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Silla turca vacia primaria reversible. A propdsito de un caso
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Resumen

Se presenta el caso de un nifia de 13 afios con
un aumento del tamaiio de la hipoéfisis sugerente
de adenoma que, tras un episodio de hidrocefalia
aguda, desarrollé en la RM una silla turca vacia par-
cial. Tras la colocacion de una derivacion de liquido
cefalorraquideo, se normalizé la presion intracraneal
y la hipoéfisis volvié a ocupar todo el espacio de la fosa
sellar. Se discute la posibilidad de que en la silla turca
vacia primaria con hipertension intracraneal cronica
idiopatica, esté implicada una atrofia isquémica de la
adenohipofisis que impide la recuperacion del volumen
glandular tras la restauracion de la PIC a los niveles
normales. La reversion de la silla turca vacia es un indi-
cador de la normalizacion de la PIC.

PALABRAS CLAVE: Silla turca vacia. Hipertension intra-
craneal. Hidrocefalia. Derivacion de liquido cefalorraqui-
deo.

Reversible primary empty sella. Case report

Summary

We report the case of a 13-year-old girl with an
increased hypophysis that mimicked an adenoma, who
developed a partial empty sella on MRI after an acute
episode of hydrocephalus. After replacement of a CSF
shunt, the intracranial pressure returned to normal and
the hypophysis filled up again all the sellar fossa. We
discuss the possibility of the involvement by an ischemic
atrophy of the adenohypophysis in the development of
a primary empty sella with idiopathic chronic raised
intracranial pressure that prevents the recovery of the
gland volume after restoring the intracranial pressure
to normal values. Restitution of empty sella may be
an indicator of normal intracranial pressure in these
cases.
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Introduccion

La silla turca vacia primaria (STVP) es una entidad
habitualmente estable en su evolucion® y es conocida su fre-
cuente asociacion con la hipertension intracraneal cronica
idiopatica (HICI)*!%17:1920 T a raz6én por la que la glandula
hipofisaria permanece disminuida de tamafio una vez que
la hipertension intracraneal se soluciona, es desconocida.
Nuestra hipotesis es que la hipertension intracraneal cro-
nica termina produciendo, con el tiempo, una atrofia glan-
dular que le impide recuperar su tamafio normal y el caso
que publicamos apunta a que la elasticidad de la glandula
conserva capacidad de recuperacion de su volumen en las
fases iniciales, cuando aun no se ha establecido la atrofia de
su parénquima.

Caso clinico

Nina de 13 afios, operada al nacer por hidrocefalia
posthemorragica asociada a prematuridad mediante una
valvula de Hakim. Asi mismo estd diagnosticada de
neurofibromatosis tipo I, presentando neurofibromas cuta-
neos, manchas de café con leche y antecedentes familiares
de la enfermedad en madre y abuelo materno. A los 7 afios
presento sintomas de pubertad precoz, por lo que fue some-
tida a tratamiento con 3,75 mg de triptorelina, una ampolla
mensual, hasta la edad de 12 afios, presentando la menar-
quia pocos meses mas tarde y continuando con menstrua-
ciones normales hasta ahora. El desarrollo estato-ponderal
ha sido normal para su edad.

En una RM realizada para control de su hidrocefalia, se
detect6 un aumento de la glandula hipofisaria, sugerente de
adenoma (Fig 1 Ay B).

La agudeza y campos visuales, asi como el resto de la
exploracion neurologica eran normales. Los estudios hor-

Abreviaturas. HICI: hipertension intracraneal cronica idiopa-
tica. STVP: silla turca vacia primaria.
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Figura 1. A: RM sagital con contraste: glandula hipofisaria aumentada de tamarnio, invade la cisterna supraselar y presenta
una captacion uniforme de contraste. B: RM T1 coronal: aumento irregular del volumen de la hipdfisis, sin desplazamiento

lateral del tallo hipofisario.

Figura 2. A: TM T1 sagital. B: RM T2 coronal : silla turca vacia parcial durante el episodio de hipertension intracraneal
por malfuncion del sistema de derivacion de LCR.

monales adenohipofisarios basales no mostraron alteracio-
nes, incluida la alfa-glicoproteina y se decidio, en vista de
la ausencia de sintomatologia, observar la evolucion de la
glandula.

En marzo de 2005 ingresé de urgencia por un cuadro de
pérdida de vision grave en ambos ojos y papiledema, debido
auna rotura del catéter de la derivacion ventriculo-peritoneal
¢ hidrocefalia activa. La RM mostro dilatacion ventricular y
una silla turca vacia parcial (Fig. 2 A y B). Siete horas des-
pués de hacerle la RM, se procedi6 a cambiarle el sistema
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de derivacion de LCR por una valvula programable en pre-
sion media, normalizandose la presion intracraneal, aunque
quedando como secuela una atrofia optica con disminucion
de la agudeza visual. En un control de RM realizado 18
dias después, se observo la recuperacion del volumen de la
glandula a los niveles que tenia antes de la descompensacion
de la presion intracraneal (Fig. 3 A y B). A los cuatro afios
de evolucion, el volumen de la hipofisis sigue siendo
similar, permaneciendo normales las hormonas basales
adenohipofisarias y las menstruaciones de la paciente.
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Figura 3. A: RM sagital + contraste. B: RM coronal + contraste 18 dias después de la colocacion de un nuevo sistema de
derivacion y normalizacion de la PIC: La glandula ha recuperado gran parte del volumen que tenia antes del episodio de

hipertension intracraneal.
Comentarios

La ausencia o incompetencia del diafragma de la silla
turca, expone a la glandula hipofisaria a los efectos man-
tenidos del pulso del LCR, maniobras de Valsalva y de la
presion intracraneal. De hecho, la silla turca vacia primaria
se asocia a la hipertension intracraneal cronica idiopatica
con mucha frecuencia (10-94%)*10:17:19.20,

Por otro lado, cuando se realizan estudios de la glan-
dula en la silla turca vacia primaria, se detectan altera-
ciones hormonales en una proporcion no despreciable
(18,7-66,6%)>*>%8, En general, cuando se hacen estudios
funcionales, la incidencia de anomalias supera el 50% de
los casos en la mayoria de las series. Se desconocen los
mecanismos por los que se producen estas alteraciones,
aunque se ha responsabilizado a la acodadura que sufre
el tallo hipofisario sobre el dorso de la silla turca vacia’,
que impediria que las hormonas de relacion hipotalamicas
llegaran hasta las células adenohipofisarias a través de los
vasos porta, lo que incluye al factor inhibidor de prolactina
(PIF). Maira y col'? publicaron 21 pacientes en los que el
ritmo y la dinamica de la PRL se normalizaron tras res-
taurar a valores normales la presion intracraneal, Nosotros
tenemos un caso en el que la hiperprolactinemia se norma-
liz6 tras colocar una derivacion de LCR. Pero la evidencia
es escasa.

En contraposicion a la incidencia de alteraciones
adenohipofisarias, la diabetes insipida es muy rara en la
STVP (2,8 %)*, 1o que induce a pensar que existe una dis-
tinta susceptibilidad en la hipofisis anterior con respecto a
la posterior, a los efectos de la presion intracraneal sobre

ellas. Esta distinta vulnerabilidad, puede venir condicio-
nada por la diferencia en la irrigacion sanguinea de esas
dos partes de la glandula, ya que mientras la neurohipdfisis
recibe un excelente aporte arterial directo, la adenohipofisis
esta irrigada casi de manera exclusiva por los vasos porta,
de naturaleza venosa'*'>?!, con presiones sanguineas intra-
luminares muy bajas, en el rango de 2,9 mm de Hg'.

En teoria, cuando no existe un diafragma sellar com-
petente que proteja a la glandula, la presion intracraneal
puede condicionar, a la larga, una atrofia isquémica de
la adenohipofisis que limita tanto la recuperacion de su
volumen, como la recuperacion funcional tras corregir
la hipertension intracraneal. A favor de esta hipotesis
se encuentra el hecho de que las alteraciones hormona-
les apenas se normalizan tras corregir la hipertension
intracraneal'? y el que el volumen de la glandula solo mejora
en el 16% de los casos en la evolucion de la STVPS.

Sin embargo, esta atrofia grandular puede representar
un estadio tardio en la evolucion de la silla turca vacia
primaria y el caso que presentamos muestra como una
hipertension intracraneal aguda puede provocar el desa-
rrollo de una silla turca vacia parcial y su posterior recu-
peracion, cuando la presion intracraneal es normalizada
y aun no ha dado tiempo a que se desarrolle la atrofia
del parénquima hipofisario. Zagardo y col.”? publicaron
un caso de HICI en el que la glandula recuperé su volu-
men normal tras normalizar la presion intracraneal con
acetazolamida. La paciente llevaba s6lo unas semanas con
sintomatologia cuando inici6 el tratamiento, y el volumen
de la glandula se normaliz6 a las dos semanas de trata-
miento. También se han publicado dos casos en los que
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la STVP ha revertido tras derivaciones de LCR en HICI,
uno de ellos tras derivacion ventriculo-peritoneal' vy, el
otro, tras derivacion lumbo-peritoneal®>. La valoracion de
estos dos Ultimos pacientes es mas problematica, ya que,
en el caso de Lee', la presion de cierre valvular se coloco
a proposito en niveles muy bajos (2-5 cm de H,0). En el
paciente con derivacion lumbo-peritoneal, no se comprobd
la presion intracraneal tras recuperar la hipofisis su volu-
men normal, por lo que no es posible descartar el desarro-
llo de una hipotension intracraneal dada la inestabilidad de
estos sistemas. Es sabido que en los cuadros de hipotension
de LCR, como se ha demostrado mediante estudios de RM,
la hipofisis aumenta su tamafio de forma anormal™'*'¥, lo
que se ha atribuido a una hipervolemia pituitaria secundaria
al aumento de volumen sanguineo intracraneal -en acuerdo
con la doctrina de Monro-Kellie- que se refleja de manera
primaria en la dilatacion de los senos venosos y venas
meningeas'*'®. Lo que si demuestran estos dos casos es
que, en el momento de colocar la derivacion de LCR, la
glandula pituitaria no estaba atrofiada y su elasticidad le
permiti6 aumentar de nuevo su volumen.

Nuestra paciente presentaba una glandula aumentada
de volumen y cuando sufrié una hipertension intracraneal
aguda por rotura del catéter de la derivacion, la glandula
disminuy¢ de tamafio, con resultado de una silla turca vacia
parcial. Basto la restauracion de la presion intracraneal a
sus valores normales, para que la glandula volviera casi a
su tamafio original. Esto implica que el diafragma sellar en
esta enferma es incompetente y que la glandula conservaba
la elasticidad suficiente como para comprimirse y volverse
a expandir en razoén a los cambios de presion que actuaron
sobre ella. En los casos de HICI en los que permanece la
silla turca vacia tras restaurar la presion intracraneal, es
logico suponer que la glandula ha perdido la capacidad de
recuperar el volumen normal, lo que puede constituir un
indicio indirecto de la atrofia isquémica de su parénquima.

Conclusiones

La silla turca vacia primaria en presencia de hiperten-
sion intracraneal, puede ser un fendmeno reversible si se
normaliza la presion antes de que se produzca la involucion
definitiva de la glandula y, la recuperacion de su volumen,
es util como elemento de referencia adicional de la norma-
lizacion de la PIC.
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