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Resumen  

Antecedentes: El síndrome de interrupción del tallo hipofisario (SITH) hace referencia a un 

defecto congénito de etiología poco clara, caracterizado por: tallo hipofisario delgado o 

interrumpido, lóbulo hipofisiario posterior ausente o ectópico y lóbulo anterior hipoplásico o 

aplásico. Su presentación clínica se relaciona con los grados variables de deficiencias 

hormonales hipofisiarias (pan-hipopituitarismo), destacando el déficit  de hormona de 

crecimiento, hipotiroidismo e hipo-cortisolismo por déficit de hormona adreno-corticotropa. 

Algunos casos se diagnostican tardíamente.  

Reporte de caso: Paciente femenina que presentó en su nacimiento cuadros de hipoglucemia 

recurrente e ictericia neonatal, acompañado de crisis neonatales,  con  diagnóstico tardío  de 

SITH, realizado  a los 4 años de vida. Los exámenes hormonales reportaron hipo-cortisolemia, 

déficit de hormona de crecimiento e hipotiroidismo central; y la resonancia magnética de 

hipófisis informó hipoplasia hipofisiaria, neurohipófisis ectópica y tallo hipofisiario 

interrumpido. Recibe suplencia hormonal con somatropina humana, levotiroxina e 

hidrocortisona, con buena respuesta clínica luego del diagnóstico e inicio de tratamiento. 

Conclusión: El diagnóstico temprano del SITH puede evitar a largo plazo problemas 
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principalmente relacionados al metabolismo, estrés, crecimiento y desarrollo. La realización de 

una  imagen por resonancia magnética de hipófisis, es la clave para la realización del 

diagnóstico.  

 

Palabras claves: Hipopituitarismo, Tallo hipofisiario, Hipoglucemia, Convulsiones, imagen 

por resonancia magnética 

 

Abstract 

 

Background: Pituitary stalk interruption syndrome (PSIS) refers to a birth defect of unclear 

etiology, characterized by: thin or interrupted pituitary stalk, absent or ectopic posterior 

pituitary lobe, and a hypoplastic or aplastic anterior lobe. Its clinical presentation is related to 

variable degrees of pituitary hormone deficiencies (pan-hypopituitarism), such as growth 

hormone deficiency, hypothyroidism, and hypo-cortisolism due to ACTH adreno-corticotropic 

hormone deficiency. The diagnosis is late in some cases.   

Case report: female patient who presented recurrent hypoglycemia and neonatal jaundice at 

birth, accompanied by neonatal crises, with a late PSIS diagnosis made at 4 years of life. The 

hormonal tests reported hypo-cortisolemia, growth hormone deficiency and central 

hypothyroidism and pituitary-magnetic resonance imaging reported pituitary hypoplasia, 

ectopic neurohypophysis, and interrupted pituitary stalk. She received hormone replacement 

with human somatropin, levothyroxine, and hydrocortisone, with a good clinical response after 

diagnosis and initiation of treatment.  

Conclusion: Early diagnosis of PSIS can prevent long-term problems mainly related to 

metabolism, stress, growth and development. Performing pituitary-magnetic resonance imaging 

is the key to making the diagnosis. 

 

Keywords: Hypopituitarism, Pituitary Stalk, Hypoglycemia, Seizures, Magnetic Resonance 

Imaging. 

 

Introducción  

 

El síndrome de interrupción del tallo hipofisiario  (SITH) es una entidad poco frecuente, 

caracterizada por la tríada de tallo hipofisario delgado o interrumpido, lóbulo hipofisiario 

posterior ausente o ectópico y  lóbulo anterior hipoplásico o aplásico (1). Los pacientes con esta 

alteración congénita presentan como característica principal el pan-hipopituitarismo (1, 2, 3). 

El interés en publicar en este caso, dado su baja incidencia (0.5/100.000 recién nacidos), el 

diagnóstico se hace en ocasiones tardíamente o pasa desapercibido (1, 2, 4, 5). Los pacientes 
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con SITH pueden presentar complicaciones graves como hipoglucemia e hipo/hipernatremia 

severa (2, 6, 7). Un tratamiento temprano apoyaría a una respuesta adecuada al estrés, 

crecimiento, metabolismo y desarrollo puberal (2, 8).   

 

Reporte de caso 

 

Femenina nacida a término de 38 semanas de gestación. Peso al nacer de 4000 gr (+ 2 

desviaciones estándar [DE]) y talla la nacer de 50 cm (+ 0DE). Antecedente de ictericia neonatal 

e hipoglucemia persistente, destacando glucometría de 15 mg/dl (glicemia central < 30 mg/dl). 

Presenta cianosis, alteración de estado de consciencia, crisis neonatales epilépticas provocadas 

por la hipoglucemia,  requiriendo manejo en la unidad de cuidados intensivos neonatal por 7 

días. Luego del egreso, persisten las crisis por hipoglucemia, hasta la edad de 4 años. Se realiza 

tomografía axial computarizada y electroencefalograma siendo normales. Es remitida a 

endocrinología  por hipoglucemia recurrente y por talla baja, a los 4 años y 3 meses de edad. 

Datos auxológicos: talla 92 cm (-2.4DE); peso: 14 kg; relación peso/talla +0.7DE; perímetro 

cefálico +2.0DE. Al examen físico: frente amplia e hipoplasia medio facial. Laboratorios 

hormonales: cortisol a.m 2.7 g/dl (valor normal > 4.3 g/dl); factor de crecimiento similar a 

la insulina 15 y 17 ng/ml (valor normal: 55 a 248 ng/ml); t4 libre 0.8 ng/ml (valor normal: 0.85 

a 1.75 ng/ml), TSH de 2.4 U/ml; diagnosticándose pan-hipopituitarismo. Imagen: resonancia 

magnética (RMN) de hipófisis: hipoplasia hipofisaria, neurohipófisis ectópica y tallo 

hipofisario interrumpido (Ver figura 1). Se inició manejo con  hidrocortisona, levotiroxina y 

hormona de crecimiento, observándose mejoría en su velocidad de crecimiento, con una talla a 

los 8 años 5 meses de 116.5 cm (-2.0 DE) (Ver figura 2). No ha presentado nuevos episodios 

de hipoglucemia.  Se solicitó estudio de hibridación genómica comparativa (HGC), para apoyo 

de asesoría genética en la familia, sin mostrar alteración molecular evidente. 
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Discusión 

El SITH es un defecto anatómico caracterizado por la tríada de tallo hipofisario delgado o 

interrumpido, lóbulo hipofisiario posterior ausente o ectópico y lóbulo anterior hipoplásico o 

aplásico (1). El SITH fue descrita por primera vez en 1987, con una incidencia de 0.5/100.000 

nacimientos (9). La clave diagnóstica, es la realización de RMN de hipófisis (2). En ocasiones 

pasa desapercibido o se identifica tardíamente (1, 2, 4, 5). Su etiología no se conoce por 

completo, causada por: mutaciones de genes implicados en la migración de la glándula 

hipofisiaria durante la vida intrauterina, la isquemia con la subsiguiente reorganización de los 

axones infundibulares, relacionados a efectos ambientales perinatales (3, 8, 10). Los pacientes 

con SITH presentan pan-hipopituitarismo, como en el caso de la paciente reportada (1, 2, 3, 

11). Es frecuente la hipoglucemia neonatal, ocasionando crisis epilépticas provocadas (2, 6, 7, 

12). La ictericia neonatal, hiponatremia dilucional severa y diabetes insípida pueden estar 

presentes (5, 12). En varones se asocia a micropene y criptorquidia (2, 13).  El tratamiento es 

individualizado, según los déficit hormonales encontrados (2, 3, 6, 14).  

 

Conclusión 

 

El SITH es una entidad congénita de baja incidencia. La realización de una RMN de hipófisis 

es la clave  para el diagnóstico. Luego del inicio de los tratamientos hormonales, la paciente ha 

presentado una respuesta adecuada. 
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Imagen 1. Resonancia magnética de hipófisis. Se observa la triada característica; flecha 

roja: interrupción del tallo hipofisiario, flecha amarilla: neurohipófisis ectópica, flecha azul: 

hipoplasia hipofisiaria. 
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Imagen 2. Curva de crecimiento. Se observa mejoría de la velocidad de crecimiento luego 

iniciar los tratamientos [referencia de curvas de crecimiento colombiana (15)]. 
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