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Nina de 7 anos. Se solicita RM hipofisaria por pubertad precoz.
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T1 + Gadolinio




1.- ¢ Cual es tu diagnostico?

A.- Glioma hipotalamico.

B.- Histiocitosis X.

C.- Hamartoma hipotalamico.
D.- Craneofaringioma.

E.- Germinoma hipotalamico.



2.- Este tipo de lesidn puede producir unas crisis
epilépticas caracteristicas. ;Sabes su nombre?
(Piensa en Joker)

A.- Crisis hiperquinéticas.

B.- Crisis gelasticas.

C.- Sindrome de West.

D.- Crisis focales tonico-clonicas.

E.- Sindrome de Panayiotopoulus.



3.- ¢ Cual es el tratamiento mas adecuado de este
tipo de lesiones?

A.- Siempre quirurgico.
B.- Simplemente seguimiento radiologico.

C.- Tratamiento farmacologico de las manifestaciones
clinicas.

D.- Quirurgico si las crisis epilépticas son refractarias al
tratamiento farmacolégico.

E.- Cy D son correctas.



RESPUESTAS CORRECTAS

1C: Hamartoma hipotalamico.
2B: Crisis gelasticas.

3E: CyD son correctas.



Nina de 7 anos. Se solicita RM hipofisaria por pubertad precoz.
Descripcion de los hallazgos.

Lesion hipotalamica localizada entre tallo hipofisario y

tubérculos mamilares.
Isointensa con la sustancia gris en todas las secuencias

y sin realce con gadolinio. No restringe la difusion.
Glandula hipofisis y tallo hipofisario de morfologia,
tamano y realce con gadolinio normal.



HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
O HAMARTOMA HIPOTALAMICO

v Malformacioén congénita no neoplasica.

v Anomalia de la migraciéon neuronal (entre 33 - 41
semanas de gestacion).

v Histologia: Neuronas bien diferenciadas + cantidad
variable de células gliales.

v’ Localizacion: Tuber cinereum.
Entre tubérculos mamilares
e infundibulo del tallo hipofisario.

% Hamartoma




HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
CLINICA

v’ Pubertad precoz (75% de pacientes).
v'1/3 de pacientes con PP tienen Hamartoma Hipotalamico.

v Crisis convulsivas (50% de pacientes).

v Gelasticas (las mas tipicas)
v'  Breves y frecuentes episodios de risa automatica no
provocada y sin sentido.
v A veces asociadas a breve disminucién de consciencia.
v Pueden acompafiarse de signos autondmicos (taquicardia,
alteraciones respiratorias, midriasis).
v A veces asociadas a llanto (Crisis dacristicas)

v’ Parietales complejas.
v" Crisis generalizadas.



ANECDOTA

Joaquin Phoenix se inspirdé en videos de
personas que sufrian crisis gelasticas para
interpretar la risa incontrolada de su personaje
JOKER.



HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
HALLAZGOS EN IMAGEN

v'Lesidn hipotalamica localizada entre tubérculos
mamilares y tallo hipofisario.

v TC: Isodenso con sustancia gris

vRM: T1: Isointenso con sustancia gris
T2: Isointenso con sustancia gris o
FLAIR: Hiperintenso con sustancia gris

Gadolinio: Sin realce

Espectroscopia: ﬂ.NAA
1 Colina y mio-Inositol



HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
HALLAZGOS EN IMAGEN

T2 y FLAIR: Isointenso SG.

T2 y FLAIR: Hiperintenso SG.

El aumento de senal en T2 es
directamente proporcional a la
cantidad de tejido glial en
relacion con el neuronal, al igual
que el t de mio-Inositol en
espectroscopia.




HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
TRATAMIENTO

v Pubertad precoz: Farmacolédgico.

v Crisis epilépticas:
v'Farmacoldgico.
v'Quirurgico.
En muchas ocasiones las crisis son refractarias

a diferentes tratamientos farmacologicos, por lo
gue suele ser necesaria la cirugia.

v'Control radiolégico: No es necesario.
Las lesiones no experimentan crecimiento ni
variaciones.



HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
CLASIFICACION MORFOLOGICA

Se han descrito varias clasificaciones, las mas extendidas de Valdueza
(1994) y Delande (2003)

En cualquiera de los casos la distincion mas importante es entre
pediculados y seésiles, ya que la presentacion clinica y el posible
tratamiento son diferentes.

v Pediculados
v'Clinica: Pubertad precoz.

v Tratamiento: Farmacoldgico.
Quirurgico (excepcionalmente ninos muy pequenos
para evitar tratamiento durante muchos

anos)

v Sésiles
v’ Clinica: Crisis epilépticas generalmente refractarias al tto. médico.
v Tratamiento: Quirurgico en la mayoria de los casos.




HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

v Glioma hipotalamico / quiasma.
v Craneofaringioma

v Germinoma hipotalamico.

v Histiocitosis X.



HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

v Glioma hipotalamico / quiasma.
v Craneofaringioma
v Germinoma hipotalamico.

CARACTERISTICAS
PRINCIPALES

v'Hipointensos en T1.

v’ Hiperintensos T2 /FLAIR

v Pueden ser heterogéneos

v' Pueden tener componente
quistico.

v Realce con gadolinio.




HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

v Glioma hipotalamico / quiasma.
v Craneofaringioma

v" Germinoma hipotalamico.

v Histiocitosis X.

CARACTERISTICAS
PRINCIPALES

v’ Localizacion supraselar.

v’ Presencia de calcificaciones.
v Heterogéneo en T2.

v’ Componente quistico solido.
v Realce con gadolinio del
componente solido y las paredes
del quiste.

T1 + Gadolinio




HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

v Glioma hipotalamico / quiasma.| CARACTERISTICAS PRINCIPALES

v Craneofaringioma
v Germinoma hipotalamico.

v Histiocitosis X.

v 50% pineales.

v 35% supraselares.

v’ Diabetes insipida.

v Hipo/isointensos T1.
v Hipo /isointensos T2
v Realce con gadolinio.

T1 + Gadolinio




HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

v Glioma hipotalamico / quiasma.
v Craneofaringioma

v Germinoma hipotalamico.

v Histiocitosis x.

CARACTERISTICAS PRINCIPALES

v' Tallo hipofisario (a) o hipotalamo (b)

v Ausencia de la hiperintensidad de la
neurohipofisis.

v’ Intenso realce homogéneo con gadolinio.




HAMARTOMA DEL TUBER CINEREUM
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