién medioambiental, mal
seguimiento visual, frente prominente, raiz nasal hundida, microrretrognatia, paladar ojival, micropeney criptorquidia izquierda.

Se realizaron estudios hormonal es basal es de cortisol, GH, IgF-1, IgFBP3 y testosterona (con valores bajos) y tras estimulo (con hipoglucemia
de 28 mg/dL ), persistiendo valores bajos o sin incremento significativo.

Ante la sospecha de panhipopituitarismo, se realizo estudio de imagen centrado en la zona hipofisaria evidenciando neurohipdfisis ectopica,
interrupcion del tallo hipofisario y adenohipdfisis de pequefio tamarfio.

Tras la confirmacion diagnéstica se instaur tratamiento con hidrocortisona oral y levotiroxina. A los 4 meses se afladi6 al tratamiento GH.

Laevolucion posterior fue favorable tanto en la normalizacion de su desarrollo psicomotriz como en laresolucion de la colestasis.

Conclusiones

1. El panhipopituitarismo congénito es una patol ogia poco frecuente. Debe sospechase en un recién nacido con hipoglucemia sintomética grave
sobretodo si esta asociada a otros hallazgos (micropene,criptorquidiay defectos de lalinea media).

2. Ante su sospecha se debe realizar estudios hormonalesy de imagen cerebral centrada en lasillaturca

3. El diagnostico temprano es fundamental parainstaurar un tratamiento precoz y evitar secuelas neuroldgicasy sobre el crecimiento.



