RESUMEN

INTRODUCCION: La apoplejia hipofisaria (AH)
es un cuadro clinico provocado por la necrosis o la
hemorragia de un tumor hipofisiario. Menos a me-
nudo, los quistes intraselares, principalmente los
quistes de la hendidura de Rathke, pueden romper-
se, causando la inflamacion pituitaria y sintomas de
apoplejia.

Cursa con cefalea, generalmente retroocular,
que precedera a los demas sintomas, como vomi-
tos, disminucion de la agudeza visual y deterioro
del nivel de conciencia.

CASO CLINICO: Se trata de un varon de 58 afios
que acude a urgencias por presentar cefalea frontal
de 24 horas de evolucion, acompanada de sensa-
cion distérmica y vision borrosa. En la exploracion
neurologica presenta obnubilacion, pupilas medias
arreactivas, ptosis palpebral derecha y paralisis
ocular izquierda, con disminucion de la agudeza vi-
sual. En las pruebas complementarias solo destaca
la elevacion de reactantes de fase aguda en analiti-
ca. Se realiza TAC craneal, que resulta normal, por lo
que se procede a realizar puncion lumbar, en la que
se obtiene una muestra compatible con meningitis
bacteriana. Ante el empeoramiento del paciente,
la presencia de rigidez de nuca y oftalmoplejia se
realiza RMN cerebral con contraste, y se inicia tra-
tamiento con corticoides.

CONCLUSION: La combinacion de cirugia en-
doscopica transesfenoidal y la terapia de reempla-
zo hormonal se considera el tratamiento estandar
en caso de apoplejia hipofisaria, siendo esta Gltima
junto con la administracion de liquidos, electroli-
tos y de glucocorticoides, considerada como piedra
angular del tratamiento, ya que la insuficiencia su-
prarrenal secundaria es una causa importante de
morbimortalidad.
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ABSTRACT

INTRODUCTION: Pituitary apoplexy (PA) is cau-
sed by necrosis or haemorrhage of a pituitary tu-
mour. Less often, intrasellar cysts, primarily Rathke
cleft cysts, can rupture, causing pituitary inflam-
mation and apoplexy symptoms. PA can be shown
by headaches, generally involving the optic nerve,
which precedes the other symptoms, vomiting, vi-
sual impairment, and decreased consciousness.

CLINICAL CASE: 58-year-old man who came to
the emergency room for a 24-hour frontal heada-
che, accompanied by a dysthermic sensation and
blurred vision. In the neurological examination, he
presented clouding, unreactive middle pupils, right
palpebral ptosis, left eye paralysis with decreased
visual acuity. Complementary tests enhance an ele-
vation of acute phase reactants, a normal cranial
CT scan, for which was performed a lumbar punctu-
re compatible with bacterial meningitis. Given the
worsening of the patient and the presence of stiff
neck and ophthalmoplegia, a brain MRI with con-
trast was performed and treatment with corticoste-
roids was started.

CONCLUSION: The combination of endoscopic
transsphenoidal surgery and hormone replacement
therapy is considered the standard treatment for
pituitary apoplexy, the latter being, together with
the administration of fluids, electrolytes, and the
administration of glucocorticoids, are considered
as the cornerstone of treatment, since secondary
adrenal insufficiency is an important cause of mor-
bidity and mortality.
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La apoplejia hipofisaria (AH) es un sindro-
me clinico agudo, potencialmente mortal, que
refleja la existencia de una rapida expansion
del contenido selar, cominmente tributario a
un infarto hemorragico o isquémico sobre un
adenoma hipofisiario ya existente. Sin embargo,
este escenario puede desarrollarse en otro tipo
de tumores selares, como los quistes de la bol-
sa de Rathke, las metastasis o el craneofarin-
gioma. Esta patologia no presenta antecedentes
clinicos especificos, aunque en un porcentaje
pueden encontrarse factores predisponentes.
Ademas, no se dispone de un tratamiento es-
tandarizado en estos casos.

Epidemiologicamente, la relacion en la
frecuencia por sexos es de 2:1, siendo mas fre-
cuente en hombres. Suele producirse sobre la
quinta y la sexta década de la vida'. Se trata
de un evento poco comdn vy, por lo tanto, infra-
diagnosticado, con una prevalencia de 6.2 casos
por cada 100.000 habitantes y una incidencia de
0,17 casos por 100.000 habitantes?. Las manifes-
taciones clinicas de la AH dependen de los me-
canismos fisiopatologicos predominantes con
aumento de la presion intraselar, aumento de la
presion sobre las estructuras vasculares y ner-
viosas adyacentes, y la extravasacion de sangre
o tejido necrotico al espacio subaracnoideo, o
bien hacia el liquido cefalorraquideo (LCR)".

La apoplejia hipofisaria es mas propensa
a ocurrir en los tumores hipofisarios grandes
(como los macroadenomas), mientras que los
microadenomas (menores a 1 cm de diametro)
son menos susceptibles a la hemorragiaZ

El hipopituitarismo que puede llegar a
producir puede ser parcial o completo, y man-
tenerse en el tiempo o llegar a resolverse. La AH
puede imitar numerosos procesos intracranea-
les, y su diagnostico es complejo y debe incluir
entre los diferentes diagnosticos diferenciales
la hemorragia subaracnoidea por rotura aneu-
rismatica, y la meningitis aguda®**.

La tomografia computarizada (TC) es muy
util para detectar una hemorragia hipofisiaria
aguda durante las primeras 72 horas, y la pre-

sencia de sangre en el espacio subaracnoideo.
En la TC, la hemorragia, durante la fase aguda
de la AH, se observa hiperdensa (60-80 UH) e
hipodensa si se trata de necrosis®.

La resonancia magnética nuclear con ga-
dolinio como medio de contraste es la prueba
gold estandar para el diagnostico de esta pato-
logia, ya que delimita claramente el tumor hipo-
fisiario, y permite una valoracion completa de
sus relaciones con las estructuras adyacentes®.

El tratamiento de la AH debe individuali-
zarse. El tratamiento conservador tipicamente
consiste en el control de las alteraciones hi-
droelectroliticas, manteniendo la estabilidad
hemodinamica del paciente si es preciso, ade-
mas de la administracion de glucocorticoides
en dosis altas y el tratamiento de los déficits
hormonales*“.

Se presenta el caso de unvaron de 58 anos
que acudio al servicio de Urgencias de nuestro
hospital derivado desde atencion primaria por
cefalea frontal de 24 horas de evolucion que no
mejoraba con analgesia. A su llegada referia
sensacion distérmica y vision borrosa iniciada
10 horas antes. Como antecedentes personales
el paciente presentaba hipertension, en trata-
miento con Losartan.

A la exploracion, el paciente se encontra-
ba febril (382) e hipertenso (180/100), con el res-
to de las constantes dentro de los parametros
de normalidad. Impresionaba de estado gene-
ral grave, con obnubilacion y diaforesis profu-
sa. La exploracion neurologica evidencio unas
pupilas medias arreactivas, ptosis palpebral,
disminucion de la agudeza visual y trastorno de
la motilidad ocular. La fuerza y la sensibilidad
de las cuatro extremidades estaba conservada,
el habla también se encontraba preservaday la
coordinacion fue normal. El resto de la explora-
cion por aparatos fue anodina.

Las pruebas complementarias se eviden-
ciaba una elevacion de los reactantes de fase
aguda con un valor de procalcitonina normal
y sin alteracion en gasometria venosa. Ante la



sospecha de meningitis bacteriana, se realizo
previamente a la puncion lumbar un TAC craneal
que no presento hallazgos de interés. Se realizo
por tanto una puncion lumbar con salida de LCR
a presion normal con aspecto turbio. Al analisis
del liquido cefalorraquideo se evidencio leuco-
citosis con 84% de polimorfonucleares, protei-
nas elevadas y glucosa baja, hallazgos compa-
tibles con meningitis bacteriana, por lo que se
inicio tratamiento antibiotico empirico con Cef-
triaxona, Ampicilina y Vancomicina.

Tras 24 horas de evolucion, la clinica del
paciente persistia, presentando cefalea frontal
y fiebre. Se realizo interconsulta al servicio de
Neurologia, que evidencio empeoramiento de la
exploracion neurologica, con rigidez marcada de
nucay ojos en divergencia con respecto a posi-
cion primaria de la mirada. El ojo derecho solo
pudo moverlo en dextroversion y el ojo izquier-
do se encontraba limitado en levoversion y en
infraversion, con limitacion de movimientos ver-
ticales. Presentaba pupilas midriaticas arreac-
tivas bilaterales. No existia otra afectacion de
pares craneales, ni de la fuerza o la sensibilidad,
ni dismetrias. Ante este empeoramiento clinico,
se planteo la posibilidad de que se tratarse de
una afectacion del mesencéfalo por comunican-

tes posteriores, o de una afectacion de los senos
cavernosos en zona prequiasmatica, por lo que
se solicitdo RM cerebral con contraste y se inicio
tratamiento con corticoides.

En RM cerebral y de hipofisis se evidencio
un macroadenoma hipofisario de predominio
necrotico-quistico con componente hemorra-
gico intratumoral discreto (4x3 c¢cm), que provo-
caba un efecto masa sobre el quiasma oOptico,
las cintillas opticas y la corteza orbitaria medial
izquierda (Fig. 1).

El estudio de LCR junto con los resultados
de la RM cerebral evidenciaron que se podia tra-
tar de una meningitis aséptica en el contexto de
una apoplejia hipofisaria de un macroadenoma
existente previo. Se realizaron analiticas que
demostraron el déficit del eje hormonal, obser-
vandose niveles de TSH 0,09 UUI/mL (0.38-5.33),
LH 0.84mUl/mL (1.26-10.05), FSH 0,90 mUI/mL
(1.27-19.26), Prolactina 2.24 ng/mL (2.64-1313),
Testosterona < 0,01 (1.75-7.81) y Cortisol en suero
< 0,80 (5-25.00), todos ellos por debajo de los
valores normales. Se contacto con el servicio
de Neurocirugia del hospital de referencia, que
quienes aceptaron el traslado para valoracion
tratamiento quirdrgico.




En el centro de referencia, mediante abor-
daje endonasal transesfenoidal, se realizo la
reseccion subtotal de la lesion con exéresis
completa del componente selary parcial del su-
praselar, con posterior correcta hemostasia. Du-
rante todo el periodo posoperatorio el paciente
permanecio estable en la Unidad de Cuidados
Intensivos. Se administro durante su estancia
tratamiento con antibioticos, insulina en pauta
correctora, tratamiento corticoideo consistente
en Dexametasona 4mg/6g, analgesiay profilaxis
antitrombotica. De cara al alta, el tratamiento
fue pautado para disminuir el déficit hormo-
nal con hidrocortisona 50mg cada 8 horas, Le-
votiroxina 50mg cada 24 horas y Desmopresina
120mg cada 24 horas. El posterior TAC craneal
de control no objetivd complicaciones (Fig. 2).
El paciente fue dado de alta con secuelas visua-
les graves, presentando una ceguera bilateral.
Ademas, presentaba poliuria (con diuresis de
mas de 3 litros al dia) como consecuencia del
panhipopituitarismo posquirdrgico, requirien-
do tratamiento hormonal sustitutivo con Des-
mopresinay Levotiroxina. Persistia ademas leve
déficit motor, tolerando con ayuda la sedesta-
cion y deambulacion.

La apoplejia hipofisaria es una patologia
que suele presentarse de manera espontanea
en relacion con sintomas clinicos neurologicos
variados, no patognomonicos de la misma, y
que pueden imitar numerosos procesos intra-
craneales, dificultandose asi el diagnostico des-
de los servicios de Urgencias.

Solamente entre un 10 a un 40 % de los
casos se identifican factores precipitantes, aso-
ciados en su mayoria a situaciones que podrian
cambiar transitoriamente el suministro vascu-
lar a la region selar. Estos factores incluyen an-
tecedentes de cirugia cardiovascular, terapia de
radiacion, cambios repentinos en la presion in-
tracraneal, anestesia espinal y actividad fisica.
Asi mismo, la anticoagulacion, la insuficiencia
hepatica, el embarazo, el traumatismo craneo-
encefalico, el suministro de agonistas dopami-
nergicos, la prueba de estimulacion hormonal
y la radioterapia hipofisiaria, pueden también
facilitar la aparicion de estas hemorragias hipo-
fisarias’. Independientemente de estos factores
precipitantes, el factor mas importante a tener



en cuenta sera el tamano del tumor, ya que esta
hemorragia se produce de forma mucho mas
frecuente en los macroadenomas que en los
microadenomas’.

Clinicamente, los pacientes con AH pue-
den presentar sintomasy signos de efecto masa:
cefalea intensa, nauseas, vomitos, déficit de la
agudezay del campo visual, déficit de un nervio
craneano, alteracion hipotalamica, destruccion
de la glandula hipofisaria normal (Insuficiencia
adrenal aguda) o disminucion del nivel de con-
ciencia®.

El diagnostico diferencial con la meningi-
tis bacteriana es dificil, por la presencia de sig-
nos meningeos, el estupor, la fiebre, asi como la
cefalea con vomitos, como era el caso de nues-
tro paciente. La semiologia clinica y los datos
analiticos del LCR dificultaron el diagnostico, al
tratarse de un caso de meningitis abacteriana
en el contexto de una AH®. La aparicion en las
primeras horas de oftalmoplejia, con paresia de
pares craneales fue lo que nos obligdo a decan-
tar el diagnostico hacia la AH y solicitar pruebas
mas especificas, como una RM, para descartar
esa patologia. En el caso descrito, todos los cul-
tivos de LCR fueron negativos para los agentes
habituales bacterianos, por lo que se determino
que podria tratarse de una meningitis aséptica
en el contexto de un macroadenoma hipofisario.

Los adenomas hipofisiarios presentan un

aspecto isodenso al parénquima cerebral en el
TC, por lo que es dificil diagnosticarlos con esta
prueba, incluso en caso de que presenten he-
morragias. Por tanto, la resonancia magnética
cerebral es mas sensible para la identificacion
de estos tumores, y ademas permite reconocer
la apoplejia hipofisaria en casi el 90 % de los
pacientes, por lo que se trata de la prueba diag-
nostica gold estandar en esta patologia*".

La apoplejia hipofisaria es un sindro-
me clinico consecuencia de una complicacion
poco comln de patologia selares, como es la
hemorragia, generalmente asentada sobre un
macroadenoma de la pituitaria, episodio si-
milar al ocurrido en nuestro paciente. Es, por
su condicion y forma de presentacion clinica
poco caracteristica, infradiagnosticado en eta-
pas tempranas, comprometiendo el prondstico
funcional y vital del paciente que la padece. Se
convierte asi en una entidad patologica que su-
pone un desafio para el clinico, pero que debe
estar presente en los diagnosticos diferenciales
para el aumento de la supervivencia de los pa-
cientes que la padecen.

La presentacion de este caso se debe a la
baja incidencia de esta patologia, la importan-
cia del diagnostico precoz, y sobre todo la de su
manejo terapéutico.
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