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Casanova Sotolongo, P. y otros; Hipertensidn endocrane:na benigna con sindrome de lo
sifla turca vacia.

Se informa una paciente de 10 afios de edad afectada pcr hipertension endocraneana e
nigna (HEB) que se presentd asociada a un sindrome de la silla turca vacia. Se discuten
ambos procesos de aparicion poco frecuente y en menor nimero de casos, asocindus.
Se senala, ademas. el interés de su diagnostico diferencizl con una lesidn ocupativa intra
craneal y particularmente de localizacion selar o paraselr,

INTRODUCCION

El sindrome de hipertensiéon endocraneana benigna (HEB) constituye
una entidad caracterizada por manifestaciones :linicas de hipertension in-
tracraneal, ausencia de disfuncion focal neurolcgica, excepto parélisis del
nervio motor ocular externo, estudio citoquimicc de liquido cefalorraquideo
(LCR) normal y estudios neurorradiologicos quie muestran la existencia
de un sistema ventricular normal y la ausencia de signos de tumor u otro
proceso ocupativo.

Se ha sefalado que se presenta con mayor frecuencia entre la tercera
y cuarta décadas de la vida y es habitual su aparicién en mujeres obesas,
es posible, ademas, diagnosticarla en sujetos nenores de 20 anos.

Nosotras, sin embargo, la hemos diagnosticydo con mas frecuencia en
el nifo (66 casos) gue en el adulto [62).

Las causas de esta afeccion son multiples, entre ellas se menciona la
obstruccién de los senos venosos de la duramad -e, sobre todo. de los senos
laterales derecho y longitudinal superior, tras ornos endocrinos como la
obesidad, disturbios menstruales, embarazos, hipoparatiroidismo, etcétera.
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Otras causas son la hiper o hipovitaminosis A, enfermedades alérgicas
(asma), drogas como la te:raciclina, los esteroides, infecciones, enferme-
dades anémicas, traumatismo craneal y otras que constituyen una larga
lista de enfermedades o :ondiciones capaces de producir un sindrome
de HEB.

Guidette estudié 100 casos y senalé una duracion de los sintomas me-
nor de 3 meses en un 80% je éstos. El resto tuvo un curso mas prolongado.

La evolucién relativame 1te corta determina que en general la radiogra-
fia simple de craneo no muestra alteraciones en el adulto. En el nifio logica-
mente se produce diastasis de suturas.

La mayoria de los autcres coinciden en sefialar que la evolucién de
los pacientes con esta afeccién es hacia la recuperacion completa casi en
su totalidad y que, por lo tanto, su pronéstico es bueno. Sin embargo,
en ocasiones aparecen seclelas visuales, sobre todo, la atrofia éptica.

Algunos casos se carac:erizan por recidivas en periodo de tiempo va-
riable que puede llegar hasta varios afios y se observa que son mas fre-
cuentes las secuelas en este grupo.

El sindrome de la silla turca vacia es una entidad anatémica y radiogrs-
fica caracterizada por deformidad y/o aumento de aspecto tumoral de la
silla que estd en relacion con la extension del espacio subaracnoideo (ESA)
dentro de ésta.' Para este proceso Leclerq y colaboradores, en 19742 pro-
pusieron la designacion ma: adecuada de aracnoidocele intraselar.

A pesar de que su caus: aun se estudia, se considera como factor pre-
disponente la existencia de un diafragma selar deficiente.

Esta situacion anatémica la encontré Busch® en un 58% de 788 autopsias
realizadas.

Se acepta en general, qie la transmision de la onda pulsatil del LCR
a presion normal, 0 més proablemente si éste es hipertenso, determina la
prolongacion del espacio subaracnoideo supraselar en el interior de la silla
y ©sto a su vez condiciona =l aumento v remodelaje de la misma.t

Esta herniacién del esp:cio subaracnoideo dentro de la silla también
puede estar relacionada cor una intervencién quirirgica o un tratamiento
previo con radioterapia.

Se identifica como sindrome adquirido, el que pertenece a esta segunda
posibilidad e idiopatico al piimero.

En ocasiones existe rincrrea porque se desarrolla una comunicacion
externa del ESA por la regidn olfatoria. Esta situacién, cuando coexiste con
hipertensién intracraneal puede representar un mecanismo compensatorio,
pero sin embargo, hay siempre el peligro de infeccion, por lo que esta
indicado el tratamiento quirirgico para resolver la fistula.

En este sindrome, la hipifisis normal queda comprimida dentro de la
silla anormal. Ello no lleva implicito manifestaciones clinicas de insufi-
ciencia pituitaria y la mayoria de los autores refieren la ausencia de tras-
tornos endocrinos en los pacientes.

Sin embargo, Brisman y colaboradores (1972) senalaron que puede dis-
minuirse algo la liberacion de la hormona del crecimiento y encontrarse
bajos los niveles de la hormd na luteinizante 5
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Brisman y Ependice (1981)° estudiaron 50 pacizntes, de los que 15 (3 %)
presentaron disfuncién hipofisaria: 10% panhipcpituitarismo, 10% hipogo-
nadismo y 2 % insuficiencia de ACTH. Sefiala el :utor que las insuficiencias
hipofisarias aparecieron principalmente en suj:tos con silla de tamano
normal y lo habitual fue un funcionamiento ad:cuado de la hipafisis en
los pacientes con silla balonada.

Este proceso, desde luego, no elimina la posibilidad de que coexista
otra afeccion hipofisaria tumoral o de otra naturaleza sin relacion causal
con la misma.

El diagndstico de silla turca vacia se hace jor medio del neumoence-
falograma, que muestra el paso del aire del espacio subaracnoideo supra-
selar al interior de la silla, por la cisternografi: o por medio de la tomo-
grafia axial computarizada que revela la densidad del LCR al ocupar la
silla turca. es posible, ademas, combinar estos iltimos procedimientos.

Como sefialabamos previamente, la presercia de hipertension intra-
craneal, l6gicamente puede facilitar la herniacisn del espacio subaracnoi-
deo dentro de la silla, en presencia de una dia‘ragma incompetente.

Asi. Kauffman,” en 1968, hallé este sindrome en 3 pacientes con hiper-
tension intracraneal.

Foley y Posner® estudiaron 116 pacientes con sindrome de la silla turca
vacia y encontraron que de 48, en los que se ustudio la tension del LCR,
16 tenian hipertensién.

De nuestra casuistica, Garcia Tigera’ en s1 estudio de 40 ninos con
gliomas de los hemisferios cerebrales encontré un caso con una silla turca
aumentada de tamano y que adoptaba un aspec:o tumoral; se le realizé un
neumoencefalograma y se comprobé la extensicn del receso subaracnoideo
supraselar al interior de la silla.

En relacion con la hipertensiéon endocraneana benigna hay tambien an-
tecedentes de coincidencia con el sindrome de silla turca vacia.

Nelfson.'® en 1975, informé 5 pacientes con hipertension endocraneana
benigna y uno de ellos tenia, ademas, silla tur:a vacia.

En nuestra institucion hemos atendido 128 sindromes de hipertension
endocraneana benigna, de éstos, 62 adultos y 66 ninos que comunicamos
previamente.'' ' Sélo uno de estos nifos presentd en la radiografia de
craneo, ademas de diastasis de suturas, una silla turca aumentada que
planteaba el diagnéstico diferencial de una tumoracidn selar o paraselar.

Presentacion del caso

Paciente D. G. B.. del sexo femenino, de lz raza blanca, de 10 aios de
edad, con el antecedente de haber sido operada de adenoides a los 5 anos
de edad y haber sido tratada entonces con tetraciclina y vitamina A,

Dos meses antes de su ingreso presenté cefalea matutina de moderada
intensidad, sin acompainarse de otra sintomaologia, y en otro centro le
realizaron una puncién lumbar donde se encontréo LCR hipertenso, por lo
que se decide su remision e ingreso en nues ro Instituto.

R.C.P.
232 MARZO-ABRIL, 1983



Al ingreso presentd en =l examen fisico: talla, 133 em: peso 30 kyg:
fondo de ojo, borramiento muy marcado de los bordes nasales de la papila
e hiperemia papilar, sin ingirgitacidn venosa.

El resto del examen es normal, no hay desarrollo mamario, vello pubiano
ni axilar y se consideré normal a esa edad esta ausencia de cambios
puberales,

Los examenes de labor:torio: hemograma, eritrosedimentacion, glice-
mia, urea, orina y serologia hormales.

No se indicé estudios hcormonales por presentar talla y peso normal y
ausencia de sintomas que ijdicaran alteraciones endocrinas.

La pericampimetria del 7-11-80 mostré aumento de la mancha ciega.

La agudeza visual fue normal. Puncién lumbar con LCR de mas de
400 mm de agua de presion y estudio citoguimico normal.

El electroencefalograma EEG) fue anormal, ligeramente lento, de fondo
irritativo izquierdo.

La radiografia simple de craneo mostré una sutura coronal ligeramente
diastasada vy la silla turca aimentada con aspecto balonado (figura 1)

Se hizo agujeros de trénano bifrontales y se presentd herniacién del
cerebro por el trépano derecho con signos de edema cerebral que se obser-
vaba por ambos agujeros.

Se hizo neumoventriculcgrafia que evidencido ventriculos laterales pe-
quefios ligeramente asimét-icos sin desplazamiento ni deformidades. El
tercer ventriculo, acueducto y cuarto ventriculo son normales.

Figura 1. Vista fateral del rayos X de craneo simple gue mmestea lo sille furca aumen-
tada de tamano v balcrade
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Se comprobo, ademas, una herniacion del espacio subaracnoideo supra-
selar dentro de la silla turca (figura 2).

Figura 2. Vista lateral del neumoencefalograma que muestra Una silla turca balonada v
hermiacion del especio subaracnoideo suprase'ar dentro de la silla. compatible
con un sindrome de la silla turca vacia.

A partir del sexto dia del ingreso se impLso tratamiento con betame-
tasona y furosemida en dosis adecuadas duran-e 23 dias. La sintomatologia
regreso y fue dada de alta 30 dias después d: su ingreso completamente
asintomatica.

Se mantuvo el control evolutivo de la paciente por consulta externa du-
rante 2 aios después de alta y ésta se ha martenido asintomatica.

DISCUSION ¥ COMENTARIOS

La paciente que comunicamos sin signos de localizacion neuroldgica
y sin manifestaciones clinicas endocrinas, presentaba, sin embargo. un
sindrome de hipertensién endocraneana muy :levada, de mas de 400 mm
de agua con signos clinicos y radiolégicos en relacion con la misma y una
silla turca aumentada con entrada abierta que planteaba el diagndstico.
diferencial con lesién ocupativa intracraneal v paraselar.

Los estudios neurorradiolégicos descartaron toda posible lesion ocu-
pativa que explicara la hipertension intracraneal y mostraron, sin embargo.
un aracnoidocele intraselar responsable del aspecto seudotumoral de la
misma.

Este cuadro clinico y radiolégico permitio plantear una hipertension en-
docraneana benigna con aracnoidocele intraselar.
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El tratamiento y la evo ucidn ulterior hasta 2 afos después con control
evolutivo que muestra un 3:xamen clinico completamente normal, permiten
afirmar el diagnéstico.

Llamamos la atencién ;obre esta coincidencia poco frecuente, y hace-
mos énfasis en el valor de la interpretacidn clinica adecuada v los estudios
neurorradiologicos para precisar el diagndstico de un proceso que requiere
un tratamiento temprano, a fin de evitar secuelas definitivas de déficit
visual que pueden conducir hasta la ceguera a estos pacientes.

SUMMARY

Casanova Sotolongo. P. et al. Mild endocranial fhiypertension with empty sellx turcica
syndrome.

The case of a girl aged 10 year: atfected by mild endrocranial hypertensian [MEH] asso-
ciated with empty sella wrcica, i3 reported. Unfrequent onset of both processes and in few
cases associated. are discussec. In addition concerning of differential diagnosis with an
intracranial lesion and. particularly, sellar or parasellar located, is pointed out,

RESUME

Casanova Sotolongo, P. et al. Fyperiension endocranienne bénigne avec syndrome de la
selle turcigque vide.

Il est rapporté le cas d'une nalade agée de 10 ans, atteinte d'hypertension endocra-
nienne bénigne [HEB), qui s'es associée & un syndrome de la selle turcique vide. On
discute les 2 processus oappirition peu fréquente et dans un petit nombre de cas
associés. 1 est en plus signal : Uintérdt de son diagnostic différentiz! avec une lgésion
occupant le crine. notamment 3 localisation sellaire ou parascllaire.
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