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Descriptores DeCS: Subject headings:
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QUISTES DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL NERVOUS SYSTEM
CENTRAL/complicaciones CYSTS/complications

El panhipopituitarismo se refiere al déficit total de las hormonas secretadas por la adenohipéfisis;
puede ser de causa primaria (por ausencia o destruccion de las células hipofisarias) o de causa
secundaria gpor déficit de estimulacion por alteracion del hipotalamo o por seccién del tallo
hipofisario)™™.

Los sintomas comienzan cuando se ha destruido el 75 % de la glandula, mientras que el déficit
total aparece cuando la destruccién es superior al 90 %. Inicialmente se afecta la hormona del
crecimiento (STH) y la prolactina, cuyos sintomas son més evidentes en nifios que en adultos, y en
mujeres que lactan respectivamente; con posterioridad, ocurre el déficit de las hormonas
gonadotrépicas (FSH y LH), se produce hipogonadismo y disfuncion sexual; mas tarde se afecta la
TSH y aparece un hipotiroidismo sin bocio , lo que se diferencia del hipotiroidismo primario; por
ultimo, el déficit de ACTH se hace evidente por la insuficiencia suprarrenal sin hiperpigmentacion ni
hipoaldosteronismo; se asocia a hipotensidon arterial, hiponatremia sin hipercaliemia, e
hipoglucemia. Las manifestaciones clinicas por déficit de ACTH y TSH pueden constituir una
amenaza para la vida®®.

La inciderl’c‘lia es de 12 a 42 casos nuevos por millén por afio, y la prevalencia, de 300 a 455 casos
por millén™".
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Entre las causas de panhipopituitarismo se encuentran las lesiones quisticas intraselares, que
incluyen tres tipos mayores: quiste de la hendidura de Rathke(QHR), quiste aracnoideo (QA) y
craneofaringioma (CR)™*"*°.

El QHR es una lesién no neoplasica que consiste en un remanente del conducto craneofaringeo,
que se desarrolla cuando la parte proximal cierra tempranamente y la hendidura distal permanece
abierta entre la parte distal y la nerviosa. El 70 % son intraselares y supraselares; los de pequefio
tamafio son asintomaticos y se presentan entre 13 y 22 % de las autopsias. Estos quistes pueden
crecer y los de mas de 1 cm de didametro pueden comprimir el eje pituitario, la glandula hipdfisis y el
hipotdlamo. Los sintomas incluyen: pérdida visual %/ sintomas endocrinos (desde un ligero
incremento de la prolactina hasta panhipopituitarismo) .

Es importante el diagnostico diferencial radiolégico entre estas tres lesiones quisticas, pues el
tratamiento quirdrgico es menos agresivo en el QHR y en el QA. La presencia de un componente
sélido, las calcificaciones y un tamafio mayor de 20 mm favorecen el diagnéstico de CR. En la
tomografia axial computadorizada (TAC), los QHR y QA pueden aparecer hipodensos, mientras
que en el CR son isodensos o hiperdensos, y en la resonancia magnética nuclear (RMN) el QHR
es generalmente isohiperintenso, pero a veces puede ser hipointenso. Los patrones en la RMN son
inespecificos, por lo que la combinacion de datos clinicos, de laboratorio y radiograficos deben ser
usados en conjunto a favor del diagndstico de CR, QHR 0 QA**°.

Los QHR generalmente contienen un fluido mucoso y estan revestidos por una capa de epitelio
pseudoestratificado cilindrico ciliado, con células caliciformes’.

Presentacion del paciente

Mujer blanca de 36 afios, sordomuda, con diagnéstico de sindrome de Waerdenburg tipo I, que
ingreso en el servicio de Cirugia por nauseas, vomitos frecuentes con deshidratacién y pérdida de
peso progresiva; tenia antecedentes de cuadros diarreicos ocasionales, tratamiento en la nifiez con
anticonceptivos orales, menarquia a los 19 afos e infertilidad, y presentd amenorrea de
aproximadamente un afio de evolucién previo al ingreso, asi como trastornos de la personalidad; al
realizar el examen fisico, se observo el paniculo adiposo disminuido, mucosas hipocoloreadas,
pliegue cutaneo, talla de 162 cm, peso de 36,5 kg , caida de vello axilar y pubiano. Se le realizé
esofagogastroduodenoscopia, en la que se comprobd una estenosis pilérica; un estudio radiolégico
contrastado de eso6fago, estémago y duodeno mostré gran distension gastrica con restos
alimenticios, sin paso de contraste a nivel del piloro después de 20 minutos, por lo que se plante6
un sindrome pilérico. Se realizd intervencion quirirgica y se comprobd estenosis a nivel de la
primera porcion del duodeno, con pancreas anular a 4 cm del piloro; se practicé gastro-
yeyunostomia antecélica con yeyuno-yeyunostomia, y evolucioné de forma satisfactoria; fue
egresada, pero cuatro meses mas tarde ingresé nuevamente con vémitos frecuentes y abundantes,
anorexia, pérdida de peso, mucosas hipocoloreadas, tension arterial de 100/60 mmHg y frecuencia
cardiaca de 70 por min. Se suspendié la via oral, se hidraté y se inici6 tratamiento con ranitidina
(100 mg endovenoso cada 8 horas); continu6 con hipotensién, los vomitos cesaron para reaparecer
dias después; se encontraba muy asténica, con somnolencia, y se indicé glucemia e ionograma,
gue evidenciaron hiperglucemia de 21,2 mmol/l y Na de 125 meq/l; la hemogasometria mostré
alcalosis metabdlica con acidosis respiratoria compensada; se administré insulina simple (12 U
subcutaneas) y posteriormente 6 U. Fue trasladada a la Unidad de Cuidados Intermedios, donde se
recibié con adinamia, astenia, somnolencia, tension arterial de 70/40 mmHg, frecuencia cardiaca
de 96 por minuto. Se planteé choque hipovolémico y se comenzé tratamiento con dopamina (10
mg/ kg/minuto); presentd hipoglucemia, por lo que se administré glucosa hiperténica; su diuresis
era escasa, y se asocid al tratamiento hidrocortisona (100 mg endovenoso cada 6 horas). Fue
valorada por el servicio de Endocrinologia que constaté clinicamente hipotiroidismo e
hipogonadismo, asi como fallo adrenal agudo; se inici6 el tratamiento con levotiroxina y esteroides;
se le realizaron determinaciones hormonales con los siguientes resultados: TSH 0,25mU/l ,T4 con
44, 7nmol/l, cortisol 36,4 nmol/l. Se mantuvo en choque, aunque se encontraba con triple apoyo
medicamentoso (dopamina, dobutamina y epinefrina) y oxigenoterapia.

La TAC de craneo no mostro alteraciones; presentdé glucemia en 20,2 mmol/l, se desorientd,
alcanzd el estado de estupor, con polipnea, y en la hemogasometria se encontr6 acidosis
metabolica (K: 3,7 y Na: 138 meq/l); se produjo choque refractario al tratamiento y fallecio.
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En la autopsia se observé escaso paniculo adiposo, leucotriquia del cabello en la region frontal con
area de hipopigmentacion acompafiante, atrofia mamaria y ausencia de vello axilar y pubiano. El
examen macroscopico mostro, en la adenohipdfisis, una formacién quistica de 2 cm que, al corte,
dejaba escapar liquido amarillento mucinoso y comprimia el resto de la glandula; la tiroides pesé
18 g (peso normal de 30-60 g ), las suprarrenales se encontraban adelgazadas: la izquierda con un
peso de 4 gy la derecha con 3 g ( peso normal entre 7y 20 g ), hallazgos que se corresponden
con atrofia pluriglandular. En el aparato respiratorio existia edema y congestion de ambos
pulmones; en el sistema digestivo se observo, a nivel del piloro, una marcada estenosis, pero con
permeabilidad de la gastro-yeyunostomia antecolica y de la yeyuno-yeyunostomia; el aparato
genitourinario mostré Utero atréfico de 4 x 2 x 1cm y peso de 20 g, ovarios en forma de cintillas de
2,5 x 0,5 cm; el resto de los érganos no mostraron alteraciones.

En el examen microscopico se observo que el quiste encontrado en la adenohipdfisis estaba
revestido de epitelio pseudoestratificado cilindrico ciliado con células caliciformes, en
correspondencia con un quiste de la hendidura de Rathke (Figs 1 y 2). El parénquima tiroideo
mostré6 marcada disminucién del nimero y talla de los foliculos, con aumento del tejido conectivo
intersticial, en relacion con atrofia marcada del parénquima tiroideo; a nivel de las suprarrenales se
observé un adelgazamiento de la corteza a expensas de las capas fascicular y reticular, con
aparente prominencia de la médula adrenal; la capa glomerular no mostr6é alteraciones. En el
examen de ambas cintillas ovaricas se encontré6 marcada disminucion del parénquima con
presencia de escasos foliculos primarios, y no se observaron foliculos maduros, cuerpos amarillos,
ni cuerpos blancos.

L
Figl Quiste de la hendidura de Rathke. Fig 2 Quiste de la hendidura de Rathke. Revestido
Hematoxilina y eosina 20x. de epitelio pseudoestratificado cilindrico
ciliado con células caliciformes. Hematoxilina
y eosina 40x.
Comentario

Ante un cuadro de panhipopituitarismo es imprescindible hacer una evaluacién completa, que
incluya la historia clinica y los examenes complementarios con determinaciones hormonales,
dirigidas a comprobarlo y a identificar su origen después de descartar las causas secundarias, las
primarias o hipofisarias, que incluyen una trilogia de lesiones quisticas (QHR, CR, CA). La
presencia radiolégica de un componente sélido, las calcificaciones y un tamafio mayor de 20 mm
favorecen el diagnéstico de CR, mientras que una silla turca vacia favorece al QA. Los QHR y QA
pueden aparecer hipodensos, mientras que el CR es isodenso o hiperdenso; en la RMN, el QHR
es generalmente isohiperintenso, pero a veces puede ser hipointenso. Los patrones en la RMN son
inespecificos; la combinacion de datos clinicos, de laboratorio y radiogréaficos debe ser usada en
conjunto a favor del diagnéstico de estas lesiones quisticas. En el caso presentado, no se
informaron alteraciones en la TAC y no se realiz6 RMN"*%1°,
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Los QHR sintomaticos son raros; hasta el afio 2001 fueron publicados 250 casos, con una
prevalencia de aproximadamente 1 % de los pacientes con tumores pituitarios e hipotalamicos; la
mayoria son intraselares, y un tercio de ellos pueden tener extensién supraselar; el caso que nos
ocupa se trataba de una localizacion intraselar. Varias presentaciones atipicas del QHR han sido
descritas, e incluyen: hiponatremia sintoméatica, localizacion enteramente supraselar, hemorragia y
absceso dentro del QHR, y asociacion con adenomas pituitarios. Algunos autores han sefialado
predominio del sexo femenino, como es el caso, pero otros no informan diferencias en cuanto al
sexo; la edad de presentacion es variable: desde 4 hasta 73 afios, con una media en la mitad mas
tardia de la tercera década; el caso presentado tenfa 36 afios®*®”°.

El QHR sintomatico incluye disfuncion pituitaria, cefalea y, si existe extensién supraselar, puede
aparecer pérdida de la vision por compresion del quiasma Optico. La disfuncion pituitaria ha sido
informada del 66 al 81 %, y el panhipopituitarismo del 25 al 40 % de los pacientes, la diabetes
insipida del 13 al 17 % y la hiperprolactinemia aislada del 7 al 17 % de los pacientes. El caso que
presentamos correspondié a panhipopituitarismo, el cual se inicié afios antes de su ingreso, con
manifestaciones de hipogonadismo debido a deficiencia de LH y FSH, que sigue al déficit de STH y
de prolactina, las que no se manifestaron en este caso. Los sintomas gastrointestinales (vomitos y
anorexia), asociados a pérdida de peso e hipotensién arterial sin hiperpigmentacién de la piel,
estaban relacionados con la deficiencia de ACTH, y se acompafié de hipotiroidismo sin bocio. El
fallo adrenal agudo la llevo finalmente a la muerte, independientemente del tratamiento
suministrado con esteroides y levotirosina®.
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