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Resumen

El xantogranuloma de la regidn selar es una lesion rara que puede localizarse tanto
en la region intracraneana, como en los senos paranasales. Por su poca frecuencia,
la experiencia en su reconocimiento y manejo, asi como el conocimiento de su
evolucion natural, es limitada. En ocasiones el diagndstico diferencial con otras
lesiones de la region selar ofrece grandes dificultades. El pilar del tratamiento es la
reseccion quirurgica temprana, asociada a la reposicidon hormonal cuando sea
necesaria. La mayoria de los casos reportados en la literatura de xantogranuloma
de la regién selar, han sido en adolescentes y adultos jovenes, sin embargo, en el
caso que presentamos, el diagnédstico de la lesidn se hizo en una paciente que se
encontraba en la novena década de la vida.

Abstract.

Xanthogranuloma of the sellar region is a rare lesion that can be located both in the
intracranial region and in the paranasal sinuses. Due to its infrequency, the
experience in its recognition and management, as well as the knowledge of its
natural evolution, is limited. Sometimes the differential diagnosis with other lesions
of the sellar region offers excellent difficulties. The mainstay of treatment is early
surgical resection, associated with hormonal replacement when necessary. Most of
the cases reported in the xanthogranuloma literature of the sellar region have been
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in adolescents and young adults. However, in the case we present, the diagnosis of
the lesion was made in a patient who was in the ninth decade of life.

Resumo.

O xantogranuloma da regiao selar € uma lesao rara que pode ser localizada tanto
na regido intracraniana quanto nos seios paranasais. Devido a sua pouca
frequéncia, a experiéncia em seu reconhecimento e gestdo, bem como o
conhecimento de sua evolugdo natural, é limitada. As vezes, o diagndstico
diferencial com outras lesdes da regidao selar oferece grandes dificuldades. O
suporte principal do tratamento é a ressecgao cirurgica precoce, associada a
reposicao hormonal, quando necessario. A maioria dos casos relatados na literatura
sobre xantogranuloma da regido selar foi em adolescentes e adultos jovens, no
entanto, no caso apresentado, o diagndstico da leséo foi feito em um paciente na
nona década da vida.

Palabras clave: Craneofaringioma, xantogranuloma juvenil, silla turca, glandula
pituitaria, quiste de la bolsa de Rathke.

Key words: Craniopharyngioma, juvenile xanthogranuloma, Turkish chair, pituitary
gland, Rathke's cyst.

Introduccioén

Los Xantogranulomas son lesiones raras que se situan en varios sitios dentro y fuera
de la boveda craneana, incluyendo el plexo coroideo, apex petroso, oido medio y
senos paranasales. La localizacidn intracraneal mas comun son los plexos
coroideos, especialmente a nivel del trigono del ventriculo lateral (Jaime Pinto
Vargas et al., n.d.). Los xantogranulomas de la regién selar en general son poco
frecuentes, y se caracterizan histopatolégicamente por tener un infiltrado
inflamatorio difuso, acompafiado de cristales de colesterol y residuos de
hemosiderina. Su baja incidencia explica el poco conocimiento que se tiene sobre
su naturaleza, fisiopatologia y evolucion (Rahmani et al., 2015). La clinica, los
hallazgos al examen fisico y las caracteristicas en la resonancia magnética (RMN)
de craneo, no son patognomonicos de estas lesiones, no obstante, existen algunas
caracteristicas que pueden ayudar a diferenciarlas de otras entidades. El
diagnéstico diferencial definitivo se hace luego de cirugia con el estudio
histopatoldgico (Ji et al., 2016; Muller et al., 2012).

64



Neurocienc J. 2018; 25(2)
Reporte de Caso Preciado M. y Cols.

El objetivo de este articulo es hacer una revisién de la literatura de las principales
caracteristicas de estas lesiones, y describir un caso de xantogranuloma selar, en
una paciente de 82 afos. La mayoria de casos publicados hasta el momento, han
sido en pacientes que se encuentran entre la segunda y la tercera década de la
vida, este seria el primer caso publicado de xantogranuloma localizado en la region
selar en un paciente mayor de 80 afios, y el segundo en un paciente mayor de 70
anos (Kleinschmidt-DeMasters et al., 2017; Liu et al., 2008).

Reporte de caso.

Paciente femenina de 82 anos de edad, hipertensa y diabética, quien consulté por
cuadro de 2 afos de evolucion de disminucion progresiva de la agudeza visual,
asociada a cefalea. Ambulatoriamente realizé tomografia de craneo (TAC) en la que
se observo lesidn expansiva en region selar. Al examen fisico se encontré con
hemianopsia heterénima bitemporal, sin otras alteraciones. Se decidié hospitalizar
para complementar estudios y definir conducta, se solicit6 RMN contrastada de silla
turca, en la que se encontré lesion selar de 29x25x26 mm, heterogénea, con areas
de sangrado, y componente sélido basal, extendiéndose al seno esfenoidal, y a la
region supraselar, y contactando el quiasma optico (Figura 1).

Figura 1. Fila superior: En la secuencia de T1 simple sagital (A) y T1 contrastada sagital (B). Se
identifica masa heterogénea selar, con capsula gruesa, con contenido de alto valor proteico
asociado a sangrado agudo por nivel liquido (flecha), sin realce significativo tras la administracion
del medio de contraste. Fila inferior: Tomografia simple plano coronal (C). T1 simple coronal (D) y
T2 coronal (E). Masa expansiva selar con extensién supraselar, contactando el quiasma, con alto
contenido proteico y foco de calcificacion basal derecha. Fuente: Imagen de los autores
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Se realiz6 estudio hormonal, que mostré niveles de TSH y cortisol bajos, para lo que
se inici6 reposicion; el resto de las hormonas se encontraron normales. Se decidio
llevar a reseccioén de la lesion con sospecha de un macroadenoma no productor, se
realiz6 un abordaje transnasal-transesfenoidal endoscépico, sin complicaciones.
Macroscopicamente, se identific6 masa amarilla de aspecto grumoso, facilmente
aspirable, se logré reseccién del tumor estimada en un 80%. El estudio
histopatolégico mostré tejido con cristales de colesterol, hemosiderofagos, células
inflamatorias, y células gigantes multinucleadas, lo cual es compatible con
diagnéstico de xantogranuloma (Figura 2). El indice de proliferacion medido con
Ki67 fue del 2%.

Figura 2. Estudio histopatolégico. Se observa con hematoxilina-eosina, tejido compuesto por
cristales de colesterol, hemosideréfagos y células gigantes multinucleadas (A, B) Fuente: Imagen
de los autores

Tras el procedimiento quirurgico la paciente evolucion6é de manera satisfactoria, sin
complicaciones. Desde entonces viene en seguimiento por neurocirugia, ya
completd 2 afios de seguimiento, se ha evidenciado mejoria del déficit visual, y no
ha presentado nuevo deterioro neurologico. No fue posible realizar RMN de control
debido a que la paciente presentd alergia al medio de contraste. Tiene TAC de
control 12 meses tras procedimiento quirurgico, sin evidencia de aumento de lesion
residual (figura 3). Paciente contintia requiriendo manejo con levotiroxina, y no ha
habido al momento otros trastornos hormonales.
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Figura 3. Tomografia simple plano coronal (A), y plano sagital (B), realizada 12 meses después de
la intervencion quirdrgica, en la que se aprecia adecuada descompresion de la regién supraselar y
del quiasma 6ptico Fuente: Imagen de los autores.

Discusion

El xantogranuloma de la regiéon selar es una entidad rara que se presenta
generalmente en nifos, adolescentes y adultos jévenes (Sun et al., 2009). Tiene
una incidencia anual de 0,05 por millén de habitantes (Muller et al., 2012; Rahmani
et al., 2015). La incidencia de los xantogranulomas intracraneales tanto selares
como no selares, es de 1.6%-7%, éstos se presentan principalmente en los plexos
coroideos del trigono de los ventriculos laterales (Dai et al., 2017), y en casos mucho
mas raros en la region selar y paraselar (Fulkerson et al., 2008; Gurcay et al., 2016).

El primer caso reportado de xantogranuloma selar fue en 1988, pero fue solo hasta
1999, cuando Paulus et al, describié la primera serie de xantogranulomas
localizados en la region selar, y los estableci6 como entidades distintas al
craneofaringioma (Paulus et al., 1999), con el cual, a pesar de compartir varias
caracteristicas, difiere en aspectos relacionados con la edad de presentacion, y el
pronéstico (Liu et al., 2008; Mdaller et al., 2012). Comparado con los
craneofaringiomas, los xantogranulomas se presentan en adolescentes y adultos
jovenes, y estan predominantemente localizados en la region intraselar, tienen un
tamafo mas pequefo, suelen ser mas facilmente resecables, y la deficiencia
hipofisaria suele ser mas intensa. (Dai et al., 2017; Ji et al., 2016; Sugata et al.,
2009). En la Tabla 1 se describen algunas de las caracteristicas diferenciales entre
los craneofaringiomas, los quistes de la bolsa de Rathke, y los xantogranulomas (La
Rocca et al., 2018).
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Tabla 1. Caracteristicas comparativas entre craneofaringioma, quiste de Rathke y

xantogranuloma.

Caracteristica

Craneofaringioma

Quiste de Rathke

Xantogranuloma

Edad y género

Sintomas mas
comunes

Localizacién

Recurrencia

Patologia

Imagenologia

Invasion
cerebral

Bimodal en su presentacion:
10-14 afios y a los 50 afios
Hombre/Mujer: 1:1

Cefalea, sintomas visuales
(80% en adultos, 20% en
nifos), disfunciéon hipofisaria
(20%)

Infundibular, desde el tercer
ventriculo hasta la glandula
hipdfisis. 95% con componente
supraselar 'y 75% con
compromiso supra e intraselar.
33% en Adamantinomatosos,
raro en los papilares

Adamantinomatoso: Celulas
epiteliales reticulares  en
aproximadamente 90% de los
casos, quistes simples o
multiples con fluido oleoso o
rico en proteinas, colesterol,

derivados sanguineos.
Calcificacion en 90% casos.
Papilar:

Masas de células escamosas
metaplasicas (10% casos),
mas solido que quistico, mixto
en 15% casos.

TC: Pequefias calcificaciones y
microquistes en 90% casos.
RNM: Quiste en T1 suele ser
Iso a Hiperintenso.
Hiperintensidad en T2 (80%).
Componentes sdlidos en T1
Hiperintenso, realce con el

contraste, T2 variable,
calcificaciones de baja
intensidad.
Es frecuente en los
adamantinomatosos, rara en
los papilares

Edad media de presentacion
38 afos

Hombre/Mujer: 1:2
Generalmente
asintomaticos.

En nifios pueden cursar con
talla baja. Trastornos
visuales (55%) y cefalea. Es
rara la disfuncién hipofisaria.

Pars intermedia, 60% con
extension supraselar y 40%
puramente intraselares.

Variable (3-33%)

Epitelio cuboidal y columnar
en células quisticas con
grados de ciliacion variables.

TC: Generalmente quistes
no calcificados, contenido
hipo o hiperdenso, no hay
realce al contraste o suele
ser bajo a nivel de la capsula.

RNM: El quiste es
hiperintenso en T1 (60%),
Hipointenso (40%), poco

realce con el contraste o bajo
realce capsular.

Ausente
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Edad media de
presentacion 27 afos.
Hombre/mujer: 1:1
Trastornos visuales
(55%), cefalea y
disfuncién  hipofisaria
(65%)

Intraselar y raramente
supraselares.

La recurrencia es rara
después de la reseccion
completa

Histiocitos espumosos,
hendiduras de
colesterol, células
gigantes multinucleadas
y depositos de
hemosiderina,
pequefios grupos de
células epiteliales,
proliferacién fibrosa.

TC: Hipodensidad no
homogénea y realce
con el contraste.

RNM:

T1: Hiperintenso, T2
Hipointenso, también es
frecuente la
hiperintensidad
heterogénea en T1y T2
(areas tipicas de baja
intensidad en T2),
realce heterogéneo con
el contraste.

Ausente
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Después de hacer una revision de la literatura, encontramos que en la mayoria de
series de casos de lesiones hipofisarias xantogranulomatosas, los pacientes tienen
una edad media de 27 afios (Paulus et al., 1999), sin embargo, ya aparecen reportes
de casos en personas en la sexta y séptima década de la vida (Kleinschmidt-
DeMasters et al., 2017; Paulus et al., 1999). La discrepancia de edades en las que
se reportan estas lesiones, posiblemente refleja el poco numero de casos que hasta
ahora hay reportados. En este articulo publicamos el primer caso de
xantogranuloma de la regién selar en paciente mayor de 80 afos, y el segundo en
paciente mayor de 70 anos (Kleinschmidt-DeMasters et al., 2017). Algunos han
considerado que el unico caso reportado de xantogranuloma de la region selar en
paciente mayor de 70 anos, fue publicado por Paulus et al en 1999 (Ved et al.,
2018), no obstante, encontramos que los pacientes que se reportaron en ese
estudio mayores de 70 afos, correspondian a pacientes con craneofaringiomas y
no con xantogranulomas selares (Paulus et al., 1999).

Con respecto al origen de estos tumores, sigue existiendo controversia, se cree que
son secundarios a un proceso inflamatorio y a una respuesta tisular granulomatosa
a los siguientes fenémenos:

¢ Hemorragia o necrosis tisular de los adenomas o de otros tumores selares
e Filtracion del contenido quistico de los craneofaringiomas, quistes de Rathke
y quistes coloides.

En la paciente que presentamos, no se encontré antecedente conocido de alguna
otra lesion en la regidén selar, pero llama la atencion los signos de sangrado
evidenciados en la RMN contrastada.

Histopatologicamente los xantogranulomas consisten en lesiones con acumulacion
de cristales de colesterol, rodeados por células gigantes multinucleadas, histiocitos
espumosos, hemosideréfagos y células inflamatorias mononucleares (Nishiuchi et
al., 2012; Sugata et al., 2009), lo cual se correlaciona adecuadamente con los
hallazgos histologicos de la paciente de nuestro caso.

Rara vez se han asociado con adenomas de hipofisis (Muller et al., 2012; Nishioka
et al., 2010) y se ha descrito hipopituitarismo secundario, o que parece estar
relacionado con su probable origen vinculado a hemorragia, inflamacion o
degeneracion de otros tumores selares. Por su localizacion, similitud, e incluso
asociacion con otras lesiones intraselares, deben tenerse dentro de los diagndsticos
diferenciales de los tumores de la region selar (11).

Las caracteristicas en la RMN no son tipicas (Dai et al., 2017; Gurcay et al., 2016),
son masas con una intensidad de sefal variable segun el predominio de cada uno
de sus componentes histologicos. Los cristales de colesterol se observan
hiperintensos en T1 e hipointensos en T2, los quistes de hemosiderina se
caracterizan por ser iso o hiperintensos en T1 e hiperintensos en T2, la fibrosis
(granulacion) se observa hipointensa en T1y T2, y tras la administracion del medio
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de contraste el realce suele ser heterogéneo (Burt et al., 2003; Rahmani et al.,
2015).

Los pacientes con xantogranulomas de la regidon selar, usualmente tienen una
sobrevida prolongada (6,12). La estrategia de un tratamiento apropiado se basa en
la correccion del déficit hormonal, y en la maxima reseccién quirdrgica que se pueda
lograr. En ocasiones requieren terapias de reemplazo hormonal indefinidamente
(13). En nuestro caso, encontramos una paciente que, pese a la edad, presenta
una adecuada evolucion, y 2 afios después de la intervencion continua sin deterioro
neuroldgico, requiriendo sélo terapia de reemplazo hormonal para el hipotiroidismo
diagnosticado desde antes de la intervencion. Parece ser que, a pesar del
desenlace neurolégico adecuado tras la cirugia, rara vez hay mejoria de las
alteraciones hormonales preexistentes, pero a su vez, la cirugia temprana se asocia
a un mejor pronéstico endocrino (4).

Hasta el momento se conoce poco de la efectividad de la radioterapia en el manejo
de estos tumores, hay algunos reportes que sugieren disminucién del tumor residual
con su uso, se requieren mas estudios para poder hacer una recomendacién clara
al respecto(Jaime Pinto Vargas et al., n.d.; La Rocca et al., 2018). Nuestra paciente
tuvo una reseccion del 80% de la lesion, no se le dio manejo adyuvante con
radioterapia, y en el transcurso de estos dos afos no se ha encontrado aumento de
la lesion residual.

Conclusion

El xantogranuloma de la region selar es un tumor infrecuente, se conoce poco sobre
su etiologia y evolucion. Debe incluirse en el diagndstico diferencial de otras las
lesiones de la regidén selar. Se diagnostica en adultos jovenes, sin embargo,
publicamos el primer caso hasta ahora conocido en una paciente mayor de 80 afos.
Se asocia con disfuncién hipofisaria con mucha mas frecuencia que los
craneofaringiomas, y a menudo requiere reemplazo hormonal prolongado. La
reseccion quirdrgica maxima y el reemplazo hormonal son los pilares en el
tratamiento, usualmente la sobrevida es prolongada, y la recurrencia es rara
después de la reseccion completa. Se requieren mas estudios que permitan
entender mejor la historia natural de estas lesiones y, por lo tanto, permitan
optimizar el manejo de estos pacientes.
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