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Introduccion

La region selar esta formada por un grupo de estructuras entre las que se encuentran
la silla turca, la glandula hipéfisis, el seno esfenoidal, el tercer ventriculo, la duramadre,
el seno cavernoso y las estructuras que lo atraviesan; el quiasma, los nervios Opticos y
las estructuras vasculares del area. Las lesiones que afectan la regién se originan en
las estructuras que la constituyen o son lesiones metastasicas. Entre estas podemos
citar los adenomas de la hipofisis (los mas frecuentes), gliomas, mucoceles,
craneofaringiomas, meningiomas, aneurismas y aracnoidoceles.

En este protocolo incluiremos solamente los adenomas, los craneofaringiomas y los

aracnoidoceles.
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Objetivos

- Unificar criterios mediante una metodologia establecida en el departamento de
Neuroftalmologia, para lograr en el menor tiempo posible, a través del examen
clinico y de los complementarios necesarios, el diagndstico de certeza de estas
lesiones, y la

- Establecer la conducta indicada para prevenir una posible ceguera, por la

estrecha relacién anatdbmica que presentan con la via visual.

Desarrollo

Los adenomas de la hipo6fisis son tumores benignos derivados de las células
parengquimatosas de la adenohipdfisis, (constituyen entre 10% a 15% de todos los
tumores intracraneales. Se considera la tumoracion intracraneal que con mayor
frecuencia afecta el sistema visual.

Investigaciones imagenolégicas han comprobado que las alteraciones visuales
aparecen cuando el quiasma Optico es desplazado ocho milimetros por encima de las
clinoides posteriores y a mas de 13 milimetros de la superficie de ambas carétidas
internas.

El craneofaringioma es un tumor quistico, embrionario, epitelial benigno, que se cree
surge de los restos de la bolsa de Rathke y crece en la region supraselar y puede
invadir la silla turca comprimiendo en su crecimiento el quiasma, nervios épticos y la
hipofisis. Es un tumor expansivo, mas frecuente en nifios (6-8% de las neoplasias en
edad pediatricas). Su incidencia vuelve a aumentar entre los 50-60 afios predominando

en el sexo masculino.



El aracnoidocele intraselar o Sindrome de la silla turca vacia primaria es la
invaginacion de la aracnoides dentro de la silla turca a través del diafragma selar, con
entrada de liquido cefalorraquideo, por lo que simula un tumor que comprime la
hipofisis. En 20% de estos casos se detecta la presencia de un microadenoma

hipofisario.

Criterios diagnésticos

Los sintomas se relacionan con el origen de la lesion y con el dafio de masa que
ocasionan en su crecimiento. La cefalea es uno de los sintomas mas frecuentes,
autores plantean que los sintomas endocrinos son mas comunes en los adenomas
hipofisarios (galactorrea, trastornos menstruales, pérdida de la libido). Se reportan otros
menos frecuentes como la produccién de la hormona del crecimiento produciendo
gigantismo en los jovenes y acromegalia en el adulto. Cuando se afecta la parte
posterior de la hipdfisis los sintomas seran los de la diabetes insipida (mucha sed y se
orina mucho). Los aracnoidoceles de tipo primario cuando producen gran compresion
de la glandula presentan los siguientes sintomas: disfuncion eréctil (impotencia),
menstruacion ausente o irregular, deseo sexual bajo (baja libido) y sintomas
ocasionales debido a los niveles altos de prolactina.

Los aracnoidoceles secundarios, pueden tener sintomas causados por la pérdida
completa o parcial de la funcion de la hipéfisis (hipopituitarismo).

Los sintomas visuales de estas lesiones se pueden producir por compresion directa de
la via visual dando palidez de papila o signos de atrofia éptica, disminucion o pérdida de
la vision y defectos en el campo visual, por compresién de los pares craneales lll, IV y
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VI produciendo alteraciones de la motilidad extrinseca ocular, o indirectamente por los
efectos de la hipertension endocraneana en cuyo caso los signos seran papiledema,
atrofia dptica secundaria y paresia o paralisis del VI par craneal.

En algunos aracnoidoceles las alteraciones visuales se reflejan en el campo visual,
observandose en la perimetria una reduccion concéntrica que puede ser progresiva.
Esta alteracion del campo visual se ha atribuido a la traccion ejercida sobre el quiasma
hacia la silla turca con interrupcion del flujo axonal y cambios isquémicos, otros las
relacionan con la hipertension endocraneana. Esta situacion mantenida puede

comprometer la funcion visual hasta su pérdida total ocasionando ceguera.

Diagndstico

+ Habitualmente los tumores pituitarios se sospechan en base a los cambios
endocrinos o las manifestaciones visuales especificamente en el campo visual,
cuyo patron clasico es la hemianopsia bitemporal, pero en la practica hemos
visto que pueden dar cualquier tipo de defecto e incluso estar normal.

+ E| diagnéstico se confirma mediante estudios imagenolégicos. Una tomografia
computadorizada puede revelar un tumor de hipdfisis y la presencia de
hemorragia intratumoral. La Resonancia magnética define mejor la relacion del
tumor con los nervios 6pticos, quiasma y demas estructuras vecinas.

+ Es necesario realizar un perfil hormonal para determinar el estado funcional de la
glandula.

+ La clinica con la que se manifiestan los craneofaringiomas depende de su

localizacién, tamafio, potencial de crecimiento y la edad. Por su caracter
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expansivo e invasivo, estos tumores pueden afectar el sistema hipotalamo-
hipofisario, las vias Opticas, el sistema ventricular, el parénquima, y los vasos
cerebrales. La diabetes insipida aparece en 10 al 20% de los pacientes, a
diferencia de los adenomas hipofisarios en los que su presencia es rara.
Ocasionalmente, puede presentarse hiponatremia.
Diagndstico diferencial
Los adenomas hay que diferenciarlos de los meningiomas del esfenoides, carcinomas
de la hipdfisis, los tumores metastasicos y los aneurismas de la carétida interna. El
craneofaringioma puede confundirse tanto clinica como radiolégicamente con los

adenomas. La clinica y los complementarios ayudan a diferenciarlos.

Clasificacién de los adenomas

Clasificacion | Tipos Subtipos Produccién
Adenomas
- No productores
cromofobos
Tintorial Acidofilos GH, PRL
Adenomas ACTH. TSH
- Basofilos
cromofilos FSH. LLH
Somatotrépicos GH
Tirotropicos TSH
Funcional
Prolactinicos PRL
Adenomas con
Adenocorticotrépicos ACTH




hiperpituitarismo

Gonadotrépicos FSH, LH
GHPRL

Plurihormonales ACTH-PRL
TSH-PRL

Adenomas sin

hiperpituitarismo

Respetan la funcion glandular

Intrahipofisario (microadenoma <10 mm)

Intraselares (macroadenomas >10 mm)

Adenomas Con aracnoidoceles
Morfologica : :
Con expansion periselar
Invasivos
Expansion supraselar sin llegar al piso del lil
Tipo A
ventriculo.
Tipo B Expansion que alcanza el piso del lll ventriculo
Segun
Expansion que ocupa la parte anterior del I
crecimiento Tipo C
ventriculo cerca del agujero de Monro
supraselar
Expansion extraselar a fosa craneal anterior,
Tipo D
media o posterior.
Tipo E Expansion lateral al seno cavernoso.




Clasificacion de los aracnoidoceles
El aracnoidocele o sindrome de silla turca vacia (STV), se clasifica en primario y
secundario.

+ En el primario se produce la invaginacion de la aracnoides a través del septum
dentro de la silla turca acompafiada de liquido cefalorraquideo, generalmente
con funcién hipofisaria normal.

+ EIl sindrome secundario ocurre cuando la hipofisis ha sido dafada por la cirugia,
un tumor o la radioterapia.

Clasificacion de los craneofaringiomas

De acuerdo con la clasificaciéon de la Organizacion Mundial de la Salud, pueden ser de
dos tipos histologicos: adamantinomatosos (CFA) y papilares (CFP), benignos y
corresponden al grado |.

+ Aungue no se reconoce la contraparte maligna, se han informado casos aislados
de malignizacion y de diseminacion.

La mayoria de estos pacientes son remitidos a la consulta por referir déficit visual

mono o binocular de instalacion lenta o por chocar con los objetos y paredes cuando

se desplazan. En el estudio del campo visual se describe un patrén clasico de
hemianopsia bitemporal relacionado con la compresion en el quiasma de las fibras
nasales y centrales en su decusacion, en la practica vemos cualquier tipo de defecto

(incluso escotoma central) y campo visual normal, en dependencia de la localizacion

y tamafio de la lesion en relacién con la via éptica.



Actualmente los equipos mas utilizados son los que realizan la perimetria estatica,
en los 30 grados centrales. Estos equipos muestran los resultados en forma de
gréficas, curvas e indices numéricos.
El estudio de la funcidbn cromatica se explora con las laminas isocromaticas de
Ishihara, se considera normal el error hasta tres laminas de 21 que se exponen al
paciente. En sujetos con edades de cuarenta afios y mas se debe realizar la
exploracion con la correccion para la vision de cerca.
La exploracion objetiva incluye el examen de la pupila (exploracion de respuesta pupilar
a la luz), los medios transparentes del ojo, el fondo de ojo (por oftalmoscopia directa e
indirecta y la biomicroscopia del polo posterior con lampara de hendidura) es de mayor
importancia, permite determinar los detalles del fondo y orienta en el diagnéstico
diferencial. La exploracién de la motilidad extrinseca ocular, los test electrofisiolégicos
y los estudios imagenoldgicos (TAC o RMN de craneo).
En el fondo de ojo la imagen de la papila puede ser normal, presentar una coloracién
palida con caracteristicas de una atrofia Optica primaria (por compresion), presentar un
papiledema o una palidez grisdcea de bordes mal definidos caracteristicos de la atrofia
Optica secundaria al papiledema.
Los test electrofisiolégicos: son pruebas objetivas que estudian el estado funcional de
los tejidos a través del potencial eléctrico de sus células vivas, obtenido como respuesta
a un estimulo en este caso visual. Los tests mas utilizados en neuro-oftalmologia son
los potenciales evocados visuales (PEV)y el electroretinograma (ERG).
Cuando utilizamos la estimulacion a patrén en tablero de damas, (ERG a patron ERG-

P) traduce el estado funcional de las células ganglionares de la retina.



La respuesta obtenida de los PEV estar4 dada por prolongacion de la latencia cuando

hay retardo en la conduccion y disminucién de la amplitud si hay dafio axonal.

Recomendaciones terapéuticas
En los adenomas, cuando son micro (£10mm), estudio hormonal y seguimiento por
endocrinologia. Los adenomas = de 10mm, ademas de estudio hormonal requieren
interconsulta con Neuroftalmologia y Neurocirugia. En dependencia de su crecimiento,
localizacién y extension llevara tratamiento quirdrgico endoscépico o combinado con
otras modalidades terapéuticas.
En los craneofaringiomas
e EIl tratamiento es quirtrgico, se han descrito diferentes abordajes; cuando son
muy grandes la via transepto-esfenoidal o endonasal por endoscopia puede ser
insuficiente y requerir un segundo abordaje transcraneal. La reseccién quirlrgica
debe ser completa para evitar recidivas. Se recomienda radioterapia post-
operatoria.
En los aracnoidoceles o sindrome de silla turca vacia

+ Para el sindrome primario de la silla turca vacia: No hay tratamiento
especifico si la funcidon de la hipofisis es normal.

+ Se pueden prescribir medicamentos, como Bromocriptina, que baja los
niveles de prolactina, si éstos estan altos e interfieren con la funcién de los
ovarios o los testiculos.

+ Para el sindrome secundario de la silla turca vacia: El tratamiento implica

el reemplazo de las hormonas que estan faltando (terapia sustitutiva)
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+ Cuando hay afectacién progresiva del campo visual esta indicado el
tratamiento quirdrgico mediante el “empaquetamiento o remodelacion” de
la silla con musculo u otros tejidos con la finalidad de levantar la hernia de

la aracnoides (aracnoidopexia).

Complicaciones potenciales

Atrofia Optica

Meningitis

Fistula de LCR

Ceguera

Seguimiento

El seguimiento se realiza conjuntamente por neuro-oftalmologia, endocrinologia y
neurocirugia. El neuro-oftalm6logo debe evolucionar los tests de funcion visual
principalmente la perimetria, vision cromatica y agudeza visual.

Una vez de alta el seguimiento por consulta externa sera semanal, las dos primeras
semanas, después mensual hasta completar un afio. A partir del afio ser4 anual por

cinco afios o mas segun el caso.

Indicadores
Indicadores de Estructura Estandar
% de equipo asistencial (Oftalmélogos verticalizados en
Recursos
la Neuroftalmologia, o Diplomado en Neuroftalmologia, 100 %
humanos
Lic. en Optometria, personal de enfermeria)
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% de aseguramiento instrumental y equipos médicos

100 %
segun PA
% de disponibilidad de los medicamentos expuestos en
Recursos 95 %
el PA
materiales
% de estudios del laboratorio clinico segun se detallan
95 %
en PA
% de los estudios imagenoldgicos expuestos en el PA 95%
% de los recursos para la aplicacion de investigaciones 95 %
% de disponibilidad del disefio organizativo para aplicar
100 %
el PA
Recursos % de pacientes con planillas para la de recogida de
o 100 %
organizativos | datos (PRD) del PA y % incluidas en la Base de Datos
% de cumplimiento de actividades docentes e
investigativas 100%
propuestas derivadas de aplicacion del PA
Indicadores de Procesos Estandar
% de pacientes evaluados en consulta de Neuroftalmologia por lesiones
de la region selar. 100%
% de pacientes con afectacion de la vision central <50%
% de pacientes con craneofaringiomas 10%
% de pacientes remitidos a neurocirugia para tratamiento quirdrgico. >70%
% de pacientes con adenomas >50%
% de pacientes con afectacion del fondo de ojo >50%
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% de pacientes con alteracion del campo visual >50%
% de pacientes con STV <50%
Indicadores de Resultados Estandar
% de pacientes con complicaciones posoperatorias 10%
% de pacientes que mejoraron con tratamiento médico 30%
% de pacientes que mejoraron el campo visual >50%
% de pacientes que mejoraron uno 0 mas sintomas >70%
% de pacientes que mejoraron con tratamiento quirdrgico >50%
% de pacientes que no mejoraron <30%
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