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Editorial

Mas y mejores endocrinologos y diabetdlogos

More and better endocrinologists and diabetologists

Tabla 1. Especialistas del area endocrinolégica registrados

en CONACEM
2000 2005 2010
Endocrinologia adultos 71 91 107
Endocrinologia nifios 34 35 41
Diabetologia * 82 90
Total 105 208 238

*No reconocida a la fecha como especialidad.

Tabla 2. Incremento de especialistas registrados en CONACEM

Especialidad 2000/2005 2005/2010 2000/2010
Endocrinologia adultos 28% 18% 50%
Endocrinologia nifios 3% 17% 21%
Diabetologia * 10% 10%*

*No reconocida a la fecha como especialidad.

Tabla 3. Especialistas certilcados por CONACEM a diciembre

2010
Ciudad End. adulto  End. nifios Diabetes
Santiago 68 35 47
Valparaiso -Vifia
del Mar 10 0 1
Concepcion 14 5 11
Temuco 6 0 5
Sub Total 98 40 74
Resto de Chile
(32 ciudades) ° ! 16
Total 107 41 90
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Articulo Original

Caracterizacion del sindrome de ovarios
poliquisticos desde el término de la edad
reproductiva hasta la menopausia
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Articulo Original

Modificaciones neuro-endocrinas y
reproductivas en la etapa reproductiva
tardia y la transicion a la menopausia

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de mujeres controles y con SOP

Controles
n =36

Edad (afios) 36,5 (35-40) 36,3 (35-40) NS
IMC (kg/cn?) 24,9 (20,1-29,2) 28,8 (20,5-34,8) p < 0,05
Cintura (cm) 79 (66-99) 87 (71-111) p < 0,05
IcC* 0,83 (0,73-0,93) 0,87 (0,75-0,95) NS
Ferriman > 8 (%) 0 76 p <0,05
Paridad** (n) 2 (0-4) 1(0-3) NS
Peso Nac (g) 3.114 (2.100- 3.800) 3.244 (2.100-3.900) NS
Tabaquismo 46,2 30,1 NS
Activo (%)

Valores expresados como promedio y dispersion. *ICE€indice Cintura/Cadera; **Namero de hijos nacidos/ivos.
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transicion hacia la menopausia
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Articulo Original

__
Controles SopP
AMH 18,9 (4 - 45,8)* AMH 36,3 (7,9 - 112,7)*
n=36 n=33

Figura 1. Concentracion sérica de AMH en muje-
res controles y con SOP. *Valores expresados como
promedio y dispersion.
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Articulo Original

Tabla 2. Alteraciones metabdlicas en mujeres controles y con SOP

Presion arterial > 130/85 mm/Hg (%) 4,8 17,4 p < 0,05
Circunsferencia cintura > 88 cm (%) 18,2 38,5 p < 0,05
Intolerancia a la glucosa (%) 0 31,9 p < 0,05
Criterios: glicemia ayuno > 100 mg/dL - glicemia post carga 140 mg/dL

Colesterol total > 200 mg/dL (%) 12,5 31,9 p < 0,05
HDL < 50 mg/dL (%) 62,5 81 NS
TG (> 150 mg/dl) (%) 6,25 24 p <0,05
LDL (> 130 mg/dl) (%) 12,5 45,5 p <0,05

HDL: lipoproteina de alta densidad .TG: triglicéras. LDL: Lipoproteina de baja densidad.

41
as

a0+

s+

a0+
25 OCONTROLES
HSoP

]

20 +

15 7
6,25

10+

CONTROLES S0P
Figura 2. Sindrome metabdlico en mujeres contro-
les y con SOP.
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112

Caso 3
Casos Clinicos (Tabla 1)
Caso 1

Caso 4

Caso 5
Caso 2

Caso 6

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de 6 pacientes con linfoma
primario del tiroides

Caso Sexo Edad Sintomas Perfil TH
(aflos) compresivos progresion  asociada
1 F 84 Si Répido Si
2 F 50 Si Répido No
3 F 62 No Rapido Si
4 M 52 Si Réapido No
5 F 76 Si Réapido No
6 F 66 No Réapido Si

F= Femenino; M=Masculino; TH= Tiroiditis de Hashirnm
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Casos Clinicos

Discusion

LOBULO

Figura 1. Ecotografia tiroidea (caso 1): en el contexto degrénqui-
ma tiroideo heterogéneo, se observa una masa sélidaipoecogéni-
ca, de bordes lobulados, mal definidos, sin microdeificaciones que
compromete la mayor parte del I6bulo izquierdo.
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Casos Clinicos

Figura 2. Caracteristicas histopatolégicas
del linfoma B difuso de células grandes y
del linfoma de la zona marginal extrano-
dal (MALT). A) Linfoma B difuso de células
grandes (200X, H&E). B) Tincién inmuno-
histoquimica contra CD20. C) Linfoma de
la zona marginal extranodal (MALT) (40x,
H&E). D) tincién inmunohistoquimica con-
tra CD20 y pancitoqueratinas (AE1/AE3)
(recuadro).
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Osteopoiquilia: Comunicacion de un caso clinico

René Hameau D, Valeria Chavez M, Francisco Nufez H,
Carolina Mufioz Q? e Ivan Quevedo L3#

Osteopoikilosis. Report of one case

Introduccién

L

Caso clinico _ _
Discusion

Casos Clinicos
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Figura 1. Pie derecho (AP- Obl.) Imagenes indices. Se distieguna
importante alteracién de la estructura del hueso &becular del tar-
so, metatarso y falanges, caracterizada por areaadiollcidas alter-
nadas con areas nodulares de mayor densidad radigi¢a. (Flechas
blancas) No se observa alteracién de la corticalreaccién periosti-
ca. Los espacios articulares se mantienen conseroad

Figura 2. A) Pelvis (AP) Se observan huesos de morfologianser-

vada, con imagenes hiperdensas (Flechas blancasifudas, sin sig-
nos de lesion destructiva 6sea, con espacios artiemes conservados
y cortical indemne. B) Manos (AP) Se evidencianelaciones seme-
jantes a las descritas en los huesos pélvicos. Hata zona proximal

del cubito y radio, la estructura aparece de aspegtnormal.



Referencias

117



Rev. chil. endocrinol. diabetes 2011; 4 (2): 118-12 5

Articulo de Revision

Hipertrigliceridemias de origen genético

Catalina Dussaillant L, Valentina Serrano L,
Alberto Maiz Gy José Luis Santos N

Hypertriglyceridemias of genetic origen

‘Departamento de Nutricion,
Diabetes y Metabolismo. Facultad
de Medicina. Pontiecia Universidad
Catdlica de Chile.
BQ, PhD, MSc.

Correspondencia:
José Luis Santos
Departamento de Nutricion,
Diabetes y Metabolismo
Facultad de Medicina
Pontiecia Universidad
Catdlica de Chile.
Alameda 340. Santiago, Chile
Teléfonos: (56 2) 3543862
Fax: (56 2) 633 82 98
E-mail: jsantos@med. puc.cl

Recibido: 25 Octubre 2010
Aceptado: 10 Enero 2011

Introduccion

E

118



Rev. chil. endocrinol. diabetes 2011; 4 (2): 118-12 5

Articulo de Revision

Tabla 1. Dislipidemias primarias segun Fredrickson

Tipo Lp elevada

[ QM

lla LDL

b LDL, VLDL
1T IDL

Y VLDL

v QM, VLDL

FR Genes involucrados
<1% LPL, APOC2, APOA5, GPIHBP1, LMF1
10% LDLR, APOB, PCSK9
40% APOB, LPL, APOA5
<1% APOE, APOA5S
45% APOAS5
5% LPL, APOA5, APOC2, GCKR, APOE, TRIB1, CHREBP, GABNGPTL3

Lp: Lipoproteina; TG: triglicéridos; FR: frecuencialativa; ANGPTL3: angiopoietin-like 3; APOAS: afipoprotein AV; APOB: apolipoprotein

B; APOC2: apolipoprotein Cll; APOE: apolipoprotei; CHREBP: carbohydrate response element bindingom®in; GALNT2: UDP-N-acetyl-
alpha-D-galactosamine: polypeptide, N-acetylgalacsaminyltransferase 2; GCKR: glucokinase regulatotPL: lipoprotein lipase; PCSK9:
proprotein convertase subtsilin/kexin type 9; TRIBIribbles homologue 1 (Drosophila).

Metabolismo de las
lipoproteinas ricas en
triglicéridos

DIETA
Colesterol
Grasa (TG)
LDL
LDL-R e —

Qm rQm @®
VLDL
LPL
LDL-R
LPL AGL\‘
AL\ ® HDLn )
ram = tejidos

VIA ENDOGENA

tejidos

VIiA EXOGENA

Figura 1. Metabolismo de las lipoproteinas.

Via exdgena: Los triglicéridos (TG) de la dieta son ensambladgsnto con colesterol y
Apo B48 formando las particulas de quilomicrones (@). Los TG de estas particulas son
hidrolizados en los tejidos periféricos por la lips lipoproteica (LPL), la cual permite la en-
trega de acidos grasos libres (AGL) a estos tejiddos remanentes de QM (rQM) se dirigen
al higado donde la lipasa hepatica (LH) hidrolizalas TG y fosfolipidos restantes, y luego
seran internalizados por el hepatocito a través deeceptor LRP.

Via enddgena: Los TG sintetizados en el higado son transportadan las particulas de
VLDL. En los tejidos periféricos los TG son hidmddos por la LPL, formandose los rema-
nentes de VLDL o IDL. Una parte de las IDL serantalgolizadas por la LH y rapidamente
eliminadas del plasma debido a su alta afinidad poel receptor de LDL (LDL-R) hepético.
Una proporcion menor de IDL se transformara en LDlas cuales entregaran colesterol a los
tejidos por medio del receptor de LDL (LDL-R).
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La lipasa lipoproteica y su regulacién

Tabla 2. Acrénimos y ubicacion cromosomica de genes relacionados con HTG

Proteina Ubicacién cromos6mica
ANGPTL3 Angiopoietin-like 3 1p31.1-p22.3
APOA5 Apolipoprotein AV 11923
APOB Apolipoprotein B 2p24-p23
APOC2 Apolipoprotein ClI 19913,2
APOC3 Apolipoprotein ClII 11923.1-923.2
APOE Apolipoprotein E 19q13.2
CHREBP Carbohydrate response element binding protein 7911.23
GALNT2 UDP-N-acetyl-alpha-D-galactosamine:polypepgitN-acetylgalactosaminyltransferase 2 1g41-q42
GCKR Glucokinase regulatory protein 2p23
GPIHBP1 Glycosylphosphatidylinositol anchored higlemsity lipoprotein binding protein 1 8024.3
LIPC Lipase, hepatic 15921-g23
LMF1 Lipase maturation factor 1 8p22
NCAN Neurocan 19p12
TRIB1 Tribbles homolog 1 (Drosophila) 8024.13
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Etiologia y clasificacion de las
hipertrigliceridemias

Manifestaciones clinicas de las HTG
primarias

Relacion entre HTG grave y enfermedad
cardiovascular
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genéticas Genes relacionados con las
hipertrigliceridemias de origen
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Tabla 1. Genes asociados con desordenes en la secrecién o accion de las gonadotro!nas

KAL1

FGFR1

PROKR2

PROK?2

CHD7

FGF8

NELF

SOX2

GNRH1
GNRHR
KISS1R

TAC3
TACR3
PCSK1
LEP

LEPR

HESX1

OTX2

SOX3

GLI2

LHX3

LHX4

PROP1

Herencia

Ligado X
recesivo

AD
(digenético)

AR
(AD/digenético)

AR
(AD/digenético)

AD

AD
(digenético)

Digenético

AD

AR
AR
AR

AR

AR
AR

AR

AR

AR
AD

AD

Ligado a X
recesivo

Haplo-
insuficiencia

AR

AD

AR

Fenotipo asociado a hipogonadismo hipogo nadotréfico

Migracion de las neuronas productoras de GnRH

Anosmia, agenesia renal, sinquinesia, labio y/o padar fisurado, defectos oculomotores, mal-rotacion
intestinal. Algunos casos de HH pueden ser reversils

Anosmia, labio y/o paladar fisurado, discapacidad emtal, criptorquidia, atresia de coanas, agenesiaes
lectiva de dientes, cardiopatia congénita, hipoacis neurosensorial, anormalidades esqueléticas vy Il
baja. La cuantia de secrecion de gonadotrofinas esriable. Se han descrito casos con olfato normal
otros con HH reversibles

Grave trastorno del suefio, obesidad, sindrome metaiico, fibrodisplasia, hiperlaxitud, pie planopectus
excavatum

Anosmia, epilepsia, sinquinesia, osteoporosis y diates mellitus

Hipoacusia neurosensorial, asimetria facial, dismfias del pabell6n auricular, hipoplasia o aplaside las
canaliculos semi-circulares. Asociado al Sindrome €HARGE

Fisura palatina, sinquinesia, escoliosis, densidatineral 6sea disminuida. Puede debutar con HH en |
vida adulta

HH idiopatico

Anoftalmia o microftalmia, coloboma. Menos frecuate son la presencia de harmatomas hipotalamicos
hipoacusia neurosensorial y dificultad en el aprenzaje

Sintesis, secrecion y accion de GnRH

Deficiencia aislada y grave de gonadotrofima
HH idiopatico con olfato normal

En los varones el HH puede estar asociado a migeme y criptorquidia; y en las mujeres a pubertader
trasada

Concentracion de LH muy baja con FSH normal. Cidpquidia y micropene
Obesidad, insuficiencia suprarrenal, hip@glinia reactiva y elevada concentracién de variasgghormonas
Hiperfagia, obesidad, hipogonadismo y deterioroella funcién de los linfocitos T

Obesidad grave de inicio temprano en la vidaisencia de desarrollo puberal, menor secrecién dermo-
na de crecimiento y hormona tiroestimulante

Desarrollo y funcién de la pituitaria anterior

Displasia septo-optica, deficiencia de hormas hipofisiarias multiples
Deficiencia aislada de hormona de crecimiento

Anoftalmia/microftalmia, hipoplasia de la pituitaia anterior, ectopia de la pituitaria posterior, asencia
de infundibulum

Discapacidad mental, hipopituitarismo, hipoplasianfundibular, pituitaria posterior ectépica, anormaida-
des en la linea media

Holoprosencefalia, hipopituitarismo, anormalidadesraneo-faciales, polidactilia, incisivo central Gco,
agenesia parcial del cuerpo calloso

Deficiencia multiple de hormonas hipofisiariasigidez de columna cervical

Deficiencia de GH, TSH y ACTH. La deficiencia genadotrofinas es variable. Puede existir pituitaipos-
terior ectopica, ausencia de infundibulum, anormatiades en las tonsilas cerebelosas

Deficiencia multiple de hormonas hipofisiarias
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Tabla 1. Genes asociados con desordenes en la secrecién o accion de las gonadotro!nas (continuacion)

Herencia Fenotipo asociado a hipogonadismo hipogo nadotréfico

Mutaciones en la gonadotrofinas y en sus receptores
FSHy AR En la mujer: ausencia o retraso del desarrollo pberal y amenorrea primaria. En el varén: azoosperani

FSHR AR En la mujer: Amenorrea primaria, hipogonadismo pergonadotréfico. En el varén: defectos variablesre
la espermatogénesis

LHo AR En la mujer: Infertilidad con endometriosis. Enl @aron: Retraso del desarrollo puberal, concentraanes
bajas de testosterona, defectos en la espermatogésis

LHCGR AR En la mujer: Caracteres sexuales secundarios nales, pero con oligo/amenorrea. En el varén: Hipoasia
de células de Leydig, con deterioro en la respuesta3-hCG, grados variables de alteraciones en lafel
renciacién sexual

Receptores nucleares expresados en el eje reproduct ivo

NROB1 Ligado a X En el varén: HH asociado con insuficiencia supranal primaria. Falla testicular primaria. Se han reptado
recesivo casos parciales y de debut tardio.

KAL1, Kallmann syndrome 1 sequenceFGFR1Fibroblast Growth Factor Receptor 1IPROKR2Prokineticin Receptor-2;PROK2,Prokineti-
cin-2; CHD7,chromodomain helicase DNA-binding protein 7FGF8 Fibroblast Growth Factor 8 NELFNasal embryonic LHRH factoiSOX2
SRY-related high mobility group (HMG) box gene.2

GNRH1,Gonadotropin-Releasing Hormone 1GNRHR GnRH receptor;KISS1RReceptor de KisspeptinTAC3, Tachykinin 3;TACR3 Tachy-
kinin receptor 3; PCSK1Proprotein Convertase, Subtilisin/Kexin-Type, LEP, Lepting LEPRreceptor de leptina.

HESX1,Homeobox (expressed in ES cells) OTX2, Orthodenticle homeobox 2; SOX3 SRY-BOX 3GLI2 GLI-kruppel family member 2;
LHX3,LIM homeobox protein 3;LHX4, LIM homebox protein 4 PROP1Prophet of Pitl, paired-like homeodomain transcripon factor.
FSH, Hormona Foliculo Estimulante, Sub-unidad Bet&SHRReceptor de la Hormona Foliculo Estimulante, Sub-igdad Beta;LHo;Hormona
Luteinizante, Sub-unidad BetaL HCGR Receptor de la Hormona Luteinizante / Gonadotrofin&oriénica.

NROB1 DSS-AHCCritical Region on the X Chromosome 1 (DAX-1).

AD, autosémico dominante; AR, autosémico recesival término digenético se refiere a una condicién ge puede ocurrir como consecuen-
cia de dos mutaciones heterocigotas en diferentesemes; HH, hipogonadismo hipogonadotroéfico.

Migracién de las neuronas productoras
de GnRH

Sindrome de Kallmann-2 (MIM #147950, KAL2)

Sindrome de Kallmann-1 (MIM +308700, KAL1)



Sindrome de Kallmann-3 (MIM #244200, KAL3) y
Sindrome de Kallmann-4 (MIM #610628, KAL4)

Sindrome de Kallmann-5 (MIM #612370, KALS5)

Articulo por Invitacion

Figura 1. Esquema de algunos de los genes involucra-
dos en el desarrollo embriolégico del eje hipotalam:
pituitario-gonadal y en la secrecién y accién de $a
gonadotroenas. (a) Migracion de las neuronas pro-
ductoras de GnRH desde la placa olfatoria hacia el
hipotalamo fetal, facilitado por la proteina anosnm-1
(codiecada por KAL1); FGFR1, Fibroblast Growth
Factor Receptor 1 PROKR2Prokineticin Receptor-2
PROKZ2,Prokineticin-2 CHD7, chromodomain helica-
se DNA-binding protein 7 FGF8,Fibroblast Growth
Factor 8 NELFNasal embryonic LHRH factorSOX2
SRY-related high mobility group (HMG) box gene .2
Han sido involucrados en la migracién y diferencia-
cion de las neuronas productoras de GnRH. Defectos
en estos genes originan el Sindrome de Kallmann.
(b) La secrecién y accién de la hormona Liberadora
de Gonadotroenas (GnRH) es modulada porGNRH1,
Gonadotropin-Releasing Hormone 1,GNRHR,GnRH
receptor, KISS1RReceptor de KisspeptiniTAC3, Ta-
chykinin 3; TACR3 Tachykinin receptor 3 PCSK1,
Proprotein Convertase, Subtilisin/Kexin-Type,; LEP,
Leptina; LEPRReceptor de leptina.(c) Genes que par-
ticipan en el desarrollo y funcién de la pituitariaante-
rior. Mutaciones en estos genes causan diferenteg{
notipos en el humano:HESX1Homeobox (expresados
en células ES) 10TX2, Orthodenticle homeobox 2
SOX3 SRY-BOX 3GLI2 GLI-kruppel family member
2; LHX3, LIM homeobox protein 3 PROP1,Prophet
of Pit1, paired-like homeodomain transcription facbr.
(*)Desciencia de GH, TSH y ACTH; (**)Desciencia el
GH, TSH y Prolactina(d) Genes que participan en la
sintesis y funcién de las gonadotroenas: DSS-AHQE
tical Region on the X Chromosome 1FSHb, Hormona
Foliculo Estimulante, Sub-unidad Beta=SHR Recep-
tor de la Hormona Foliculo Estimulante, Sub-unidad
Beta, LHb; Hormona Luteinizante, Sub-unidad Beta
LHCGR Receptor de la Hormona Luteinizante/Gona-
dotroena Cori6nica.

Sindrome de Kallmann-6 (MIN #612702, KALG6)
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“Nasal embryonic LHRH factor”
(MIM *608137, NELF)

“KISS1 Receptor’(MIN *604161, GPR54/KISS1R)

“SRY-related high mobility group (HMG)
box gene 2" (MIM *184429, SOX2)

Sintesis, secrecion y accion de GnRH

“Tachykinin 3" (MIM *162330, TAC3) y
“Gonadotropin-Releasing Hormone 1” “Tachykinin receptor 3"(MIM *162332, TACR3)
(MIM *152760, GNRH1)

Receptor de GnRH (MIM *138850, GNRHR)
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Desarrollo y funcién de la pituitaria
Leptina (MIM +164160, LEP) y receptor de leptina anterior
(MIM +601007, LEPR)

Figura 2. Algoritmo para la aproximacion del diagndstico gengéco en hipogonadismo hipogonadotréfico. RNM, resoancia nuclear mag-
nética. KAL1, Kallmann syndrome 1 sequenceFGFR1Fibroblast Growth Factor Receptor IPROKR2Prokineticin Receptor-2PROK2 Pro-

kineticin-2; CHD7,chromodomain helicase DNA-binding protein 7 FGF8,Fibroblast Growth Factor 8 NELFNasal embryonic LHRH factor;
SOX2 SRY-related high mobility group (HMG) box gene.2ZGNRH1,Gonadotropin-Releasing Hormone 1GNRHR GnRH receptor KISS1R,
Receptor de KisspeptinTAC3, Tachykinin 3 TACR3 Tachykinin receptor 3 PCSK1,Proprotein Convertase, Subtilisin/Kexin-Type, UEP,
Leptina; LEPRreceptor de leptina. HESX1,Homeobox (expresado en células ES) OTX2, Orthodenticle homeobox 2 SOX3 SRY-BOX 3;
GLI2 GLI-kruppel family member 2LHX3,LIM homeobox protein 3 LHX4, LIM homebox protein 4, PROPBrophet of Pitl, paired-like ho-
meodomain transcription factor. *Mutaciones en est@ genes se han asociado a formas reversibles de bgpnadismo hipogonadotréfico.
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“LIM homebox protein 4” (MIM *602146, LHX4)

“Prophet of Pitl, paired-like homeodomain
transcription factor” (MIM *601538, PROP1)

“Orthodenticle homeobox 2”
(MIM *600037, OTX2)

“SRY-BOX 3" (MIM *313430, SOX3)

Mutaciones en la gonadotrofinas y en
sus receptores

“GLI-kruppel family member 2”
(MIM *165230, GLI2)

Hormona foliculo estimulante, sub-unidad
beta (MIM *136530, FSHB) y su receptor
(MIM *136435, FSHR)

“LIM homeobox protein 3" (MIM *600577, LHX3)
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Figura 1. Anatomia normal de la region

hipotalamo-hipofisiaria. La neurohipéfisis

destaca por su hiperintensidad en secuen-
cias Tlw sin uso de gadolinio. Obsérvese
el refuerzo en la imagen con gadolinio de

la adenohipdfisis y el infundibulo. A) Cor-

te sagital T1lw sin gadolinio (flecha larga =
adenohipdfisis; asterisco = neurohipdfisis;
flecha corta = quiasma 6ptico; punta de fle-

cha = infundibulo). B) Corte sagital T1w con
gadolinio (flecha corta = receso quiasmatico
del tercer ventriculo, flecha larga = receso
infundibular del tercer ventriculo; punta de

flecha = tuber cinereum; asterisco = cuerpos
mamilares).

Tabla 1. Clasi!cacion de la patologia supraselar

Lesiones de la regién infundibular e
hipotalamica

Figura 2. Neurohip6fisis ectépica. En la imagen sagital deMRpon-
derada en T1w sin uso de gadolinio se observa posn anormal de
la neurohipoéfisis, espontdneamente hiperintensa e 1w, situada
inmediatamente ventral al tuber cinereum (flecha).
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Figuras 3. Quiste de Rathke supraselar. En
los cortes sagitales T1w sin (A) y con gado-
linio (B) se identifica una lesién supraselar
(flechas) levemente hiperintensa respecto
a la glandula pituitaria y que no presenta
realce tras la administracién de contraste
paramagnético. El corte coronal Tlw con
gadolinio (C) demuestra su ubicacion parasa-
gital derecha (flechas), con desviacién hacia
la izquierda del tallo hipofisiario (puntas de
flecha). El corte coronal T2w (D) muestra la
hipersefial del contenido del quiste (flecha).

Figuras 4. Quiste aracnoidal. La reconstruccién sagital de TAsin contraste yodado, muestra una lesién hipodemassupraselar (puntas de
flecha), con densidad similar al LCR, que deformd &rcer ventriculo e hipotalamo (A). Cortes sagitas de RM ponderados en Tlw y T2w
(B y C), que confirman el diagndstico de quiste acmoidal, que presenta patron de sefial idéntico alCR.

Quiste de la bolsa de Rathke

Quiste aracnoidal
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Figuras 5. Quiste Aracnoidal. Cortes sagi-
tales T1w con gadolinio (A) y T2w (B) mues-
tran un quiste aracnoidal supraselar que
desplaza hacia craneal el quiasma 6éptico,
desplaza hacia dorsal el tallo hipofisiario y
deforma la glandula pituitaria (puntas de
flecha), Incidentalmente se observa un quis-
te de Thornwald en la nasofaringe (flecha).

Quistes dermoide y epidermoide

Figuras 6. Quiste Epidermoide. Cortes sagital y axial T1¢A y B) y corte coronal
T2w (C) que muestran una lesién quistica supraselar con &nsion subfrontal, de
contornos lobulados (puntas de flecha) y que no seealza con el uso de contraste
paramagnético. La lesion presenta intensidad de sefiligeramente distinta a la del
LCR vy restriccion a la difusion, caracterizada pantensa hipersefial en secuencia
DWI (D), hallazgo que la diferencia de un quiste aracnoida
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Lipoma

Hamartoma

Figura 7. Hamartoma pediculado hipotalamico. Corte sagital T&

sin gadolinio donde se aprecia una masa pediculadposterior al

tallo hipofisiario, delante de los cuerpos mamilar® (asterisco) de
intensidad de sefial similar al parénquima cerebral.

Figuras 8. Hamartoma sésil. Cortes sagital y coronal T1w siredolinio (A y B). Masa hipotaldmica sésil de inteitad de sefial similar a la
del parénquima encefalico (puntas de flecha), conruarea hipointensa central correspondiente a zonaalbiopsia (flecha).
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Craniofaringioma

Figura 9. Hamartoma y Lipoma. En el corte sagital T1w con gli-

nio se observa un pequefio lipoma, cuyo contenido @so le otorga
una hiperintensidad espontanea en T1lw (flecha). Eslesion se en-
cuentra inmediatamente dorsal a un pequefio hamartom (punta
de flecha).

Figuras 10. Lipoma. Cortes sagitales T1lw
sin gadolinio (A), T2w (B) y coronal T1 (C)
que muestran un nédulo hiperintenso ad-
yacente a los cuerpos mamilares (flecha).
Nétese que la lesién presenta intensidad
de sefial similar a la de la grasa subcutanea
(asteriscos). En D), corte sagital T1w con su-
presion grasa, donde se observa caida de la
sefial, confirmando el diagndstico de lipoma
(punta de flecha).
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Figuras 11. Craniofaringioma con hidrocefalia. Cortes coronay sagital (A y B), Tlw con gadolinio y corte sagitar2w (C) que muestran
un craniofaringioma como una masa quistica multiloblada intra y supraselar, con componentes sélidos yaredes que se realzan con
gadolinio. Existe hidrocefalia con signos de reabstion transependimaria del LCR, manifestada como gwintensidad periventricular en

T1lw (flechas).

Figuras 12. Craniofaringioma adamantinoso. Masa supraselar miilobulada (entre puntas de flecha) espontaneamenthiperdensa en este
corte axial de TAC sin contraste yodado (A). Cortesxial T1w y sagital T2 (B y C) muestran hiperintsidad de sefial espontanea en T1w por
contenido de colesterol e intensidad heterogénea eif2. Con RM se delimita mejor la masa y su relacid@on las estructuras adyacentes.

Meningioma
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Glioma quiasmatico-hipotalamico

Linfoma

Figuras 13. Meningioma Supraselar. No6-

dulo supraselar parasagital derecho (puntas
de flecha), originado en la apdfisis clinoides
anterior, adyacente al segmento supracli-

noideo de la carétida interna derecha y que

desplaza el nervio 6ptico (A, B, C y D). Con
uso de gadolinio (B, D), se observa marcado
realce homogéneo y se hace evidente engro-
samiento dural en el plano esfenoidal.
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Germinoma

Figuras 14. Meningioma del plano esfe-
noidal. La imagen sagital Tlw muestra un
meningioma supraselar pequefio originado
en el tubérculo selar (punta de flecha). La
imagen magnificada T1lw con gadolinio (B)
demuestra mejor el engrosamiento y au-
mento del realce dural adyacente al tumor
(flechas).

Figuras 15. Glioma del quiasma Optico.

Cortes sagitales T2w (A) y Tlw con gado-
linio (B) muestran aumento de volumen del
quiasma 6ptico, que no se realza con el uso
de medio de contraste paramagnético (pun-
tas de flecha).
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Enfermedades inlamatorias y
granulomatosas

Sarcoidosis

Metéastasis

Figuras 16. Glioma Quiasmético en pacien-
te con Neurofibromatosis I. El corte sagital
T1lw sin gadolinio (A) muestra un tumor
quiasmatico infiltrante que ocupa la cisterna
supraselar (puntas de flecha), de intensidad
de sefial similar al parénquima encefélico.
Tras la inyeccion de gadolinio (B y C) se ob-
serva realce de la lesion. La imagen axial en
secuencia FLAIR (D) demuestra hiperintensi-
dad del tumor, que presenta una morfologia
similar a la del quiasma y compromiso del
nervio 6ptico izquierdo. El paciente tiene an-
tecedentes de neurofibromatosis tipo I.
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Figuras 17. Linfoma. Cortes axiales en T1lw
sin (A), con gadolinio (B) y T2w (C). Pacien-
te con diabetes insipida, que presenta un
tumor retroquiasmatico que ocupa par-
cialmente la cisterna supraselar (puntas de
flecha), isointenso respecto al parénquima
encefalico sin uso de contraste y con realce
homogéneo e intenso postgadolinio. El cor-
te sagital T1w con gadolinio (D) demuestra
de mejor manera el efecto de masa sobre
los recesos anteriores del tercer ventriculo y
su extension real.

Figuras 18. Germinoma hipotalamico. El
corte sagital Tlw (A) muestra aumento de
volumen del tuber cinereum y regién hipo-
talamica (puntas de flecha), obliteracion de
los recesos anteriores del tercer ventriculo.
Después de la inyeccién de gadolinio (B) se
observa intenso realce de la lesion hipotala-
mica (flechas).
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Histiocitosis de células de Langerhans

Neurohipofisitis infundibular linfocitica

Enfermedades infecciosas

Aneurismas

Figuras 19. Germinoma hipotalamico, caracterizado sélo por en-
grosamiento difuso del tallo hipofisiario (punta deflecha) en este
corte coronal T1w con gadolinio. N6tese indemnidadie los recesos
quiasmatico e infundibular del tercer ventriculo.

Figuras 20. Metastasis. Los cortes sagitales T1w sin y con gddoo y T2w (A, B y C) muestran una masa soélida dgefial heterogénea
(entre flechas), que infiltra la regién hipotadlamia y se extiende hacia caudal comprometiendo la fosaituitaria y el hueso esfenoidal. Tras
la administracién de gadolinio se obsérva el realdeeterogéneo de la masa y se define el compromisoifotalamico (puntas de flecha).
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Conclusiones

Figuras 21. Neurosarcoidosis con compromiso hipotalamico. Losortes sagitales
T1w sin (A) y con gadolinio (B) muestran leve auménde volumen y realce con con-
traste del infundibulo e hipotalamo (flechas). Eleceso infundibular del tercer ven-
triculo se encuentra obliterado. En control a los éneses los cortes sagitales T1w (C)
y T1w con gadolinio (D) demuestran aumento de tamadide la lesion hipotalamica,
con realce después de la inyeccion de gadolinio €fthas) y refuerzo leptomeningeo
mas notorio a nivel protuberancial (puntas de flecé).

Figuras 22. Histiocitosis de células de Langerhans. Los corteagital T1w (A), T1lw con gadolinio (B), coronal Tl con gadolinio (C) mues-
tran una masa ubicada entre el quiasma y los cuerganamilares (entre puntas de flecha), isointensaspecto al parénquima cerebral sin

uso de contraste, con acentuado realce postgadoliai
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Figuras 23. Cisticercosis. Cortes sagitales
T1w con gadolinio (A) y T2w (B) que mues-

tran un quiste de paredes delgadas que ocu-

pa la cisterna supraselar (puntas de flecha),
que desplaza las estructuras adyacentes y
cuyas paredes se realzan con el gadolinio.
Obsérvese un segundo pequefio quiste cis-
ternal caudal al cuarto ventriculo (flecha).

Figuras 24. Aneurisma supraselar. En los
cortes sagitales T1lw convencional (A) y T1w
con gadolinio (B) se observa una masa su-
praselar de sefial heterogénea (puntas de
flecha), con zonas concéntricas de distinta
intensidad de sefial, que corresponde a un
aneurisma parcialmente trombosado. En C),
imagen de corte sagital T2w se observa el
lumen residual central como un area hipoin-
tensa por vacio de sefial de flujo (flecha).
En D), proyeccién lateral de angiografia por
sustraccion digital que muestra el aneursima
originado en la arteria car6tida interna iz-
quierda. (flecha larga: cuello; flecha corta:
domo).
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Profesor de Medicina y Jefe de la Divisién de Diates en la
Universidad de Texas Health Science Center y el Aaidl.
Murphy Memorial Hospital de Veteranos en San Antonj Texas, EE.UU.

T

1. ¢Cree Ud. que se pueda establecer un esquema
terapéutico para el manejo de la DM2 para médicos
no especialistas, considerando que Ud. sefala que
hay 8 defectos fisiopatolégicos?*



4. ;Cree Ud. en la confeccion de guias para el
especialista para el manejo de la DM2?

5. ¢Cudl diria Ud. que es la situacion actual de la s
glitazonas?”

6. ¢ Tiene alguna preocupacion por la pioglitazona?,
le insisto.

3. ¢Y los inhibidores de la DPP-4?



Etica, Humanismo y Sociedad

Dr. José Carlos Bermejo
Religioso Camilo. Director del Centro de Humanizain de la Salud. Tres Cantos, Madrid Espafia.

Educate live resilience

‘M

Resiliencia y educacién para la salud

¢ Se puede educar la resiliencia?
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Gabriel Cavada CH:2
!Division de Bioestadistica, Escuela de Salud Pudjitniversidad de Chile.
2Facultad de Medicina, Universidad de los Andes.

Statistical modeling, Poisson regression

B (eXiﬁ)Yi X
I P(y;) = 7 e’

Ay
P(Y=y)= Fe_’l. cony = 0,123, ...

;!
(E[Y]=A i1
Var[Y]=A)
In(A)=XB
In(A)=Xp
In(A")=X'B
In(\)=XB
__ numero de eventos
A= Unidad

InA)-In(A")= XB-X' B=(X-X")B -

(nﬁmero de eventos)
n =
Unidad

In(nimero de eventos)=In(unidad)+Xf

In()=XB
A=eXB
XiB Vi
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1.300 107.586
1.000 105.471
864 102.205
711 94.728
713 93.593

Numero de nacidos
vivos

Bienio Menores de 1 afio
fallecidos

107.586
1998 1.000 105.471
2000 864 102.205
2002 711 94.728
2004 713 93.593

In(ntimero fallecidos)=In(ntimero de nacidos vivos)+p*bienio

n fallecidos IRR Valor p Intervalo de confianza
95%

0,87 -0,90

© Nimero de muertos menores de 1 afio === Numero de eventos predichos




Educaciéon de Pacientes

—] _ _ Q o

-"' Sogledad Chilona, ™ N
y Diabetes

THE HORMONE

Referencia FOUNDATION

“Diabetes monogénica” (Mayo del 2010) de la Hormone Foundation
(www.hormone.org), la «lial de ensefianza publica de la Endocrine Society
de Estados Unidos.

Monogenic diabetes

¢, Qué es la diabetes monogénica?

I+
I+

¢ Cuales son los dos tipos principales de diabetes m onogénica?

Diabetes juvenil de comienzo tardio (Maturity-onset Diabetes of the Young o MODY)

Diabetes neonatal

¢, Coémo se diagnostican la MODY vy la diabetes neonata 1?

Andlisis de sangre

Factores clinicos
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Pruebas genéticas

¢Cual es el tratamiento para MODY?

¢ Cual es el tratamiento para la diabetes neonatal?

¢, Qué debe hacer con esta informacion?



Autoevaluacioén

1. Sindrome que representa una insusciencia homoci gota del gen SHOX corresponde a:

2. Son caracteristicas de los pacientes con haploin sueciencia del gen SHOX, todas las siguientes, exc epto:

3. Con respecto a la pubertad precoz familiar limit  ada al varén, sefiale la opcién verdadera:

4. Respecto de los tumores ovaricos productores de andrdégenos, es cierto que:



Autoevaluacion

6. Con respecto al sindrome de Turner es incorrecto  que:

7. Como parte del “screening” y control de las paci entes con sindrome de Turner se recomienda:

8. Respecto al hipotiroidismo como causal de enferm edad psiquiatrica. ¢ Cual de las siguientes opciones es verda-
dera?:

9. Respecto de la hipo!sitis autoinmune (HA) es ve  rdadero que:
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11. El tratamiento preventivo en diabetes es una ap  roximacion indispensable, considerando el marcado a umento
de la obesidad en la poblacién. En relacién con las medidas no farmacoldgicas en la prevencién de la d iabetes
gestacional elija la opcién correcta:

12. La correcta clasilcacién del tipo de diabetes que presenta un paciente permite un tratamiento ori entado a
la correccion del factor patogénico fundamental. Un  a dilcultad frecuente es el diagnéstico diferencia | entre
diabetes tipo 1 y la diabetes Mody, particularmente las derivadas de mutaciones de los factores nuclea res del
hepatocito 1 alfa (la mas comun) y 4 alfa, HNF1Ay HNF4A, respectivamente. Con respecto a la determina cién de
péptido C post estimulo en estos casos, elijala op cién verdadera:
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