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Schwannoma intraselar: un caso
excepcional de incidentaloma hipofisario

Intrasellar schwannoma: a rare case of
pituitary incidentaloma

La mayor parte de las neoplasias que crecen en la silla turca
son adenomas hipofisarios. El resto incluye tumores benignos
(craneofaringiomas y meningiomas), tumores malignos (pri-
marios: de células germinales, cordomas, linfomas, adeno-
carcinomas hipofisarios, o enfermedad metastasica: mama
y pulmén principalmente) y otras entidades infrecuentes
(quistes, abscesos, fistulas arteriovenosas, hipofisitis linfoc-
itaria). Los schwannomas constituyen hasta el 8% de los
tumores cerebrales primarios’, estan habitualmente asocia-
dos a nervios craneales y presentan especial predileccion
por la porcion vestibular del VIII par craneal a nivel del
angulo pontocerebeloso, pero la localizacion intraselar es
excepcional.

Presentamos aqui la descripcion del decimoséptimo caso
de schwannoma intraselar indexado hasta la fecha desde el
de Perone et al?, el cual simula un adenoma hipofisario no
secretor tanto clinica como radiolégicamente.

Una mujer de 56 afos acudi6 a nuestra consulta para
estudio de una masa hipofisaria. No referia antecedentes
familiares de especial interés. Como antecedentes per-
sonales presentaba: migranas, vértigo de Méniére en
seguimiento por otorrinolaringologia, que habia solici-
tado una resonancia magnética nuclear (RMN) craneal con
hallazgo de un tumor hipofisario, y colecistectomia por
colelitiasis. Habia tenido dos embarazos sin incidencias y
la menopausia a los 50 anos. La paciente no aquejaba
alteraciones visuales, ni clinica sugestiva de hipo o hiperfun-
cion hipofisaria. A la exploracion fisica presentaba tension
arterial 110/70mmHg, una frecuencia cardiaca de 78 lati-
dos por minuto, una talla 159cm, y peso de 62Kg, indice
de masa corporal 24,5 Kg/m?. Estaba normohidratada y
normocoloreada. No tenia rasgos acromegaloides ni sug-
estivos de sindrome de Cushing. No se palpaba bocio. La
auscultacion cardio-pulmonar fue normal, la exploracion
basica abdominal también lo era y no presentaba edemas
en las extremidades inferiores ni signos de trombosis. En
la campimetria por confrontacion no habia defectos noto-
rios del campo visual. No existia galactorrea espontanea
ni a la expresion del pezon. El informe de la RMN craneal
(fig. 1) describia un macroadenoma hipofisario que se realz-
aba de forma homogénea tras la inyeccion de contraste y
producia una ligera compresion sobre el quiasma optico. No
se identificaban lesiones ocupantes de espacio en angulos
pontocerebelosos ni alteraciones en los nervios craneales
VIl y VIl de ambos lados. Se solicitd una campimetria que
puso de manifiesto una hemianopsia bitemporal.

El estudio hormonal hipofisario basal (tabla 1) y tras esti-
mulo con hormona liberadora de tirotropina (TRH) e insulina
(ITT) (tabla 2) mostré un eje suprarrenal conservado,
una leve hiperprolactinemia, concentraciones inapropi-
adamente bajas de gonadotropinas para una situacion
posmenopausica, concentraciones bajas de factor de crec-
imiento insulinico tipo 1 (IGF-1) con ausencia de respuesta
de hormona de crecimiento (GH) a la hipoglucemia inducida
por insulina y concentraciones bajas de tirotropina (TSH),

-

Figura 1  Resonancia magnética craneal que muestra la masa
selar a estudio.

Tabla 1
estimulo

Estudio de la funcion basal hipofisaria y tras

Determinaciones hormonales basales y niveles de
referencia (entre paréntesis)

T4L 13,4pg/ml (8,5-18,0)

3T 159 ng/100 ml (70-195)

TSH 0,09 pUl/ml (0,30-5,50)

PRL 31,22 ng/ml (4,00-14,00)

GH 0,21 ng/ml (0,00-6,50)

IGF-1 43 ng/ml (122-327)

IGF-BP-3 2,19 mcg/ml (1,08-3,57)
Cortisol 17,74 ng/dl (5,00-38,00)

ACTH 25,7 pg/ml (0-52)

LH 4,16 mUl/ml (menopausia: > 12)
FSH 10,15 mUI/ml (menopausia: > 30)

ACTH: corticotropina; FSH: folitropina; GH: somatotropina;
IGF-BP-3: proteina 3 de union al receptor del factor de crec-
imiento insulinico; IGF-1: factor de crecimiento insulinico tipo
1; LH:lutropina; PRL: prolactina; T4L: tiroxina libre; TSH:
tirotropina; T3 T: triyodotironina total.

con respuesta escasa al estimulo con TRH pero con con-
centraciones circulantes de tetrayodotironina (T4) libre
normales. La impresion diagnostica fue de que se trataba
de un adenoma hipofisario no funcionante con déficit
secundario de tirotropina, hormona del crecimiento y
gonadotropinas con hiperprolactinemia leve secundaria a
compresion del tallo hipofisario.

La paciente fue remitida a neurocirugia para exéresis
tumoral que se realizd por abordaje transesfenoidal. ELl
estudio intraoperatorio sugirio la posibilidad de un adenoma
hipofisario, pero el estudio definitivo en parafina mostré un
tejido hipofisario de patron trabecular y acinar sin atipias,
con expresion variable de GH, prolactina (PRL) y en menor
grado TSH, hormona foliculoestimulante (FSH) y hormona
adrenocorticotropa (ACTH). La conclusion diagndstica
fue de tejido hipofisario no neoplasico, concordante con
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Tabla 2 Resultados del estimulo de tirotropina (TSH) con
hormona liberadorada de tirotropina (TRH) y del test de esti-
mulo de somatotropina (GH) y cortisol con insulina (ITT)

Concentracion Concentracion
basal pico

Test de TRH
TSH (wUI/ml) 0,09 1,1

ITT nadir glucemia: 16 mg/ml
GH (ng/ml) 0,21 1,08
Cortisol (ng/dl) 17,74 24,4

hiperplasia difusa de hipofisis, predominantemente de
células secretoras GH y PRL.

Se realizo una segunda RMN cerebral indicando la persis-
tencia de la tumoracion con crecimiento intra y supraselar,
que causaba compresion del quiasma oOptico sin invadir
senos cavernosos. La masa, de tamano maximo 1,5cm, era
homogénea tanto en su estructura como en su captacion;
loa hallazgos eran compatibles con macroadenoma.

Se procedid a una segunda intervencién quirdrgica con
reseccion radical del tumor mediante craneotomia frontal
derecha. El estudio patoldgico del tumor mostro el siguiente
inmunofenotipo: positivo para vimentina y proteina S-100, y
negativo para actina, desmina, citoqueratinas y EMA, diag-
nostico de neurinoma/schwannoma.

La paciente desarrollé panhipopituitarismo anterior y
posterior postquirdrgico, por lo que se le prescribid
tratamiento sustitutivo con hidroaltesona, levotiroxina, hor-
mona de crecimiento y desmopresina. El campo visual
inicialmente afectado se recuper6 en su mayor parte, per-
sistiendo algunos pequenos defectos periféricos (mas en el
ojo izquierdo que en el derecho).

El curso evolutivo ha sido excelente hasta la fecha, habi-
endo transcurrido ya diez anos de seguimiento.

El caso, interesante por su excepcionalidad en cuanto
a incidencia se refiere, comparte lo comun de las carac-
teristicas clinicas y radiologicas de los demas publicados.
Tal como Perez et al revisan®, la mayoria de los pacientes
presentan defectos en el campo visual producidos por
la extension supraselar del tumor con modesta hiperpro-
lactinemia secundaria, y existen datos de hipopituitarismo
en la mitad. Radiolégicamente, los schwannomas en la
RMN son hipointensos-gris mate en las imagenes ponder-
adas en T1y, generalmente, hiperintensos en T2, con realce
homogéneo tras la administracion de contraste. La mayoria
presenta extension supraselar. En general, son tumores de
crecimiento lento y curso indolente. No obstante, puede
ocurrir una transformacién maligna*. El tratamiento es
quirdrgico, en principio por via transesfenoidal, pero la
excision completa es infrecuente debido a su consistencia
mas dura y su mayor vascularizacion por lo que se han prop-
uesto otros abordajes>®.

Macroscopicamente, el schwannoma, también llamado
neurinoma, neurilemoma, neuroma o neurolemoma esta
bien circunscrito, es pseudoencapsulado y presenta, como
se ha comentado, una vascularizacion importante, lo que
le hace mas vulnerable al sangrado. Microscopicamente, es
caracteristico el patron alternante entre areas con patron
de Antoni de tipo A y B. Las areas con patron de Antoni de

Figura 2

(A) Fotomicrografia que muestra areas de Antoni A
compuestas por compactas células fusiformes (H&E, 100x).

(B) Inmunohistoquimica positiva para la proteina S-100, con
patron citoplasmatico dominante, de color pardo por el
cromogeno utilizado (diaminobencidina) (proteina $100, 100x).

tipo A estan compuestas por compactas células fusiformes,
de limites citoplasmaticos imprecisos, cuyos nlcleos se
disponen en empalizada dejando un centro mas claro,
formando los «cuerpos de Verocay» (fig. 2.A.). Las areas
con patron de Antoni de tipo B son menos celulares, se
pueden ver cambios microquisticos, células inflamatorias y
fibras de colagena, asi como grandes espacios vasculares.
Respecto a las técnicas inmunohistoquimicas, las células
son positivas para la proteina 5-100 (marcador de tumores
de vaina nerviosa y melanoma) (fig. 2.B.). El caso descrito
fue positivo para vimentina, marcador entre otros tumores
de meningiomas, y para la proteina S-100. Los meningiomas
son negativos para S-100 y positivos para EMA. Tampoco se
trataba de un melanocitoma por datos histomorfologicos
-ausencia de pigmento - aunque son positivos para S-100,
por lo que quedaban excluidos las dos alternativas diag-
nosticas principales a considerar: meningioma fibroso y, en
segundo lugar, melanocitoma.

En lo que se refiere a aspectos endocrinoldgicos del caso,
es cuestionable la presencia de hipotiroidismo secundario
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con concentraciones de T4L de 13 pg/ml pese a la escasa
respuesta de TSH a la prueba de estimulo con TRH. En el
hipertiroidismo la respuesta también esta disminuida, pero
la paciente no tenia patologia tiroidea ni sintomatologia
compatible.

La anatomia patologica reveld una hiperplasia difusa de
hipofisis a expensas de células somato y lactotropas, lo
cual concuerda con el ligero aumento de PRL en sangre (si
dejamos al margen una posible compresion del tallo hipofis-
ario), pero es incongruente con las concentraciones bajas de
IGF-1Yy la respuesta de GH durante la ITT. Podria pensarse en
haber realizado un segundo test de estimulo de GH pero la
paciente no consinti6 en ello. Ademas, hay que considerar
que el procedimiento quirtrgico «per se» pudiera modificar
el comportamiento inicial, por lo que funcionalmente asumi-
mos el déficit de GH que inmunohistoquimicamente luego no
se confirmo. Es frecuente hallar en la practica clinica este
tipo de discordancias entre comportamiento bioquimico y
resultado de la inmunohistoquimica.

El primer diagnostico anatomo-patoldgico vino condi-
cionado por un probable sesgo de biopsia, pudiendo
corresponder a tejido hipofisario hiperplasico perilesional
con impresion diagnostica intraoperatoria de probable ade-
noma no confirmada posteriormente. La segunda cirugia,
ante la persistencia de masa en la RMN, si fue diagnostica
de schwannoma. Alternativamente, podria corresponder a
un caso de incipiente evolucion de una collision sellar
lesion. Koutourousiou et al” describieron 8 casos de ade-
nomas hipofisarios que se presentan simultaneamente con
una segunda lesion selar (de origen adenomatoso o no),
las denominadas «collision sellar lesions», en su serie de
548 pacientes intervenidos de adenoma hipofisario por via
transesfenoidal. La cohorte incluia a 5 mujeres y 3 varones
con una edad media de 48 afnos (rango de edad de 38 a
76 anos). En base a los datos clinicos y radiologicos, todos
los pacientes fueron sometidos a cirugia transesfenoidal
con el diagndstico preoperatorio de adenoma hipofisario sin
sospecha de una lesion dual. Entre ellos hay un caso Unico de
schwannoma intraselar coexistiendo con un adenoma secre-
tor de GH que fue publicado con posterioridad®. Se trataba
de un vardn de 38 aios con cefalea y disminucion de la libido
que fue diagnosticado de acromegalia. En la RMN presentaba
un tumor hipofisario de 19 mm con extension supraselar.
La histologia demostré un adenoma inmuhistoquimicamente
positivo para GH y en la periferia un schwannoma hipofisario.
El paciente fue seguido durante 2 afos sin sufrir recurrencia
tumoral. Los autores concluyen en su revision que el diagnos-
tico preoperatorio de una lesion dual es muy dificil, puesto
que la presentacion clinica y radioldgica en la mayoria de los
casos es de adenoma hipofisario; el diagndstico definitivo es
merced al estudio histolégico. A dia de hoy, se desconoce el
mecanismo patogénico de estas lesiones duales.

Por Gltimo, cabe hacer mencion a la cuestion sobre el ori-
gen de los schwannomas intraselares, puesto que las células
de Schwann no se localizan en el sistema nervioso central.
Maartens et al® separan los casos publicados en verdaderos
schwannomas intraselares y en schwannomas paraselares
- estos ultimos constituyen la mayoria-, basandose en la
hipotesis de Russel y Rubinstein'® de que los neurinomas
crecen a partir de células de Schwann localizadas en plexos
nerviosos proximos a la silla turca. Otras explicaciones prop-
uestas son: se trata de células de Schwann perivasculares'?,

son células de Schwann ectdpicas'®, derivan de células
pluripotenciales'? o son migraciones de células de la cresta
neural que forman focos de células de Schwann (schwan-
nosis) en el parénquima del sistema nervioso central'’. El
origen del presente caso es aln mas incierto, si cabe, al
tratar de explicar la coexistencia (;casual?) de la hiperplasia
de células de GH y PRL.

En resumen, la posibilidad remota de un schwannoma
intraselar existe en el diagnostico diferencial de las lesiones
hipofisarias, siendo la inmunohistoquimica trascendental en
el diagnodstico definitivo de estas raras masas selares. Los
casos publicados son alin escasos para establecer con seguri-
dad el perfil del schwannoma de la silla turca.
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