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Lymphocytic infundibulo-neurohypophysitis (LINH) with
involvement of the hypothalamus and with coexistent
focal infiltration of the brain stem: A case report

Autoimmunologiczne zapalenie czesci nerwowej i szypuly przysadki
obejmujgce rowniez podwzgorze z towarzyszacym ogniskiem
naciekowym w pniu mozgu - opis przypadku
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Summary

Autoimmune (lymphocytic) hypophysitis is a rare disease. It was originally labeled lymphocytic
adenohypophysitis (LAH) and was first described in 1962. However, when it was later realized that the
autoimmune infiltrate could exclusively involve the infundibular stem and the posterior lobe, the term
lymphocytic infundibulo-neurohypophysitis (LINH) was created. Review of the literature identified 39
patients with LINH, 245 with LAH, and 95 with LPH (lymphocytic pan-hypophysitis) to date.

The authors present the case of a 19-year-old woman with acute bacterial infection previous to
symptoms of hypopituitarism. CT and MR imaging showed tumor-like areas of intensive post-contrast
enhancement without edema in the suprasellar region and in the brain stem. Based on the diagnostic
investigations, LINH was diagnosed. Germinoma, sarcoidosis, tuberculosis, and bacterial hypophysitis
were excluded in the diagnostic differentiation. Regression of clinical and radiological symptoms was
observed after corticotherapy.

Lymphocytic infundibulo-neurohypophysitis is a rare disease that should be considered in the
differential diagnosis of any suprasellar and/or intrasellar mass.

autoimmune hypophysitis*lymphocytic infundibulo-neurohypophysitis
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szej publikacji [1] na ten temat (1962-1981) przedstawiono
tylko 16 przypadkoéw tej choroby. W nastepnych 20 latach

Autoimmunologiczne zapalenie przysadki (AZP) nazywane
rowniez limfocytarnym zapaleniem przysadki (LZP) jest
rzadka choroba, ktéra powinna by¢ réznicowana ze zmia-
nami nowotworowymi.

Rozw6j nieinwazyjnych metod obrazowania i zabiegi chi-
rurgiczne z dostgpu przez zatoke klinowag spowodowaty
w ostatnich latach znaczacy wzrost rozpoznan autoimmuno-
logicznego zapalenia przysadki. W ciggu 20 lat od daty pierw-
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(1982-2001) opisano ich az 290, a w latach 2002-2004 juz 73.
Szacuje sie [2,3,4], ze roczna zachorowalno$¢ na autoimmuno-
logiczne zapalanie przysadki moze wynosi¢ 1/9 000 000.

Opis przypadku____
Pacjentka lat 19 z objawami moczowki prostej zostata

przyjeta 04.07.2003 roku do Oddziatlu Endokrynologii
Swietokrzyskiego Centrum Onkologii (SCO) w Kielcach.
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Z wywiadu u chorej w dniu 19.06.2003 roku wystapity béle
gtowy w okolicy potylicznej, béle karku, og6lne ostabienie.
Tydzien p6zniej stwierdzono wzrost ci$nienia tetniczego do
180/120 mmHg, goraczke 39°C, zaburzenia potykania pokar-
mow ptynnych, chrypke. Podczas hospitalizacji w dniach
28.06-04.07.2003 rozpoznano cechy ostrego zapalenia
migdatkéw podniebiennych i wiaczono antybiotyk oraz
leki hipotensyjne. Ze wzgledu na towarzyszace objawy
moczowki prostej, niskie warto$ci kortyzolu w surowicy
oraz utrzymujace sie stany gorgczkowe (mimo wycofania
sie zmian zapalnych gardfa) chora zostata przeniesiona do
Oddziatu Endokrynologii $CO w Kielcach. Przy przyjeciu
splatana, bez objawéw oponowych i ogniskowych, goraczka
38,5°C. W badaniu fizykalnym poza otytoscig bez zmian.

W dniu przyjecia wykonano u pacjentki TK gtowy przed i po
podaniu $rodka kontrastowego dozylnie, w ktérym stwierdzo-
no dobrze ograniczone obszary patologicznego wzmocnienia
kontrastowego w okolicy nadsiodtowej i w grzbietowej czesci
rdzenia przedtuzonego bez cech efektu masy (ryc. 1). W celu
doktadniejszej oceny mézgowia nastgpnego dnia wykona-

Lymphocytic infundibulo-neurohypophysitis (LINH).,

no badanie MR w sekwencjach TSE/T1, TSE/T2 i FLAIR/T2,
w ktérym stwierdzono patologiczng mase ulegajaca silnemu
wzmocnieniu kontrastowemu obejmujaca podwzg6rze i szy-
pute przysadki oraz obszar silnego wzmocnienia kontrasto-
wego w rdzeniu przedtuzonym. Czeé¢ gruczotowa przysad-
ki o prawidtowym sygnale, nie objeta naciekiem. Zmianom
towarzyszyty cechy obrzeku pasm wzrokowych (ryc. 2).

W badaniu neurologicznym w dniu 07.07.2003 chora zoriento-
wana, przytomna, w petnym logicznym kontakcie stownym,
objawy oponowe ujemne, oczoplgs poziomy, drobnofalisty
przy patrzeniu w prawo, nieznacznie wzmozone napigcie
miesniowe w lewej konczynie gérnej, chéd chwiejny, zbacza
w prawo. Proba Romberga ujemna.

W badaniu ptynu mézgowo-rdzeniowego oprocz nieznacz-
nej cytozy bez odchylen od normy.

W badaniach hormonalnych niedoczynno$¢ podwzgdérzo-
wa przedniego ptata przysadki w zakresie osi gonadalnej,
hiperprolaktynemia oraz moczéwka prosta.

Figure 1. CT performed on July 4, 2003: a), b) well-circumscribed intensive post-contrast enhancement area in the suprasellar region and c), d) in the

brain stem.

Rycina 1. Badanie TK z dn. 04.07.2003: a), b) dobrze ograniczony obszar ulegajacy silnemu wzmocnieniu kontrastowemu w okolicy nadsiodlowej oraz

c), d) w pniu mézgu.
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Po witaczeniu antybiotykoterapii (cefotaxime) i kortyko-
terapii (dexamethasone sodium phosphate, prednisone)
uzyskano ustapienie goraczki i poprawe stanu ogdélnego
chorej.

W wykonanym kontrolnym badaniu MR w dniu 21.07.2003
stwierdzono catkowitg regresje zmiany w okolicy nadsiodto-
wej oraz duzego stopnia regresje (o okoto 90%) zmiany
w pniu mézgu (ryc. 3).

Na podstawie objawéw Kklinicznych i radiologicznych oraz
przebiegu choroby rozpoznano autoimmunologiczne zapa-
lenie przysadki i podwzgérza. Ze wzgledu na lokalizacje
zmian leczenie neurochirurgiczne, a tym samym i uzy-
skanie potwierdzenia histopatologicznego, nie wchodzito
w rachube.

W kolejnym badaniu MR w dniu 06.11.2003 stwierdzono
catkowitg regresje zmian w moézgowiu (ryc. 4).
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Figure 2. MRI performed on July 5, 2003: a), b) pathological post-
contrast enhancement areas include hypothalamus and
dorsal part of the medulla oblongata. Pre- and post-contrast
SE/T1 sequences, sagittal cross-section, c) edema of optic
tracts. FLAIR/T2 sequence, axial cross-section.

Rycina 2. Badanie MR z dn. 05.07.2003: a), b) obszary patologicznego
wzmocnienia kontrastowego obejmujace podwzgorze
iszypute przysadki oraz grzbietowg cze$¢ rdzenia
przediuzonego sekwencja SE/T1 przed i po podaniu $rodka
kontrastowego, przekroje strzatkowe, c) obrzek pasm
wzrokowych - sekwencja FLAIR/T2, przekrdj poprzeczny.

Pacjentka przebywa pod statg kontrolg w Poradni Endokryno-
logicznej $CO. W kontrolnym badaniu MR w dniu 25.01.2005
uwidoczniono cechy zmian wstecznych szyputy itylnego
ptata przysadki - ostabienie sygnatu w obrazach T1 zaleznych
z czeSci nerwowej przysadki, znieksztatcenie, $cienczenie
i zatarcie zaryséw szypuly przysadki z pociaganiem jej
w strone lewg (ryc. 5). Obszaréw patologicznego wzmocnienia
kontrastowego mogacych $wiadczyé o aktywnym procesie
zapalnym zaréwno w zakresie przysadki, szyputy, podwzgo6-
rzajak i w pniu mézgu nie stwierdzono.

Omowienie

Caturegli i wsp. [4] na podstawie przegladu piSmiennictwa
od stycznia 1962 do pazdziernika 2004 odnalezli 379 chorych
z pierwotnym limfocytarnym zapaleniem przysadki i w za-
leznosci od objawo6w histologicznych, klinicznych i radiolo-
gicznych zakwalifikowali ich do trzech grup: zapalenie czes-
ci gruczotowej przysadki (lymphocytic adenohypophysitis
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Lymphocytic infundibulo-neurohypophysitis (LINH).,

Figure 3. MRI performed on July 21, 2003: a), b) complete infiltrative lesion regression in suprasellar region and partial lesion regression in the brain
stem. Pre- and post-contrast SE/T1 sequences, sagittal cross-section.

Rycina 3. Badanie MR z dn. 21.07.2003: a), b) catkowita regresja zmian naciekowych w okolicy nadsiodtowej oraz cze$ciowa w pniu mézgu
- sekwencja SE/T1przed ipo podaniu $rodka kontrastowego, przekroje strzatkowe.

Figure 4. MRI performed on November 6, 2003: a), b) complete infiltrative lesion regression in suprasellar region and in the brain stem. Pre- and post-

contrast SE/T1 sequences, sagittal cross-section.

Rycina 4. Badanie MR z dn. 06.11.2003: a), b) catkowita regresja zmian naciekowych w okolicy nadsiodtowej iw pniu mézgu - sekwencja SE/T1przed

i po podaniu $rodka kontrastowego, przekroje strzatkowe.

- LAH) - 245 pacjentéw, zapalenie szyputy iczesci nerwo-
wej przysadki (lymphocytic infundibulo-neurohypophysitis
- LINH) - 39 pacjentéw oraz zapalenie cze$ci gruczotowej
i nerwowej z szyputa przysadki (lymphocytic pan-hypophysi-
tis-LPH) - 95 chorych.

Po raz pierwszy LZP dotyczace czes$ci gruczotowej przysad-
ki (LAH) zostato opisane w 1962 roku [1] u 22-letniej kobie-
ty, ktéra zmarta 14 miesiecy po porodzie.

Udokumentowany na podstawie autopsji LINH przedsta-
wiono po raz pierwszy w 1970 roku [5] u 66-letniej chorej
na astme kobiety. Natomiast zapalenie cze$ci gruczotowej
i nerwowej przysadki (LPH) opisano dopiero w 1991 roku
[6] u 40-letniego mezczyzny na podstawie rozpoznania
histopatologicznego.

LAH wystepuje czesciej u kobiet (K:M=6:1) i jest najczesciej

zwigzane z cigza pacjentki i okresem poporodowym. Mocz6éw-
ka prostajest zasadniczym objawem LINH, {acznie z objawami
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Figure 5. MRI performed on January 25, 2005: a), b) abnormal isointensive signal from posterior lobe of the hypophysis. Pre- and post-contrast SE/T1
sequences, sagittal cross-section. c), d) deformity, thinning, blurring outlines and retracting the infundibular stem left. Pre- and post-contrast

SE/T1 sequences, coronal cross-section

Rycina 5. Badanie Mr z dn. 25.01.2005: a), b) nieprawidiowy, izointensywny sygnat z tylnego pfata przysadki - sekwencja SE/T1 przed i po podaniu
Srodka kontrastowego, przekroje strzatkowe, c), d) znieksztalcenie, $cieficzenie i zatarcie zaryséw szyputy przysadki z pocigganiem jej
w strone lewa - sekwencja SE/T1 przed i po podaniu $rodka kontrastowego, przekroje czotowe.

radiologicznymi zmian naciekowych tylnego ptata przysadki
i szyputy [7], wystepuje réwnie czesto u kobiet (20 opisanych
przypadkoéw), jak i u mezczyzn (19 opisanych przypadkéw).
LPH opisywano dwa razy czesciej u kobiet niz u mezczyzn.

W niektérych obserwacjach stwierdzono, ze zmiany nacie-
kowe poza przysadka i szyputg przysadki obejmuja rowniez
podwzgdrze, proponujac rozszerzy¢ nazwe do limfocytar-
nego zapalenia przysadki i podwzgoérza [8].

Ze wzgledu na lepsza wizualizacje obu ptatow przysadki
(duze znaczenie ma m.in. ocena intensywnos$ci sygnatu
z tylnego ptata przysadki w obrazach T1 zaleznych, ktéra
w warunkach prawidtowych powinna by¢ wysoka), szyputy
przysadki, podwzgérza i okolicy skrzyzowania nerwow
wzrokowych w obrazowaniu LZP badanie MR ma zdecydo-
wang przewage nad TK [4,9].

W réznicowaniu nalezy uwzgledni¢ zmiany rozrostowe, m.in.

rozrodczaka, ktérego pierwszym objawem klinicznym moze
by¢é moczéwka prosta [10], gruczolaka przysadki, oponiaka,
czaszkogardlaka, glejaka oraz inne zmiany naciekowo-zapal-
ne - ziarniniakowe i z6ttakowe. Dodatkowym utrudnieniem
moze by¢ fakt wspotistnienia limfocytarnych naciekéw zapal-
nych np. zrozrodczakami [11], torbielami kieszonki Rathke'go
[12], czaszkogardlakami [13] i gruczolakami [14].
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Opisany przypadek na podstawie objawéw klinicznych i ra-
diologicznych mozna zaliczy¢ do grupy LINH. Wystapienie
niedoczynnoséci cze$ci gruczotowej przysadki miato cha-
rakter wtérny i wynikato z objecia naciekiem zapalnym
struktur podwzgoérza. Interesujace jest wspotistnienie dru-
giego ogniska naciekowego w pniu mézgu. Jednoczasowos$¢
wystepowania, obraz radiologiczny, a zwtaszcza podob-
ne, intensywne, jednorodne wzmocnienie kontrastowe,
a takze taka sama reakcja na zastosowane leczenie pozwa-
la przyja¢, iz charakter tej zmiany byt taki sam, jak zmia-
ny w okolicy podwzgdérzowo-przysadkowej. Autorzy tego
doniesienia nie spotkali dotychczas w pismiennictwie
takiej koegzystencji.

Podsumowanie

Cechy limfocytarnego zapalenia przysadki w obrazach MR
nie sa wystarczajaco swoiste aby postawi¢ jednoznaczne
rozpoznanie na ich podstawie, chociaz symetria przysadki
i struktur sgsiednich tgcznie z naciekiem, bardzo silne, jed-
norodne wzmocnienie kontrastowe zmiany i brak destruk-
cji siodta tureckiego powinny sktoni¢ do uwzglednienia tej
patologii w rozpoznaniu réznicowym, dlatego tez nalezy
pamietaé, iz w odpowiednim ukierunkowaniu rozpozna-
nia, bardzo duza rol¢ odgrywajg dane kliniczne zawarte na
skierowaniu do badania.
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