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Introduccion
Las afecciones de la region selar son frecuentes en la practica neuroquirlrgi-
ca. En orden decreciente los adenomas hipofisarios son el tercer tipo de tu-
mor primario mas frecuente en el Sistema Nervioso Central (SNC).
Los adenomas hipofisarios se manifiestan generalmente con cefalea, sinto-
mas relacionados con la hipersecrecién hormonal, hipopituitarismo, sintomas
de efecto de masa y con frecuencia se diagnostican de forma incidental.
En la region selar asientan tumores de otra naturaleza como son los menin-
giomas, disgerminomas y craneofaringiomas. Se diagnostican ademas otras

lesiones como aracnoidoceles (silla turca vacia) y fistulas de Liquido Cefalo-



rraquideo (LCR) a través del piso selar, estas Ultimas pueden ser esponta-
neas, traumaticas o posquirdrgicas. Para todas estas afecciones se han utili-
zado diferentes formas de tratamiento (terapia multimodal). El tratamiento
médico esta indicado en algunos adenomas hiperfuncionantes Para un gran
nimero de tumores pituitarios la cirugia constituye el tratamiento de primera
linea, debido a que ofrece una respuesta rapiday con frecuencia definitiva.
La radioterapia en diferentes formas, es actualmente empleada con mayor

frecuencia, como coadyuvante de ambas formas de tratamiento.

Los abordajes quirargicos pueden ser practicados por vias transcraneales o
transesfenoidales y estos Ultimos a través de Abordajes Endonasales Endos-
copicos Estandar a la Silla Turca o Extendidos en la base craneal].

Las técnicas de estereotaxia y neuronavegacion son empleadas con mayor
frecuencia para otorgar seguridad y precision a los mismos].

Con la inauguracion del Hospital Clinico Quirdrgico "Hermanos Ameijeiras"”,
en el afio 1983 se crea la base material necesaria para iniciar la microcirugia
transesfenoidal de la regién selar y con ella una solucibn mas eficaz y con
menor morbimortalidad para las lesiones quirdrgicas de la regién en relacion
con los procedimientos anteriores.

A partir del afio 2002 se produce una evolucion de la Cirugia Transesfenoidal
Microquirdrgica a los Abordajes Endonasales Endoscopicos Estandar (AEEE)
a la region selar, logrdndose una mejor visualizacion de las estructuras ana-
tdmicas, asi como resecciones mas radicales. A partir del afio 2006 se inician

los Abordajes Endonasales Endoscopicos Extendidos (AEEEX) en la base



craneal, permitiendo el acceso quirlrgico a tumores con crecimientos extrase-
lares.

Por ser la region selar un area donde confluye el interés de varias especiali-
dades médicas, tempranamente se cred en el centro un grupo multidisciplina-
rio integrado por Neurocirujanos, Endocrinélogos, Neuroftalmoélogos, Neuro-
psicélogos y Patdlogos, para abordar de forma mas integral el problema neu-
roquirargico de acuerdo a las posibilidades disponibles. La extensa casuistica
atendida desde entonces, con el mencionado método de trabajo, ha propor-
cionado una amplia experiencia en el manejo clinico y quirdrgico de estas
afecciones asi como de sus complicaciones.

El Servicio de Neurocirugia del Hospital "Hermanos Ameijeiras" es donde ca-
da afio se realiza la mayor cifra de operaciones a afecciones selares en el
pais realizdndose del afio 1996 a la fecha mas de 2000 intervenciones qui-
rurgicas, con un promedio de 65 operaciones anuales.

Teniendo en cuenta que dentro de las principales funciones de este centro es-
tAd la de crear, introducir y validar protocolos de trabajo para luego hacerlos
extensivos al resto del pais, hemos considerado necesario protocolizar las ac-
ciones de trabajo para asi conducir de manera uniforme el proceder diagnos-
tico y terapéutico en los casos en los cuales se sospeche una lesion de re-

gion selar.



Objetivos

Ofrecer en el Hospital "Hermanos Ameijeiras” una atencion del mas alto
nivel cientifico a los pacientes con Adenomas Hipofisarios.

Establecer una estrategia de trabajo para diagndstico y tratamiento de los
pacientes con Adenomas Hipofisarios.

Ofrecer las investigaciones clinicas y paraclinicas a realizar en cada pa-
ciente sospechoso de Adenomas Hipofisarios para confirmar el diagnés-
tico.

Ofrecer a cada paciente las medidas terapéuticas correspondientes.
Establecer una Guia de Actuacién preoperatoria, transoperatoria y poso-
peratoria personalizada.

Propiciar el intercambio con otros centros asistenciales del pais para el
seguimiento de estos pacientes una vez establecido el diagnéstico y el

tratamiento adecuado.

Desarrollo

Procedimientos y herramientas de trabajo

Universo: Poblacion adulta del pais y extranjera con Adenomas Hipofisarios.

Procedencia de los Pacientes: Remitidos de otras consultas del hospital, de

otros hospitales del pais o el extranjero con sospecha de Adenomas Hipofisa-

rios, pacientes hospitalizados por otras causas a quienes se les diagnostique

alguna de estas afecciones.



Criterios de admisibilidad:

- Sospecha clinica y/o hormonal de:

Acromegalia. Adenoma secretor de GH

e Enfermedad de Cushing. Adenoma secretor de ACTH.

e Prolactinoma. Adenoma secretor de Prolactina.

e Adenoma no funcionante

e Pacientes con un Adenoma Hipofisario diagnosticados por To-
mografia Axial Computarizada o Resonancia Magnética Nu-
clear.

Datos de Identidad Personal del paciente: Nombres y apellidos, direccion com-

pleta, No. HC. y del Carnet de Identidad, teléfono o e-mail si lo tiene.

Criterios diagnosticos y terapéuticos:  Para cada una de las afecciones que se

incluyen en este Protocolo se establecen los siguientes criterios diagnosticos

conductas y pautas de tratamiento.



ADENOMAS HIPOFISARIOS
Clasificacion
Varios esquemas de clasificacion han sido disefiados para los adenomas hipofi-
sarios. Ellos tienen en consideracion principalmente la produccién hormonal,
propiedades tintoriales y caracteristicas imagenoldgicas (Anexo I).

¢ Tumores Hipofisarios

e Acromegalia. Adenoma secretor de GH

Enfermedad de Cushing. Adenoma secretor de ACTH
e Prolactinoma. Adenoma secretor de Prolactina
e Adenoma no funcionante
e Adenoma secretor de TSH
e Adenoma secretor de Gonadotropinas (FSH, LH)
A todos los pacientes sospechosos de este tipo de lesiones se les indicaran los
siguientes estudios:
» Examen Clinico. Interrogatorio y Examen Fisico
» Valoracion neurooftalmologica. Valoracion por el neurooftalmélogo, Peri-
metria, Campimetria, Fondo de ojo, Agudeza visual y Potenciales Evo-
cados Visuales,
» Estudio Imagenolégico. TAC y RMN de craneo simple y contrastado.
» Valoracion Endocrinolégica. Valoracion por el Endocrindlogo, asi como
estudio de todos los ejes hormonales y pruebas dinamicas en dependen-

cia de la enfermedad en cuestion.



Adenomas Hipofisarios (Guias de Actuacion)

Tablal. Guiade actuacion preoperatoriaen pacientes con Adenomas Hipofisarios.

Categorias

Aspectos

Sub-Aspectos

Historia clinica y
Examen Clinico Mi-

nucioso

Buscar rasgos clinicos secundarios a la
hiper o hipo produccién hormonal y al

efecto compresivo sobre la via visual.

Enfermedad de Cushing, Acromegalia o Gigantis-
mo, Sindrome de Forbes Albright, Hipertiroidismo
secundario, Sindrome de Hipofuncionamiento Hipo-

fisario, Sindromes Hemianopsicos.

Examenes de Labo-

ratorio

Generales
Hormonales generales

Hormonales de Estimulacion

-Hb, Hto, Grupo sanguineo, Glicemia, Hemoquimi-
ca, Perfil Renal, Coagulograma, ECG, Rx de Térax.
-TSH, T4, FSH, LH, Cortisol Basal, GH, Testoste-
rona.

-PTG con GH 6 Prueba de Inhibicién con Dexame-

tasona, segun orientacion clinica.

Estudios de Ima- Basicos - TAC contrastado, RMN simple.

genologia Especificos. -RMN contrastada, Agio-TAC y  Angio-RMN si
compromiso vascular, y para Neuronavegacion.

Consentimiento In- General -Proceder quirargico de alto riesgo

formado Especifico -Fascia lata, grasa del TCS, colocacion de catéter

nasogastrico, catéter espinal.

Valoracion Neuro-

psicolégica

Exploracion General

Exploracién Especifica

Tratamiento Médico

-Tratamiento sustitutivo con esteroides,
levotiroxina, testosterona segun estudio

hormonal.




-Suspensién de tratamiento anticoagulan-

te.
Interconsultas Bésicas -Neuroftlamologia, Neuropsicologia, Endocrinolo-
Dirigidas gia.

-Interconsultas segun enfermedades asociadas.

Tabla 2. Guia de actuacién transoperatoria en pacientes con adenomas hipofisarios.

Categorias

Aspectos

Sub-aspectos

General

Diagndstico, proceder, alergias, profila-

xis antibiética, esteroides.

-Cefuroxima (1 bbo EV cada 8 horas por 5 dias)

-Hidrocortisona (100 mg antes de la cirugia)

Imagenologia en el

saléon

Bésicos

Secundarios

-RMN simple y/o contrastada.

-Estudios vasculares y para neuronavegacion.

Medidas Adjuntas

-Intubacién orotraqueal en posicién co-
rrecta.

-Taponamiento orofaringeo.

-Via Venosa Profunda

-Linea Arterial

-Catéter Urinario

-Catéter Nasogastrico

-Rutina

-Rutina
-En Abordajes Extendidos
-Rutina
-Rutina

-Abordajes Extendidos

Posicionamiento

-Lateralizacion derecha de 30 grados, y

flexion o extension en dependencia del

abordaje.

Preparacion -Nasal -Fenilefrina topica
-Abdomen -Fascia lata
-Pierna -Grasa subcutanea




-Colgajo Nasoseptal

Equipos

-Sistema de Endoscopia
-Instrumental de cirugia endoscépica
-Drill de alta potencia.

-Hemostaticos

-Microdesbridadores

-CUSA

-Endoscopios de 0, 30, 45, 70 grados, 18 cm de
longitud y 4mm de didmetro. Camara y Monitor de
alta definicion, fuente de luz, sistemas de irrigacion.
-Pinzas Hemostaticas (TAKE APART)

-Gelfoam, Subgicel.

Reparacion quirurgica

-Colgajo Nasoseptal
-Grasa del TCS
-Fragmento de Hueso Septal

-Balén de Sonda Foley

Al término de la ciru-

gia

-Retirar taponamiento nasofaringeo
-Colocacioén de catéter nasogastrico

-Valoracion de las pupilas

-Rutina

-Abordajes Extendidos

-Rutina

Tabla 3. Guia de actuacién posoperatoria en pacientes con Adenomas

Hipofisarios.

Categorias

Aspectos

Sub-aspectos

Examen fisico

Examen fisico general y neuroldgico,

agudeza visual y campo visual

Examenes de labora-

torio

-Niveles de sodio
-Monitoreo de la Diabetes Insipida

-Exdmenes a las 24 horas

-lonograma cada 4 horas en las primeras 12 horas
posoperatorias, lonograma 6 am y 6 pm a partir de
las 24 horas.

-m

Medicién del volumen urinario, aplicar Desmopresi-
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na si diuresis mayor de 150 ml x horas en 3 horas o
ritmo diurético mayor de 3mixkgxh.

-GH alas 24 horas 6 am en los productores de GH.
(valores inferiores a 2 ng/ml son de buen prondsti-
co)

- Cortisol basal a las 6 horas, en los productores de

ACTH, y durante 72 horas 1 vez al dia.

Estudio Imagenoldgi-

co

-TAC simple de craneo a las 24 horas,
para evaluar lecho quirdrgico y compli-

caciones.

Estudios Especiales

-Examen Endoscépico de la cavidad
nasal al 5to dia de operado, limpieza de
la misma, se retira el balén esfenoidal,
se inspecciona la presencia de una fis-

tula de LCR.

Profilaxis Antibi6tica

- Profilaxis quirdrgica y epidemiolégica

segun estado clinico del paciente.

-Se realiza profilaxis con Cefuroxima cada 8 horas,

durante 5 dias.

Sustitucion Hormonal

-Sustitucion del Eje Adrenal

-Sustitucion del Eje Tiroideo

Se sigue el siguiente esquema de sustitucion este-
roidea:

-Hidrocortisona 50mg cada 8 horas por 48 horas
-Hidrocortisona 50mg cada 12 horas por 24 o 48
horas.

-Acetato de cortisona 25mg cada 8 horas por 24 o
48 horas.

-Acetato de cortisona 25mg cada 12 horas por 24 o
48 horas.

- Dosis al egreso recomendada (37,5mg) al dia.

(1tab 8am y % tab 4pm)
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-Lewotiroxina 0,1mg 1 tab al dia, si TSH y T4 bajos

en el preoperatorio.

Capacitacién al cuida-

dor

-Se explica forma de medicion de la
diuresis, la utilizacion de la desmopresi-
na, y la necesidad de la adherencia

obligatoria al tratamiento esteroideo

Interconsultas

-Neuroendocrino
-Neuroftlamologia
-Neuropsicologia

-Neuroimagenologia

Evaluaciones que se realizan a los 3 meses de
operado, RMN de craneo para determinar grado

de reseccioén tumoral.

Figura 1. Algoritmo terapéutico en pacientes con microadenomas hipofisa-
rios.

PACIENTE CON DIAGNOSTICO DE

RMN vy
ESTUDIO HORMONAL
Micro Ve
~ GH FSH-LH

Tto. médico
(Cabergolina)

Observacion.
Tto. Sintomatico.

51 no responde

al tto. médico.
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Figura 2. Algoritmo terapéutico en pacientes con macroadenoma hipofisa-
rio.

PACIENTE CON DIAGNOSTICO DE

[analogos de la

somarto: sts.i.\:.s]

3 meses

Prolactinoma. Adenoma secretor de Prolactina:

Representan el 60% de los tumores Pituitarios. Los Microadenomas son mas
frecuentes (90% en mujeres y 10% en hombres). Los Macroadenomas son me-
nos frecuentes (60% en hombres y 40% en mujeres). En mujeres en edad re-
productiva se expresan con cefalea, amenorrea, galactorrea e infertilidad. En
mujeres postmenopdausicas se expresan con cefalea y/o alteraciones visuales.

En el hombre se expresan con disfuncion sexual

Los prolactinomas ocurren mas comunmente en personas menores de 40 afios y

son raros en los nifios. Estos tumores son como Cinco veces mAas comunes en
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las mujeres que en los hombres. En las mujeres estos tumores por lo general
son muy sintomaticos, por el contrario, en los hombres, los prolactinomas ocu-
rren en pacientes mayores y pueden crecer hasta un tamafo grande antes de
presentar algln sintoma.

Sospecha Clinica: Sintomas y Signos:

Galactorrea.

- Amenorrea u oligoamenorrea.

- Infertilidad

- Cefaleas.

- Disminucion de la libido con disfuncion sexual femenina en la mujer e impo-
tencia en el hombre.

- Trastornos visuales (reduccién concéntrica de los campos visuales, cuadran-
tandpsia, hemiandpsia) cuando se trata de un macroprolactinoma.
Complementarios:

- Determinacién Prolactina: Por lo general niveles superiores a los 100 ng/ml

(3200 mu/l) sugieren el diagnostico de Prolactinoma (Valor normal < 20 ng/ml 6
650 mu/l)

- Testosterona plasmatica: Disminuida en los hombres con Prolactinoma.

- Estudio Imagenolégico con Tomografia Computarizada o Resonancia Magné-

tica Nuclear de Craneo que determinara la presencia o no del tumor Hipofisario.

- Radiografia Simple de Craneo y/o Selectiva de Silla Turca que permite ver los

signos directos o indirectos de tumor hipofisario.
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- Estudios de Campimetria y Pericampimetria para conocer si existe afectacion

del quiasma o cintillas opticas por el tumor produciendo una cuadrantanopsia,
hemianopsia, etc.

Diagnostico:

Se establece ante las sospechas clinicas, la determinacion Prolactina plasmatica
> 100 ng/ml y la identificacién de tumor Hipofisario en el estudio imagenoldgico.
Los estudios imagenolégicos de Tomografia Computarizada o Resonancia Mag-
nética Nuclear de Craneo pueden mostrar los siguientes hallazgos:

- Microadenoma Hipofisario

- Macroadenoma Hipofisario

- Ausencia aparente de tumor (Se explica por una de dos razones: tumor pe-
guefio que quede entre dos cortes o tumor isodenso).

Conducta terapéutica

En las mujeres, los sintomas de infertilidad, menstruacion irregular, disminucion
del interés sexual y galactorrea se pueden mejorar con el tratamiento medico.
De igual manera, se debe implementar un tratamiento con los hombres cuando

presenten disminucién del deseo sexual, infertilidad o impotencia.

Los medicamentos empleados para normalizar los niveles de prolactina, tanto en
hombres como en mujeres son los agonistas de la Dopamina, la bromocriptina
es el mas utilizado debido a su disponibilidad mientras que el que mejores resul-
tados ofrece el la cabergolina (mesilato de bromocriptina en dosis de 2,5 - 10
mg/dia o cabergolina en dosis de 10 mg semanales, 1 tab. Lunes y 1 tab. Jue-

ves).
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Los tumores mas grandes (macroadenomas) o resistentes al  tratamiento

médico pueden responder a la reseccion quirdrgica, o radiocirugia estereotaxica.

El proceder quirtrgico solo se indicara en los macroprolactinomas con marcado
crecimiento supraselar y después de tres meses de tratamiento con agonistas de
la dopamina (cabergolina) o en los prolactinomas resistentes al tratamiento mé-

dico en cuyo caso se seguira el siguiente proceder:

- Una vez establecido el diagnéstico se define el abordaje quirdrgico por via
endonasal endoscoOpica estandar o extendida, segun la localizacién y extension
del tumor.

- Previo a la cirugia, serd necesario emplear: Hidrocortisona (hemisuccinato)
100 mg en la induccién anestésica, 200 mg de hidrocortisona en solucion salina
fisioloégica (0,9%) a durar toda la cirugia, al finalizar la intervencion se indicara
50 mg EV o IM cada 8 horas las primeras 24 horas, luego 50 mg cada 12 horas
los dos dias siguientes y después se pasara a la administracion oral de acetato
de cortisona 75 mg/dia (fraccionada en 3 dosis) que se iran disminuyendo hasta
lograr una dosis de 37.5 mg al dia (25 mg 8am y 12.5 mg 4pm), luego se va
disminuyendo por consulta externa de forma periddica y se continuara el trata-
miento con Cabergolina o Bromocriptina.

- Profilaxis Antibidtica con:

-Trifamox (750mg) 1 Bbo IV cada 8 horas por 5 dias.

- Si luego de 3 meses posteriores a la cirugia con tratamiento con los agonistas

dopaminérgicos existe recidiva del tumor y/o el paciente mantiene manifestacio-

16



nes clinicas de la enfermedad se deberan repetir los procederes diagndsticos
antes sefialados para conocer si existe recidiva o no de la enfermedad.

De confirmarse restos de lesion o recidiva de la enfermedad se valorara la nece-
sidad o no de nueva cirugia hipofisaria, se tratara al paciente con tratamiento
radiante (cobaltoterapia convencional o con técnicas modernas que utilizan un
acelerador lineal de particulas rayos alfa o protones o radiocirugia estereotacti-
ca) o con agonistas de la dopamina (mesilato de bromocriptina en dosis de 2,5 -
10 mg/dia o cabergolina en dosis de 10 mg semanales, 1 tab. Lunes y 1 tab.

Jueves).

Acromegalia. Adenoma secretor de GH:
Representan 20% de los tumores funcionantes de la hipdfisis. EI 75% de estos
tumores son Macroadenomas. Clinicamente se expresan como Acromegalia en
el adulto y Gigantismo en el nifio y el adolescente. El método mas rapido, senci-
llo y seguro para el diagnostico es la dosificacion de Somatomedinas (IGF-I). La
prueba diagndstica por excelencia en nuestro medio es la PTG con GH. La ade-
nomectomia Transesfenoidal selectiva es el procedimiento de eleccion para es-
tos pacientes y con el que se debe comenzar una terapia combinada.
Sospecha Clinica:

* Manifestaciones clinicas craneo faciales

* Manifestaciones clinicas de crecimiento acral

 Engrosamiento de partes blandas

* Visceromegalia
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* Engrosamiento de la voz (cavernosa)

Complementarios:

- Se realizard una Prueba de Tolerancia Oral a la Glucosa adminis-

trando 75 g de esta en 100 ml de agua. Se determinara Glucemia y

Hormona del Crecimiento (GH). Se considera esta prueba como

diagndstica de la enfermedad, cuando a la 29 hora las cifras de GH
son superiores a 2,5 ng / ml. Después de la estimulacion pueden
existir 3 patrones: se inhibe muy poco, no se inhibe o tiene una
respuesta paradojica de incremento de los niveles de GH.

- Se determinara GH basal cuando por alguna razén no sea aconse-

jable realizar la prueba anterior y se interpretara como patologica
cuando sus valores sean superiores a los 5 ng / ml. Cabe destacar
gue los valores de GH pueden incrementarse durante el stress, el
ejercicio, y otras situaciones, por lo tanto, se prefiere la prueba de
inhibicion para el diagnéstico.

- Determinacién de IGF-I: Un valor elevado sugiere secrecion exce-

siva de GH, excepto durante el embarazo o la pubertad. Puede
servir como prueba de “despistaje”, indice de actividad de la enfer-
medad y estudio de la eficacia del tratamiento.

Valores de referencia:

Mujeres = 0.45 - 2.2 U/ml

Hombres = 0.34 - 1.9 U/ml

1 U/ml =152 mcg/ml

18



Estudio Imagenolégico con Tomografia Computarizada o Resonancia Magnética

Nuclear de Craneo que determinara la presencia o no del tumor hipofisario.

Radiografia Simple de Craneo y/o Selectiva de Silla Turca que

permite ver los signos directos o indirectos de tumor hipofisario.

- Estudios de Campimetria y Pericampimetria para conocer si existe

afectaciéon por el tumor del quiasma o cintillas épticas produciendo
una cuadrantanépsia, hemiandpsia, etc.

- Ultrasonografia Abdominal que permitira apreciar la visceromegalia

caracteristica de esta enfermedad.

- Radiografia de Térax que permite confirmar la presencia de car-

diomegalia.
- Survey Oseo que permite la confirmacion de osteoporosis
Diagnostico:
Se establece el diagndstico de Acromegalia ante la sospecha clinica,
cuando se demuestran valores de GH a la 29 hora de una PTG oral, su-

periores a los 2,5 ng /ml.
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Los estudios imagendlogicos de Tomografia Computarizada o Resonan-
cia Magnética Nuclear de Craneo pueden mostrar los siguientes hallaz-
gos:
- Microadenoma Hipofisario
- Macroadenoma Hipofisario
- Ausencia aparente de tumor (Se explica por una de dos razones: tu-
mor pequefio que quede entre dos cortes o tumor isodenso).
Conducta Terapédutica:
- Una vez establecido el diagnéstico se elige como primera opcién
terapéutica la cirugia.
- Se realizard abordaje endonasal endoscoépico en los siguientes ca-
SOS:
= microadenoma hipofisario
= macroadenoma con crecimiento esfenoidal
* macroadenoma intraselar
* macroadenoma con crecimiento supraselar grados Ay B[22]
= macroadenomas grado C [22] después de tres meses de
tratamiento medico con analogos de la somastostatina, con
el objetivo de disminuir el tamafio tumoral.
- Se realizara cirugia transcraneal a través de un Key Hole en los
siguientes casos:

= macroadenoma con crecimiento supraselar grado D y E [22].
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- Previo a la cirugia, sera necesario emplear: Hidrocortisona (hemisuccinato)
100 mg en la induccién anestésica, 200 mg de hidrocortisona en solucién salina
fisiologica (0,9%) a durar toda la cirugia, al finalizar la intervencion se indicara
50 mg EV o IM cada 8 horas las primeras 24 horas, luego 50 mg cada 12 horas
los dos dias siguientes y después se pasara a la administracion oral de acetato
de cortisona 75 mg/dia (fraccionada en 3 dosis) que se iran disminuyendo hasta
lograr una dosis de 37.5 mg al dia (25 mg 8am y 12.5 mg 4pm), luego se va
disminuyendo por consulta externa de forma periodica.

Profilaxis Antibidtica con:

-Trifamox (750mg) 1 Bbo IV cada 8 horas por 5 dias.

- Si luego de 6 meses posteriores a la cirugia existe recidiva o restos
del tumor y/o en la PTG-oral con determinacion de GH no se inhibe
ésta por debajo de 2,5 ng / ml entonces se tratara al paciente con
tratamiento radiante (cobaltoterapia convencional o con técnicas
modernas que utilizan un acelerador lineal de particulas, rayos alfa
0 protones), ademas se asocia el tratamiento médico con analogos

de somatostatina.

Enfermedad de Cushing
Representan el 15% de los tumores funcionantes de la Hipofisis. EI 90% son
microadenomas. Son mas frecuentes en mujeres. Cinicamente producen la En-

fermedad de Cushing. La prueba de inhibicion con Dexametasona nos da el
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diagnostico diferencial entre enfermedad y sindrome de Cushing. El Tratamiento

de elecciéon es la adenomectomia transesfenoidal selectiva. Si el tumor no es

visible la hipofisectomia o la hemihipofisectomia esta indicada.

Sospecha Clinica:

Hipertension arterial; obesidad con distribucién centripeta de la grasa; fascies de

luna llena; hirsutismo; rubicundez; estrias vinosas en abdomen, brazos y pier-

nas, hiperglucemia o diabetes mellitus sintomatica o no y por lo general de dificil

control; giba; dolores articulares y fracturas 6seas espontaneas; astenia y debili-

dad muscular.

Complementarios:

- Dosificacion de Cortisol plasmatico

- Determinacién del Ritmo del circadiano

- Pruebas de inhibicién con dexametasona.

La determinacion del cortisol en plasma es de utilidad en las pruebas
dinamicas de inhibicidén con dosis bajas y dosis altas de dexametasona y
en establecer la ritmicidad circadiana de cortisol, que en individuos nor-
males presenta una variacion caracteristica, con concentraciones maxi-
mas al despertar en la mafiana seguidas de una caida gradual a lo largo
de todo el dia.

VALORES NORMALES DE CORTISOL
08:00 horas 138 - 800 mmol/L
(5 - 23 mg/dl)

16:00 horas aproximadamente 50% del valor basal

23:00 horas < 138 mmol/l (< mg/dI)

Prueba de inhibicion rapida con 1mg de dexametasona. (El fundamento fisio-

patolégico de las numerosas pruebas de inhibicién o supresién con dexameta-
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sona (DXM) se basa en la resistencia relativa a la supresiéon del eje hipotalamo
hipofisis-adrenal en la enfermedad de Cushing y en la resistencia absoluta a la
inhibicién en los tumores suprarrenales y en la mayoria de los enfermos con se-
crecion ectépica de ACTH. Se determina cortisol plasmatico 8.00 AM vy luego
ese mismo dia se administra 1mg de dexametasona a las 10 PM por via oral, al
siguiente dia se dosifica Cortisol a las 8.00 AM. Una respuesta normal (por de-
bajo de 140 nmol/l), practicamente descarta el Sindrome de Cushing los falsos
positivos pueden verse con cierta frecuencia en presencia de obesidad, depre-
sion, alcoholismo, enfermedad aguda o tratamiento con anticonvulsivos o estro-
genos.

- Pruebas de inhibiciéon con 2 y 8 mg de Dexametasona. La prueba estandar

con dosis baja (2 mg de DXM en 24 horas) y dosis alta (8 mg de DXM en 24 ho-
ras) de DXM, se ha empleado para diferenciar la enfermedad de Cushing del
Sindrome de Cushing por tumores adrenales y del Sindrome de ACTH ectdpico.
En pacientes con enfermedad de Cushing, las células corticotropas anormales
son sensibles a la inhibicidn con glucocorticoides solamente en una dosis eleva-
da de DXM (2.0 mg cada 6 horas por 2 dias). En cambio, los pacientes con
ACTH ectopico o tumores adrenales fallan en responder a la dosis de 8 mg/dia
de DXM. Los individuos normales se inhibirian con la dosis baja de DXM (0.5
mg cada 6 horas por 2 dias)

- Prueba de Metopirona: En las personas sanas y en la enfermedad de Cushing

se produce un aumento compensatorio de la ACTH plasmatica, con aumento del

11-desoxicortisol, y por esta causa, la excrecion de 17-hidroxicorticoides urina-

23



rios se eleva 2 6 mas veces sobre el nivel basal. En cambio, en los enfermos
con Sindrome de Cushing por adenoma o carcinoma adrenal los 17-
hidroxicorticoides descienden o no varian.

- Doaosificacién de Cortisol urinario (El Cortisol en orina de 24 horas es el indica-

dor mas sensible de funcion adrenal, que representa una fraccion de filtracion
directa del Cortisol libre en sangre. Niveles de Cortisol mayores de 276 nmol/24h
(100mg/24 horas) reflejan un exceso de produccién de cortisol y si pasan de 552
nmol/24 horas (200mg/24 horas) es confirmatorio para el diagnéstico de un hi-
percortisolismo. Puede emplearse como prueba de pesquizaje y en estudios
dindmicos para el diagnostico diferencial en el Sindrome de Cushing).

- Dosificaciéon de ACTH en Plasma La determinacién de ACTH plasmatica es

de utilidad en el diagnostico diferencial del sindrome de Cushing. En pacientes
con enfermedad de Cushing los valores en plasma de ACTH son normales o
elevados (rango normal hasta 60 pg./ml), mientras que si la causa del sindrome
es un adenoma o un carcinoma suprarrenal los niveles de ACTH en plasma es-
tan muy disminuidos o son indetectables, Un ACTH plasmatico superior a 200
pg./ml es sugerente de un sindrome de ACTH ectopico, aunque puede existir
solapamiento entre los niveles de este Ultimo y de la enfermedad de Cushing)

- Determinacion de cortisol en saliva (Los valores son mucho mas bajos que en

plasma, pero resulta un buen indice de cortisol plasmatico libre y de particular
utilidad en las alteraciones de la proteina transportadora de Cortisol).

- Determinacion de 17 — HIDROXICORTICOSTEROIDES (17 OHCS) y 17-
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crecion de cortisol libre en orina ha sustituido a las mediciones de los 17 OHCS
y 17 CS en el diagnéstico de la enfermedad, por su mayor sensibilidad, precision
y reducido costo. EI nimero de falsos negativos y falsos positivos con los 17-
OHCS y 17-CS puede oscilar desde un 10% a un 30%. Niveles muy elevados
de 17 CS son sugestivos de carcinoma adrenal mas que de adenoma adrenal o
enfermedad de Cushing. Los valores basales de los corticoides urinarios sélo
pueden valorarse en asociacion con los hallazgos clinicos y con otras pruebas
de laboratorio.

- Determinacién de DEHIDROEPIANDROSTERONA (DHEA) EN ORINA DE 24

HORAS: De utilidad para el diagnostico diferencial con en los tumores suprarre-
nales virilizantes y en el carcinoma suprarrenal, en estos, se comprueban valo-
res muy elevados

- Prueba de estimulacién con la hormona hipotalamica liberadora de corticotro-

pina (CRH): El mas reciente estudio para el diagnostico diferencial del Sindrome
de Cushing es la prueba de estimulacién con CRH. La prueba se fundamenta
en que la mayoria de los tumores hipofisarios productores de ACTH poseen re-
ceptores para la CRH. En los enfermos con Enfermedad de Cushing se incre-
mentan los niveles de ACTH, entre 15 y 30 minutos post-estimulo, al menos un
35% por encima del valor basal. En cambio en los pacientes con Sindrome de
Cushing adrenal o Sindrome de ACTH ectdpico no se presenta este incremento
de la ACTH hipofisaria. La principal indicacién de esta prueba estaria en aque-

llos pacientes con Sindrome de Cushing ACTH dependiente, en los cuales los
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estudios imagenoldgicos fallan en localizar el tumor productor de ACTH, para
diferenciar entre una fuente hipofisaria de una produccién ectépica de ACTH.

- Cateterizacion selectiva de los senos petrosos inferiores para medir directa-

mente la secrecion de ACTH: Este procedimiento estd indicado cuando las

pruebas bioquimicas y las técnicas de imagen no logran diferenciar la enferme-
dad de Cushing del Sindrome de ACTH ectdpico. En forma simultanea se ob-
tendrian muestras de sangre para medir ACTH de ambos senos petrosos inferio-
res y de una vena periférica (habitualmente la vena antecubital). La estimulacion
con CRH incrementa considerablemente la precision diagnéstica del procedi-
miento.

- Ultrasonido suprarrenal por lo general normal y solo en raras ocasiones se

aprecia una hiperplasia suprarrenal bilateral.

- Estudio Imagenoldégico con Tomografia Computarizada o Resonancia Magné-

tica Nuclear de Craneo que determinara la presencia o no del tumor Hipofisario.

- Radiografia Simple de Craneo y/o Selectiva de Silla Turca que permite ver

los signos directos o indirectos de tumor hipofisario.

- Estudios de Campimetria y Pericampimetria para conocer si existe afectacion

por el tumor del quiasma o cintillas Opticas produciendo una cuadrantanopsia,
hemianopsia, etc.

- Radiografia de costillas, pelvis, columna vertebral y huesos largos: Se puede

encontrar diferentes grados de osteoporosis y en ocasiones fracturas patologi-

cas.
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Diagnoéstico:

Se establece el diagnostico de Enfermedad de Cushing ante la sospecha clinica,
cuando los niveles Cortisol (plasméticos, urinarios o en saliva) estan elevados,
no guardan ritmo y no se inhiben con la inhibicion con dexametasona (2 mg) y se
inhiben con 8 mg y se demuestran valores de ACTH elevados. Los estudios
imagendlogicos de Tomografia Computarizada o Resonancia Magnética Nuclear
de Craneo pueden mostrar los siguientes hallazgos:

- Microadenoma Hipofisario

- Macroadenoma Hipofisario

- Ausencia aparente de tumor (Se explica por una de dos razones: tumor

pequeiio que quede entre dos cortes o tumor isodenso).

Conducta Terapédtica:

- Se debe ingresar el paciente sospechoso de Enfermedad de Cushing en sala
de Endocrinologia para completar su estudio y preparacion para la cirugia.

- Una vez establecido el diagndstico se elige como primera opcion terapéutica
la cirugia.

- Se realizara abordaje transesfenoidal Endoscoépico en los siguientes casos:

microadenoma hipofisario,

= macroadenoma intraselar

macroadenoma con crecimiento supraselar grados A , B y C[22], siendo estos

altimos muy infrecuentes
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- Se realizara cirugia transcraneal a través de un Key Hole, en los siguientes
casos:
= macroadenoma con crecimiento supraselar grado D y E [22] siendo estos
también muy infrecuentes.
Previo a la cirugia, serd necesario emplear: Hidrocortisona (hemisuccinato) 100
mg en la induccién anestésica, 200 mg de hidrocortisona en solucion salina fisio-
l6gica (0,9%) a durar toda la cirugia, al finalizar la intervencion se indicara 50
mg EV o IM cada 8 horas las primeras 24 horas, luego 50 mg cada 12 horas los
dos dias siguientes y después se pasara a la administracion oral de acetato de
cortisona 75 mg/dia (fraccionada en 3 dosis) que se iran disminuyendo hasta
lograr una dosis de 37.5 mg al dia (25 mg 8am y 12.5 mg 4pm), luego se va
disminuyendo por consulta externa de forma periddica y se continuara el trata-
miento con Cabergolina o Bromocriptina.

- Profilaxis Antibiética con:

-Cefuroxima (750mg) 1 Bbo IV cada 8 horas por 5 dias.

- Si luego de 6 meses posteriores a la cirugia existe recidiva o restos del tumor
ylo el paciente mantiene manifestaciones clinicas de la enfermedad se deberan
repetir los procederes diagndsticos antes sefialados para conocer si existe reci-
diva o no de la enfermedad.

- De confirmarse recidiva de la enfermedad se valorara la necesidad o no de
nueva cirugia hipofisaria o se tratara al paciente con tratamiento radiante (cobal-

toterapia convencional o con técnicas modernas que utilizan un acelerador li-
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neal de particulas rayos alfa o protones) y se realizara suprarrenalectomia bilate-
ral en dos tiempos
- Adenoma Hipofisario no funcionante
Aproximadamente el 25% de los adenomas son clasificados como no funcionan-
tes porque no causan ningun sindrome clinico especifico. En estudios in vitro se
han comprobado que son secretores de FSH o LH, es decir Gonadotrépicos. Los
sintomas que produce son por efecto de masa o por hipopituitarismo. La cirugia
transesfenoidal es el tratamiento de eleccion. Para los que resuelven parcial-
mente con la cirugia se deben tratar con radioterapia.
Sospecha Clinica:
Por lo general estos pacientes no muestran muchos sintomas, solo la cefalea
gue se puede manifestar con cualquier intensidad y con cualquier localizacion y
este es el sintoma mas frecuente y a veces el Unico.
En ocasiones los pacientes pueden presentar galactorrea, trastornos menstrua-
les en el caso de la mujer (amenorrea u oligoamenorrea) e infertilidad.
Los trastornos visuales del tipo de la reduccion concéntrica de los campos visua-
les, cuadrantanopsia o hemianopsia solo se presentan cuando se trata de un
macroadenoma.
Complementarios:

- Dosificacionde T3, Tay TSH.

- Dosificacion de Cortisol plasmatico.

- Dosificacionde GH y PTG con GH.
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Diagnostico:

Dosificacion de Prolactina, que puede resultar ligeramente elevada

(valores entre 20 y 100 ng/ml 0 650 — 3200 mu/l).

Dosificacionde FSHy LH.

Estudio Imagenolégico con Tomografia Computarizada o Resonan-

cia Magnética Nuclear de Craneo que determinara la presencia o

no del tumor Hipofisario.

Radiografia Simple de Craneo y/o Selectiva de Silla Turca que

permite ver los signos directos o indirectos de tumor hipofisario.

Estudios de Campimetria y Pericampimetria para conocer si existe

afectacion por el tumor del quiasma o cintillas 6pticas produciendo

una cuadrantanopsia, hemianopsia, etc.

El diagnostico se realizara por el hallazgo Imagenolégico de tumor hipofisario,

con hormonas normales y ausencia de sintomas de hiperfuncion hormonal con

excepcion a veces de galactorrea, trastornos menstruales en el caso de la mujer

(amenorrea u oligoamenorrea) e infertilidad.

Los estudios imagendlogicos de Tomografia Computarizada o Resonancia Mag-

nética Nuclear de Craneo pueden mostrar los siguientes hallazgos:

- Microadenoma Hipofisario

- Macroadenoma Hipofisario
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Conductaterapéutica:

Los pacientes con microadenomas y asintomaticos se seguiran en consulta am-
bulatoria cada 6 meses.

Anualmente se realizara Pericampimetria y cada dos afios un estudio Imageno-
l6gico (TAC o RMN).

Solo se indicard bromocriptina si el paciente aqueja galactorrea y/o infertilidad
con o sin niveles elevados de prolactina.

El proceder quirdrgico solo se indicara en los macroadenomas.

Se realizara Abordaje Endonasal Endoscopico Estandar o Extendido en los si-
guientes casos:

= macroadenoma con crecimiento esfenoidal

* macroadenoma con crecimiento supraselar grados Ay B[22]

* macroadenomas grado C [22] en los cuales si en la cirugia existen dudas
sobre la presencia o no de restos de lesidn no se realizara aracnoidopexia (gra-
sa) con vistas a reintervencion después de seis meses.

- Se realizara cirugia transcraneal a través de un Key Hole en los siguientes
casos:

* macroadenoma con crecimiento supraselar grado D y E [22].

Previo a la cirugia, ser4 necesario emplear: Hidrocortisona (hemisuccinato) 100
mg en la induccion anestésica, 200 mg de hidrocortisona en solucion salina fisio-
l6gica (0,9%) a durar toda la cirugia, al finalizar la intervencién se indicara 50
mg EV o IM cada 8 horas las primeras 24 horas, luego 50 mg cada 12 horas los

dos dias siguientes y después se pasara a la administracion oral de acetato de
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cortisona 75 mg/dia (fraccionada en 3 dosis) que se iran disminuyendo hasta
lograr una dosis de 37.5 mg al dia (25 mg 8am y 12.5 mg 4pm), luego se va
disminuyendo por consulta externa de forma periddica y se continuara el trata-
miento con Cabergolina o Bromocriptina. Profilaxis Antibidtica con:

-Trifamox (750mg) 1 Bbo IV cada 8 horas por 5 dias.

- Si luego de 6 meses posteriores a la cirugia existe recidiva del tumor y/o el pa-
ciente mantiene manifestaciones clinicas de la enfermedad se deberan repetir
los estudios imagenélogicos antes sefialados para conocer si existe recidiva o
no de la enfermedad.

- De confirmarse recidiva de la enfermedad se valorara la necesidad o no de
nueva cirugia hipofisaria o se tratara al paciente con tratamiento radiante (cobal-
toterapia convencional o con técnicas modernas que utilizan un acelerador lineal

de particulas rayos alfa o protones o radiocirugia estereotaxica).

Adenomas Hipofisarios secretores de TSH.

Representan menos del 1% de los tumores funcionantes de la Hipdfisis. El 70%
son macroadenomas. Los sintomas que producen son por efecto de masa y por
Hipertiroidismo. Las hormonas tiroideas T3 y T4 estan elevadas y la TSH puede
estar normal o elevada. El primer método de tratamiento debe ser la cirugia ya
sea transesfenoidal o transcraneal. Cuando la cirugia no es exitosa la radiotera-
pia esta indicada. La Somatostatina puede ser usada en aquellos pacientes que

no resuelven con la cirugia o radioterapia.
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Conducta Terapédutica:
- Serealizara abordaje transesfenoidal Endoscopico en los siguientes casos:

»= microadenoma hipofisario,

* macroadenoma intraselar

* macroadenoma con crecimiento supraselar grados Ay B[22]

» macroadenomas grado C [22] en los cuales si en la cirugia existen dudas
sobre la presencia o no de restos de lesion no se realizara aracnoidopexia
(grasa) con vistas a reintervencion después de seis meses .

- Se realizara cirugia transcraneal a través de un Key Hole en los siguientes ca-
Sos:

= macroadenoma con crecimiento supraselar grado D y E [22].

Previo a la cirugia, ser4 necesario emplear: Hidrocortisona (hemisuccinato) 100
mg en la induccidn anestésica, 200 mg de hidrocortisona en solucién salina fisio-
l6gica (0,9%) a durar toda la cirugia, al finalizar la intervencién se indicara 50
mg EV o IM cada 8 horas las primeras 24 horas, luego 50 mg cada 12 horas los
dos dias siguientes y después se pasard a la administracion oral de acetato de
cortisona 75 mg/dia (fraccionada en 3 dosis) que se iran disminuyendo hasta
lograr una dosis de 37.5 mg al dia (25 mg 8am y 12.5 mg 4pm), luego se va
disminuyendo por consulta externa de forma peridédica y se continuara el trata-
miento con Cabergolina o Bromocriptina.
- Profilaxis Antibidtica con:

-Trifamox (750mg) 1 Bbo IV cada 8 horas por 5 dias.
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-Si luego de 6 meses posteriores a la cirugia existe recidiva del tumor y/o el pa-
ciente mantiene manifestaciones clinicas de la enfermedad se deberan repetir
los procederes diagndsticos antes sefialados para conocer si existe recidiva 0 no
de la enfermedad.

-De confirmarse recidiva de la enfermedad se valorara la necesidad o no de
nueva cirugia hipofisaria o se tratard al paciente con tratamiento radiante (cobal-
toterapia convencional o con técnicas modernas que utilizan un acelerador li-

neal de particulas rayos alfa o protones).

EVALUACION Y CONTROL:

Indicadores de estructura:
e Disponibilidad de estudios: Perimetria computadorizada, Potencia-

les evocados visuales, Estudios Hormonales y Estudios Imageno-
l6gicos (TAC y RMN).

e Disponibilidad de Instrumental quirdrgico para cirugia microscopi-
ca y endoscopica asi como adiestramiento en cirugia endoscopi-
ca.

e Disponibilidad de quiréfano.

Indicadores de proceso:
e Posibilidades de poder realizar todos los estudios imagenoldgicos,

neurooftalmologicos y endocrinolégicos en corto plazo (1 mes).
e Posibilidad de poder realizar la intervencién quirdrgica dentro del

mes de realizado el diagnostico.
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Indicadores de resultados.
Evaluacion de los pacientes.

e Todos los pacientes operados de un Adenoma Hipofisario se evalua-

ran de la siguiente forma y por los siguientes criterios:

Criterio principal:

-TAC de craneo a las 24 horas de operado donde se evaluara la presencia 0 no
de complicaciones neuroquirdrgicas inmediatas y tener una estima del grado de
resecciéon tumoral. La RMN de craneo a los 3 meses de operado la indicara el
ciruyjano en la consulta de seguimiento y sera informada por un especialista en
imagenologia.

- Estudio de todos los ejes hormonales y pruebas dinamicas en dependencia del
tipo de adenoma en cuestion (GH o PTG con GH para los somatotrépicos, Pro-
lactina para los prolactinicos y cortisol plasmatico para los adrenocorticotropi-
COs).

Esta evaluacion endocrinoldgica la indicara el cirujano en la consulta de segui-
miento del segundo mes de operado con vistas a ser realizada durante el tercer
mes y sera evaluada por el Endocrindlogo (médico evaluador) en la consulta del
tercer mes.

- Evolucion del campo visual comprobado por perimetria cinética.

Esta evaluacion neurooftalmoldgica la indicara el cirujano en la consulta de se-
guimiento el segundo mes de operado con vistas a ser realizada durante el ter-

cer mesy sera evaluada por el neurooftalmélogo en la consulta del tercer mes.
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Seguimiento de los pacientes:

Todos los pacientes incluidos en este protocolo y por tanto operados se seguiran

con consultas mensuales hasta los tres meses de operados después al sexto

mes y al afio.

Deontologia Médica: Consentimiento informado:

El médico sera el principal responsable de entrevistarse con cada uno de los
pacientes que reunan los criterios de inclusién, a los cuales les explicara las
conclusiones del examen médico y los objetivos del tratamiento, asi como los
aspectos generales de cada procedimiento y sus posibles complicaciones de
forma clara y comprensible, después de lo cual se solicitara su consentimiento
para recibir cualquier tipo de tratamiento quirdrgico

En caso del paciente estar de acuerdo, deberd llenar y firmar un modelo con-

feccionado con este fin (Anexo 2) y solo después de esto recibira el tratamiento.

El personal médico que interviene en este protocolo es responsable de enfren-
tar y controlar todos los posibles eventos adversos que puedan aparecery to-

mara las medidas necesarias para cada caso.
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Indicadores

O adorle 0e a allda
% de equipo asistencial
Recursos Neurocirujano, instru-
humanos Enentista, énfermera) > 95%
con entrenamientos
% de reactlvos,y medi- S 95%
camentos segun el PA
Recursos % de estudios neuro-
. . > 95%
materiales oftalmolégicos
% de instrumental
equipos s/PA ’ >
Recursos % de planillas para la
o . 100%
organizativos | recogida de datos
% de base de datos 100%
dicadores de Proceso anaa
% de pacientes con estudio, diagnosti-
coy preparacion prequirtrgica en 30 > 95%
dias o menos
% de pacientes para ser operados
dentro del mes de realizado el diagnés- | > 95%
tico
Estadia hos- | Estadia pre operatoria 1
pitalaria (en dias)
Estadia post operatoria 6
(en dias)
dicadores de Re a0o anaa
% de pacientes con estudios imageno-
l6gicos pos operatorios con ausencia > 90%
de lesion
% de pacientes con estudios hormona-
: > 90%
les post operatorios controlados
% pacientes cop gstudlos_ S 90%
neuro-oftalmolégicos mejorados
% tasa de mortalidad <0,5%
Complicaciones Mayores <2%
Menores <7%
% de pacientes con grado de satisfac- S 95%

cion alto (satisfecho)
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Anexo I: Clasificacion de los Adenomas Hipofisarios.

» Clasificacion tintorial:
€ Adenomas Cromofobos: -No Productores

€ Adenomas Cromofilos:

-Acidofilos: GHy PRL -
Basofilos:ACTH,TSH,FSH y LH

» Clasificacion Funcional:
€ Adenomas con Hiperpituitarismo
-Somatotropicos: GH
-Tirotropicos: TSH
-Prolactinicos: PRL
-Adrenocorticotropicos: ACTH
-Gonadotropicos: FSH LH
-Plurihormonales:GHPRL,ACTH- PRL,TSH-PRL
€ Adenomas sin Hiperpituitarismo -Respetan la funcion glandular

» Clasificacién Morfoldgica:

L 4
¢
*
\ 4
*

Adenomas intrahipofisiarios (Microadenomas)(-10mm)
Adenomas intraselares (Macroadenomas)(+10mm)
Adenomas con aracnoidoceles

Adenomas con expancion periselar

Adenomas invasores

» Clasificacion del crecimiento supraselar

¢

* o6 o o

Tipo A: Expansion supraselar hacia la cisterna quiasmatica sin al-
canzar el piso del lll ventriculo

Tipo B: La expansion alcanza el piso del lll ventriculo invirtiendo la
cUpula de su receso anterior

Tipo C: La expansion ocupa completamente la parte anterior del lii
ventriculo cerca del agujero de Monro

Tipo D: Expansion extraselar a fosa craneal anterior, media o pos-
terior

Tipo E: Expansion lateral hacia el seno cavernoso
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Clasificacion Inmunohistoquimica

Adenomas de células prolactinicas (escasay densamente granulados)
Adenomas de células somatotrdpicas (escasa y densamente granulados)
Adenomas de células corticotrdpicas (escasa y densamente granulados)
Adenomas mixtos de células prolactinicas y somatotropicas

Adenomas de células mamosomatotrépicas

Adenomas de células tronco aciddfilas

Adenomas de células tirotropicas

Adenomas de células gonadotropicas

Adenomas plurihormonales

Adenomas de células nulas (oncocitomas)

Clasificacion segun el comportamiento local (OMS 2004)
e Adenoma Hipofisario Tipico (comportamiento localmente menos
agresivo, escaso pleomorfismo nuclear y cambios de necrosis).
e Adenoma Hipofisario Atipico (comportamiento local muy agresivo,
mayor nimero de mitosis, pleomorfismo nuclear y necrosis, Ki 67 ma-
yor del 3%, excesidad reactividad de P53)
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ANEXO 2: MODELO DE CONSENTIMIENTO POR ESCRITO DEL PACIENTE.

Protocolo de atencion a pacientes con Enfermedades Hipofisarias

(Nombre y apellidos del paciente adulto)
He comprendido la informacién que se me ha brindado sobre mi enfermedad.

He podido hacer todas las preguntas que me preocupaban sobre la misma.

He recibido respuestas satisfactorias a mis preguntas.

He recibido suficiente informacion sobre el Tratamiento y los riesgos del mismo.
Comprendo que puedo no recibir tratamiento si:

1. No lo deseo.

2. Sinyo tener que dar explicaciones.

3. Sin que esto repercuta en mis cuidados médicos.

He tenido contacto con el Dr. —---=mmmmmmmmmmmmmm oo
(Nombre y Apellidos del médico)

el cual me ha explicado todos los aspectos relacionados con mi enfermedad y
los riesgos del tratamiento.

Por todo lo planteado anteriormente doy libremente mi conformidad para recibir

tratamiento quirdrgico y para que quede constancia firmo este Modelo.

Firma del Paciente Adulto--------------- === == -m oo -

Firma del Representante del Comité--------------=- == === oo cmm -

FECHA- -~ em e o emm e
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Tabla # 3. Resumen de la valoracion endocrinoldgica.

e Aumentado en hipercortisolismo (sindrome de Cushing)

e Disminuido en hipoadrenalismo (primario o secundario)

Hipotiroidismo

e T4 bajay TSH alta. Hipotiroidismo primario (produce por hiperplasia hipofisi

e T4 bajay TSH baja. Hipotiroidismo secundario (hipopituitarismo secundario
un adenoma?)

Hipertiroidismo:

e T4 altay TSH baja. Hipertiroidismo primario.

e T4 altay TSH alta. Adenoma secretor de TSH

e Muy elevada en el Prolactinoma

e Ligeramente elevada por efecto del tallo hipofisario

e Elevadas enla Acromegalia

e Disminuidas en el hipopituitarismo

Tabla# 4. Resumen de la cascadaterapéutica.

No Secretores

Radiocirugia Radiocirugia Cirugia Endona- Radiocirugia

sal Endoscopica

Bloqueadores de
los receptores de
GH (pegvisomant)
Agonistas dopami-
nérgicos

Suprarrenalectomia
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ALGORITMOS

Pacientes remitidos de:

Otras consultas del hospital

Otros hospitales del pais

El extranjero

Pacientes hospitalizados por otras causas
Con sospecha de Tumor Hipofisario.

Tomografia Computarizada

) = Sospechaclinica de:
Resonancia Magnética Nuclear

. Acromegalia.

« Enfermedad de Cushin
(Hg_ue 1i[indiq_uen el diagnostico de un Adenoma g + Prolactinoma ’
ipofisario.

. Déficit visual campimétrico progresivo

Estudios Neurooftalmoldgicos

| !

Hospitalizacion: Historia Clinica; Datos de Identidad:;
Sospechaclinica de: Sexo; Color de la piel; APF; APP
. Prolactinoma
. Adenoma no funcionante ’ *
. | MACROADENOMA HIPOFISARIO Cirugia:

-Endonasal Endoscépica Es-
tdndar o Extendido

MICROADENOMA HIPOFISARIO. Seguimiento Ambulatorio
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Acromegalia

!

Enfermedadde Cushing

!

Manifestaciones clinicas craneo faciales
Manifestaciones clinicas de crecimiento acral
Engrosamiento de partes blandas
Visceromegalia

Engrosamiento de la voz (cavernosa)
» P.T.G. con GH.
» GH basal

» Determinacion de IGF-I

» TAC deregion selar

» RMN de craneo

> Estudios Neumnf‘rllmnl(’micos

> Cirugia:
-Abordaje Endonasal Endos-

> Tratamiento médico
» Radioterapia

Hipertension arterial; obesidad con distribu-
cion centripeta de la grasa; fascie de luna lle-
na; hirsutismo; rubicundez; estrias vinosas en
abdomen, brazos y piernas, hiperglucemia o
diabetes mellitus sintomética; giba; dolores
articulares; asteniay debilidad muscular.

!

copico Estandar o Extendido /

VVVVVVVYVYYVYVYVYY

Cortisol plasmatico

Ritmo circadiano del Cortisol
Pruebas de inhibicion con dexametasona
Prueba de Metopirona

Cortisol urinario

ACTH en Plasma

Cortisol en saliva

17 OHCS Y 17CS) enorinade24h
DHEA EN ORINA DE 24 HORAS
Prueba de estimulacion con CRH
US Suprarrenales
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Prolactinoma

Galactorrea.

Amenorrea u oligoamenorrea.

Infertilidad

Cefaleas.

Disminucién de la libido con disfuncién sexual
femenina en la mujer e impotencia en el hom-
bre.

Trastornos visuales (reduccidon concéntrica de
los campos visuales, cuadrantanopsia, hemi-

anopsia) cuando se trata de un macroprolacti-
noma.

Macroadenoma
Cirugia:
- Transesfenoidal
- Transcraneal
Cobaltoterapia

Microadenoma
Observacioén

AdenomaHipofisario
No Funcionante

Prolactina

< 100 ng / ml

/

> 100 ng / ml

\

Macroprolactinoma
Tratamiento médico

Cirugia:

Cobaltoterapia

Microprolactinoma

Agonistas Dopaminérgicos

-Abordaje Endonasal Endoscépico
Estandar o Extendido
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