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RESUMEN

Introduccion: Los adenomas son los tumores hipofisarios méas frecuentes siendo una
entidad rara cuando se trata de adenomas ectdpicos, es decir, sin conexién con la
glandula pituitaria; pudiendo derivar de las células residuales del tracto de migracion
embriologico desde la bolsa de Rathke. Objetivo: Presentar el caso de una mujer de 28
afos, en la que, en una tomografia computada de craneo solicitado en el contexto de un
sindrome cefalalgico, se constata lesién de aspecto tumoral que involucra nervio 6ptico y
guiasma izquierdo. Método: se realizd una revision de la literatura sobre adenomas
hipofisiarios ectdpicos, consultando articulos en idioma espafiol e inglés, contenidos en la
Biblioteca Virtual de Salud de Pubmed. Resultados: La lesion fue abordada y extraida
mediante técnica microquirdrgica de Yarssagil, comprobandose finalmente mediante
resultado por biopsia que correspondia a un adenoma ectépico hipofisario. Discusion:
Clinicamente pueden ser variables dependiendo de la produccion hormonal y del efecto
de masa sobre las estructuras vecinas. Estas lesiones suponen un reto diagnostico
debido a su baja frecuencia, clinica variable de presentacion y que no presentan
caracteristicas especificas en las pruebas de imagen. Generalmente el diagnéstico se
realiza de manera retrospectiva tras la reseccion quirtrgica. Conclusiones: Los
adenomas ectépicos hipofisarios son una entidad infrecuente, siendo mas rara aun en

relacion al nervio Optico y quiasma izquierdo.
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ABSTRACT

Introduction: Adenomas are the most frequent pituitary tumors, being a rare entity when it
comes to ectopic adenomas, that is, without connection with the pituitary gland; being able
to derive from the residual cells of the embryological migration tract from the Rathke bag.
Ain: To present the case of a 28-year-old woman, in whom, in a computed tomography of
the skull requested in the context of a headache syndrome, a tumor-like lesion was found
involving the optic nerve and left chiasm. Method: a review of the literature on ectopic
pituitary adenomas was carried out, consulting articles in Spanish and English, contained
in the Pubmed Virtual Health Library. Results: The lesion was approached and extracted
using the Yarssagil microsurgical technique, finally verifying by means of a biopsy that it
corresponded to an ectopic pituitary adenoma. Discussion: Clinically they can be variable
depending on hormonal production and the mass effect on neighboring structures. These
lesions pose a diagnostic challenge due to their low frequency, variable clinical



presentation and the fact that they do not present specific characteristics in imaging tests.
The diagnosis is usually made retrospectively after surgical resection. Conclusions:
Ectopic pituitary adenomas are a rare entity, being even rarer in relation to the optic nerve

and left chiasm.
Keywords: adenoma, ectopic; pituitary.
INTRODUCCION

El adenoma es el tumor hipofisario mas frecuente representando entre el 10% y 20% de
todos los tumores cerebrales?. Ocasionalmente estos tumores pueden estar fuera de la
silla turca*® ubicandose en la nariz, nasofaringe o seno esfenoidal™?, por infiltracién
contigua de estructuras, circulacion sanguinea o de LCR (liquido cefalorraquideo) y por
los nervios®. Estos casos usualmente representan la extensién de una lesién masiva e
invasiva intraselar (de hecho, la cavidad nasal puede estar comprometida en mas del 2%
de los adenomas hipofisarios)'™, o més rara vez, ocurren en sitios ectépicos, es decir sin

conexion con la glandula hipéfisis intraselar'™ (Coristoma).

Embriolégicamente’ la hipdfisis se origina totalmente del ectodermo, a partir de dos
porciones: 1. Una invaginacion diencefalica hacia caudal (el infundibulo). 2. Una
evaginacion ectodérmica del estomodeo (cavidad bucal primitiva) anterior a la membrana

bucofaringea (la bolsa de Rathke)’.

En la tercera semana de gestacion, la bolsa de Rathke se evagina de la cavidad bucal y
crece en sentido dorsal hacia el infundibulo, al final del segundo mes de gestacion pierde
su conexion con la cavidad bucal y se halla en intimo contacto con el infundibulo, luego
las células de la pared anterior de la bolsa de Rathke forman el I6bulo anterior de la
glandula o adenohipdfisis, una pequeia prolongacion de este lobulo, la pars tuberalis,
crece a lo largo del tallo del infundibulo rodeandolo y la parte posterior de la bolsa de
Rathke se convierte en la pars intermedia mientras el infundibulo da origen al tallo ya la

pars nerviosa o lébulo posterior de la hipéfisis (la neurohipéfisis)’.

La luz de la bolsa de Rathke se oblitera durante la formacion y la conexion con la
bucofaringe desaparece en una fase temprana del desarrollo debido al crecimiento del
esfenoides, pero algunas pocas células en la porcion inferior de la bolsa persisten a lo
largo del trayecto, en ocasiones dentro del esfenoides, conociéndose como hipofisis
faringea; siendo estas células las que pueden dar origen a la formacion de una

tumoracion hipofisaria “ectépica”’.



Los adenomas hipofisarios ectdpicos son, por tanto, neoplasias muy raras, cuyo origen
permanece como materia de debate, aunque lo mas aceptado es que estos tumores se
originan a lo largo del camino de migracion de la bolsa de Rathke o en células pituitarias

aberrantes dentro del tallo hipofisario o la pars tuberalis*®.
PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 28 afios de edad. Antecedentes de salud aparente. Historia obstétrica:
Embarazos: 3, Partos: 1 y Abortos: 2 (provocados). Diestra. Ama de casa. Refiere que el
3 de abril de 2021 en horario de la madrugada (5:00 am) presentd cefalea subita
holocraneal de intensidad 9/10 por escala analégica del dolor que cedié a 5/10 con la
administracion de Diclofenaco (100 mg) una tableta. Ese mismo dia en horario del medio
dia comienza nuevamente con cefalea de igual caracteristica a la anterior pero que en
esta ocasion se acomparia de vomitos escasos, no precedidos de nauseas, sin signos de
focalizacion neuroldgica. Al cabo de los 20 dias de evolucion de la cefalea que cedia poco
con la medicacion recetada, se decide su ingreso para mejor estudio y tratamiento donde
en imagenes de tomografia computarizada (TC) de craneo se constata lesién de aspecto
tumoral que involucra nervio Optico y quiasma izquierdo. Por lo anterior es remitida a
nuestro centro para definir conducta definitiva que luego de varios estudios se decide

tratamiento quirdrgico.
Estudios imagenoldgicos:

- TC de craneo simple (25/05/21): (Figura 1).

Figura 1. Se observa imagen
hiperdensa que involucra nervio
Optico y quiasma optico izquierdo, en
un corte axial de tomografia simple
de craneo.

- Resonancia magnética nuclear (RMN) de craneo simple (27/05/21) (Figura 2).



Figura 2. Se observa imagen hipointesa,
redondeada que involucra nervio Optico y
guiasma o6ptico izquierdo en corte axial de
RMN simple de craneo, en imagenes
preponderada de T1

RMN de Craneo contrastada (27/05/21): (Figura 3).

Figura 3. Se observa imagen hipointesa,
redondeada que involucra nervio Optico y
quiasma 6ptico izquierdo que no capta
contraste en corte axial de estudio de RMN

contrastada.

Valoracion por Oftalmologia (prequirargico):

Examen fisico oftalmol6gico: Anexos sin alteraciones. Segmento anterior sin alteraciones.

Medios refringentes transparentes. Fondo de ojo: normal ambos ojos. Papila con forma,

tamano, color y bordes normales. No papiledema. Resto sin alteraciones.

Estudio oftalmoldgico:

Perimetria: Escasos escotomas relativos sin patrén de lesion.

Tratamiento quirargico: El caso fue operado el 24/06/21, bajo anestesia general y con la

paciente en declbito supino, cabeza lateralizada 15° hacia el lado derecho contrario a la

lesion. Se fija el craneo con cabezal de Sugita a tres puntos. Se realiza asepsia y



antisepsia y se colocan pafios estériles de campo. Se realiza craneotomia frontoterional
izquierda y abordaje transilviano a la region optocarotidea izquierda. Se coloca espétula
de cerebro a nivel subfrontal para elevacion de la base del I6bulo frontal. Se expone
arteria carotida interna izquierda, bifurcacion de arteria carétida izquierda e inicio de la
arteria cerebral media izquierda y arteria comunicante anterior izquierda, nervio optico
izquierdo, nervio 6ptico derecho y quiasma o6ptico. Se constata aumento de volumen de
forma globulosa a nivel del nervio éptico izquierdo y quiasma 6ptico con afinamiento de la
pared superior del nervio éptico izquierdo. Se realiza apertura longitudinal y exploracion
de la tumoracion dentro del nervio 6ptico y parte izquierda del quiasma 6ptico, obteniendo
tumoracién blanda, friable que por su aspecto macroscopico recordaba adenoma
hipofisario. Se realiza exéresis tumoral microscépica y se deja pequefio fragmento de

gelfén dentro de la cavidad tumoral. Se realiza hemostasia absoluta cierre por planos.

Resultado de la biopsia (25/06/21): confirmé Adenoma hipofisario a predominio de células

claras. No elementos de malignidad (Figura 4).

Figura 4: Proliferacion neoplasica de habito epitelial, normotipica, de nucleos redondos,
discretamente hipercrémicos, algo irregulares en su contorno con citoplasma levemente

eosindfilo, abundante. Conclusién: adenoma hipofisario.
Valoracion por Oftalmologia (posquirtrgico 28/06/21):

Examen fisico oftalmoldgico: Anexos: edema palpebral izquierdo posquirdrgico. Resto
normal. Segmento anterior sin alteraciones. Medios refringentes transparentes. Fondo de
ojo: OD normal, Ol: papila con bordes difusos. No excavacién. Macula: se observan

algunos exudados duros pequefios cerca a la fovea. No hemorragias.
DISCUSION

Desde su descripcién original por Erdheim en 1909'* alrededor de 100 casos de
adenoma hipofisario ectépico han sido comunicados? del 62% se ha presentado en

mujeres con un promedio de edad de 50,3 afios? localizandose en la mayoria de ellos a



nivel del seno esfenoidal (60%)° o en la regién supraselar (33%)°. Otras localizaciones
mas esporadicas son el clivus, seno cavernoso, hueso petroso, hueso esfenoidal, tercer

ventriculo y hemisferio cerebral izquierdo3°°. Si

bien se tratan de tumores benignos,
pueden presentarse como neoplasias agresivas que incluso generan paralisis de nervios
craneales, siendo similares en inmunohistoquimica, morfologia y actividad hormonal a los
adenomas hipofisarios tipicos’. Es asi como un tercio de los adenomas hipofisarios
ectopicos comunicados en la literatura son endocrinoldégicamente inactivos, mientras que

1*2 siendo la secrecién de

los dos tercios restantes presentan una actividad hormona
ACTH cursando por consiguiente enfermedad de Cushing, pudiendo también asociarse

una acromegalia e hiperprolactinemia®®.

Los signos y sintomas de presentacion se relacionan con el efecto de masa, ocupacion
local (cefalea, obstruccion nasal) y / o de la produccion hormonal (Cushing, acromegalia,

hiperprolactinemia)®°°.

Tanto la tomografia computarizada como la resonancia
magnética nuclear pueden ser de utilidad en el estudio de estas lesiones, aunque supone
un reto puesto que, al ser una patologia tan poco frecuente, es dificil incluirla en el
diagnéstico diferencial de rutina®. Este tipo de lesiones se ven isointensas respecto a la
sustancia gris cerebral en las secuencias de T1 con captacién heterogénea tras la
administracion de contraste’. El diagnéstico histolégico puede no ser dificil de hacer si el
origen hipofisario del tumor se conoce, sin embargo, cuando la biopsia inicial es tomada
desde fuera de la fosa hipofisaria, la posibilidad de adenoma hipofisario puede no ser

considerado?.

El diagndstico histologico diferencial incluye al carcinoide tumoral, cohecinoma
neuroendocrino, paraganglioma, neuroblastoma olfatorio y cochecinoma del tracto
respiratorio superior. La transformacion maligna de estos tumores es poco frecuente. La
terapia quirargica es el pilar del tratamiento pudiendo asociarse a radioterapia

posoperatoria cuando la reseccién es incompleta®.
CONCLUSIONES

Los adenomas ectépicos hipofisarios son una entidad rara, siendo mas rara aun en
relacion al nervio éptico y quiasma izquierdo como se reportd en este caso. Durante la
revision de la literatura en la realizacion de nuestra publicacibn no encontramos casos
reportados de adenomas ectépicos hipofisarios con similar localizacién, por lo que no
existen guias especificas para su manejo. El diagnéstico diferencial para los tumores del
nervio Optico y quiasma optico es amplio por lo que se dificulta aln mas el diagnéstico de



este tipo de tumor. No se reportaron complicaciones neurolégicas, ni oftalmologicas en la

paciente posterior a la cirugia practicada.
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