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Resumen

Caso clinico: Los quistesdel 111 ventriculo (QV) suponen menos del 1% de las masas intracraneales con una
incidencia de 3/1,000.000 personas/afno. Pueden ser hallazgos incidentales o causar la muerte por herniacion
cerebelosa. El abordaje quirdrgico implica alta morbimortalidad. Presentamos el caso de un gran QV
resecado de forma completa en paciente con gigantismo hipofisario por probable Sd. de McCune-Albright
(MAC). Vardn de 21 afios diagnosticado, en otro centro, durante lainfancia de pubertad precoz, DF fronto-
oOrbito-etmoido-esfenoidal e hipersecrecion de GH. A los 11 afios, ante hallazgo en RM de lesion hipofisaria
nodular heterogéna quistico-necréticade 2,2 cm, y dificil acceso por la DF, se propuso tratamiento con
analogos de somatostatina (AS) que lafamiliarechazé. En 2013 fue derivado a Neurocirugia del Hospital
Universitario La Paz para abordaje de alteraciones Gseas y fue intervenido realizandose craneotomia bifrontal
con liberacion de ambos nervios Opticos y confirmacion histol égica de DF. En 2017, en estudio por
alteracion cognitiva, se detecta QV de 39 x 35 mm productor de hidrocefalia preacueductal con signos
asociados de edema transependimario, por |o que es reintervenido mediante craneotomia frontal derechay
abordaje transcortical transventricular al 11 ventriculo con apertura de cisterna supraselar, y exéresisde QV y
lesién hipofisaria. El estudio anatomopatol 6gico revel 6 adenoma hipofisario con expresion de GH y PRL,
con Ki67 9%. En el postoperatorio interconsultan a Endocrinologia por diabetes insipida. Se diagnostica de
acromegalia grave activa (GH 9,46 ng/mL, IGF1 1.202 ng/mL), déficit de ACTH, TSH y gonadotropinasy se
inicio tratamiento con AS'y sustitucion hormonal del resto de gjes.

Discusion: Presentamos el primer caso reportado de QV en gigantismo hipofisario por probable MAC. LaDF
dificultalacirugia hipofisaria en estos pacientes. El desarrollo de QV debe ser descartado en pacientes con
gigantismo activo y alteraciones del nivel de conciencia.
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