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RESUMEN

Entre la patologia neuroftalmoldgica de dificil diagnéstico hemos encontrado en seis
casos la asociacion de aracnoidocele intraselar con papiledema.

Se trata de 5 mujeres en la edad media de la vida, obesas, multiparas, y 1 hombre de
43 anos, todos tenian antecedentes de cefalea de larga data y disminucion de la agudeza
visual.

Los estudios neuro-radiolégicos demostraron agrandamiento de la silla turca con ine-
xistencia de patologia tumoral o vascular de la region selar; en las NCG se aprecio la
entrada de aire en la silla turca y las mediciones de presion de L.R.C. (PL, Tornillo subdu-
ral) evidenciaron cifras por encima de la normalidad.

Consideramos en base a la clinica y los estudios complementarios de diagnéstico que
estos casos correspondian a un Sindrome de Hipertension Endocraneana Benigna de lar-
ga data con herniacion de la cisterna a través del diafragma selar, en consecuencia no
hay indicacién para realizar la correccion quirurgica del aracnoidocele intraselar que no
es la causa sino la consecuencia de la presion endocraneana elevada, al igual que el papi-
ledema.

ABSTRACT

We have come across six cases associated with intrasellar aracnoidocele with papille-
dema in neuro-ophthalmological pathology of hard diagnosis.

Five of these six cases were middle aged, obese women, who had been in labour for se-
veral times. The sixth case was a man. All of them with a long-time history of severe he-
daches and loss of visual acuity.

Neuro-radiological studies showed sella turcica enlargement with no tumoral or vas-
cular pathological evidence in the sellar region. In NCG an entrance of air in the sella tur-
cica appeared, and measurements of CSF pressure (LP, Subdural Screw) showed figures
above normality.

It is our opinion that according to clinic and complementary diagnosis studies such
cases were related to a long term Benign Endocranial Hypertension Syndrome with cis-
tern herniation through the sellar diafragm; thus there is not any indication for surgical
intervention on the intrasellar aracnoidocele, because this is not the cause but the conse-
quence of a high CSF pressure as well as the papilledema.
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Introduccion

Entre los sindromes neuroftalmoloégicos de
dificil diagnéstico hemos encontrado seis pa-
cientes con la asociacion de edema de papila y
silla turca agrandada.

La mayoria de los casos que consultaron
por este sindrome eran mujeres obesas, multi-
paras, y en la edad media de la vida.

En los examenes complementarios se des-
carto patologia tumoral o vascular selar lle-
gandose a la presuncion diagnoéstica de un
sindrome de hipertensiéon endocraneana be-
nigna como responsable de la signosintomato-
logia.

Material Clinico y Resultados

Se presentan 6 pacientes, cinco mujeres con
edades entre los 20 y 50 anos y un hombre de
43 anos cuyos datos clinicos se resumen en la
tabla 1. Se destacan como hallazgos comu-

nes: el predominio del sexo femenino en edad
premenopausica, la obesidad y la multipari-
dad. Fueron comunes la cefalea y el edema de
papila, excepto en el Caso Il que presentaba
atrofia papilar postedema. En todos los casos
se practicaron estudios neuro-radiologicos
apreciandose una silla turca abalonada en las
radiografias de perfil de craneo; iméagenes hi-
podensas (Densidad Agua) intraselar en la
TAC (Casos I, III, IV, V), ventriculos pequenos
y surcos disminuidos de tamano; en el Caso II
se realizo TAC con Metrizamida intratecal y en
el Caso VI una neumotomografia computada
de cerebro, en ambos casos, el contraste pe-
netro en el interior de la silla. En los Casos I 'y
III se confirmo el aracnoidocele intraselar me-
diante Neumocisternografia.

El estudio endocrinolégico demostré Gona-
dotrofinas altas con bajos niveles de Estra-
diol (Casos I y III), hiperprolactinemia (Ca-
so 1) y dosajes de hormonas tiroideas por de-
bajo de la normalidad sin respuesta al TRH
(Caso IV).

Tabla 1
SINDROME DE PAPILEDEMA ARACNOIDOCELE INTRASELAR
SIGNOSINTOMATOLOGIA
Caso Sexo Obesidad Embara- Galacto- AmMeno- p.ovoies  Cefalea A. Visual F. ojo Manometria
Edad z0s rrea * ’ Cm agua
I F45 + 5 + - #10 ~ edema gy o8
9/10 papila
atrofia
1 F32 + estéril + + 4 GMAUNG- oot PL 20
818 edema
111 F30 + — — — + 10/10 edema PL 30
7/10  papila
10/10 edema T. subdu-
v F25 — 2 —
" + bilat. papila ral 40
\% F45 — 3 — _ " 10/10 edema PL 26
bilat. papila
cuenta edema
VI M43 + — — — + dedos F
6/10  Papila Pt

*A. Visual Ojo der. Ojo Izq.

Se constato hipertension del LCR median-
te puncion lumbar o por el tornillo subdu-
ral, en tal caso se obtuvieron ondas en me-
seta que oscilaban entre los 35 y 45 cm de
agua.

La serie presentada mejoré con el trata-
miento con Acetazolamida y Dexametasona

no requiriendo tratamiento quirurgico.

Posteriormente a la presentacion de esta se-
rie se diagnostic6 un Sindrome de Papiledema
asociado con aracnoidocele intraselar en una
mujer de 46 anos la cual no mejor6 con el tra-
tamiento médico y fue necesario practicar una
derivacion lumboperitoneal.



Discusion

La aparicion de edema de papila como ma-
nifestacion clinica aislada o preponderante,
plantea dificiles diagnésticos diferenciales,
entre ellos, con seudopiledemas como las dru-
sas papilares, restos congénitos epipapilares
(fibras mielinicas) o acentuacién de las
estriaciones retinales peripapilares como suele
encontrarse en la migrana, y principalmente,
con las papilitis.

Estas ultimas pueden ser de causa vascular
(hipertension arterial, trombosis arterial o ve-
nosa, embolia, colagenopatia, arteritis cra-
neal), de causa desmielinizante, hereditaria,
irritativa, toxica o dismetabdlica; casi todas
ellas se acompanan de una disminucioén rapi-
da de la agudeza visual (AV) y predominan en
forma unilateral.

El edema de papila de estasis puede preser-
var inicialmente la A.V. pero ésta se deteriora
al pasar a la etapa de atrofia postedema o a la
cronicidad, con la aparicién de gliosis.

La retinofluoreceinografia (RFG) de-
muestra en el papiledema retencion y extrava-
sacion del colorante y permite diferenciarlo del
seudopapiledema, pero no de la papilitis.

El Sindrome de Hipertension Intracraneana
Benigna (HIB) o Seudotumor Cerebri no tiene
tampoco una etiologia tinica ni un mecanismo
claro reconocido.

Desde su descripcion por Quinke en 1897
ha sido relacionado a multiples alteraciones
postuladas como factores etiolégicos posibles
(1,6, 7).

De la completa revision de Fishman desta-
camos por su frecuencia la obesidad, la inci-
dencia en el sexo femenino, la supresion de
corticoides, las enfermedades de Cushing y
Addison, Trombosis de senos venosos por
mastoiditis, anticonceptivos, postraumatica o
en el embarazo y postparto, y la hipervitami-
nosis A. No obstante la mayor parte de los ca-
sos publicados pertenecen al grupo idiopa-
tico (4).

Los mecanismos propuestos han sido tam-
bién diversos: edema cerebral para Sahs y
Joynt (1956), de acuerdo al resultado de biop-
sias; o alteraciones en el volumen sanguineo
cerebral para Dandy (1937). La teoria mas
acertada es la de trastornos en la reabsorcion
de L.C.R. desarrollada por Johnston, quien
postula una obstruccion relativa de las vellosi-
dades aracnoideas o un incremento en la pre-
sién del seno sagital alterando la presion di-
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ferencial que controla la absorciéon del L.C.R.
(6, 7).

Chazal y colaboradores confirman clinica-
mente estos dos mecanismos, pero sin en-
contrar alteraciones significativas en la Cister-
nografia radioisotépica. Coinciden con Johns-
ton en que la secrecién de L.C.R. continua a la
tasa usual, incrementando la presion del siste-
ma hasta sobrepasar la obstruccion o hasta en-
contrar otras vias de salida del liquido encéfa-
lorraquideo no utilizadas habitualmente por
su mayor resistencia (3).

La HIB remite en la mayoria de los casos,
pero aproximadamente en un 10% hay recidi-
vas, en otro 10% hay persistencia del papilede-
ma y en un 30% aparece gliosis de la papila in-
dicando cronicidad (8, 10).

Los casos de nuestra serie probablemente
pertenezcan a este ultimo grupo, lo que justifi-
caria el agrandamiento de la silla turca y la al-
teracion marcada de la A. V. y del campo vi-
sual, resultado de su larga evolucién, confir-
mada por la anamnesis.

La proximidad anatémica entre la silla tur-
ca y los nervios opticos llevé en algunos ca-
sos a suponer erréneamente algun tipo de
compresion directa del aracnoidocele sobre
la via 6ptica produciendo edema de papila,
cuando en realidad ambas manifestaciones
deberian ser atribuidas a una H.I.B. de larga
data.

La asociacion de papiledema y silla turca
vacia (STV), o mas propiamente, aracnoidoce-
le intraselar es infrecuente, habiendo sido refe-
rida esporadicamente en la literatura en rela-
cion con la hipertension endocraneana benig-
na (1, 5).

La S.T.V. fue descripta por Busch en 1951
como consecuencia de un defecto congénito
del diafragma selar. Kaufman en 1968 propo-
ne a la presion del L.C.R. normal o elevada, ac-
tuando a través del defecto del diafragma co-
mo factor determinante del agrandamiento se-
lar (1, 6, 9).

Foley y Rosner presentaron 8 casos de
S.T.V. y seudotumor cerebral, y de ellos 4 con
defectos campimétricos atribuidos al edema
de papila (5).

Beeke y col. (1) sobre 19 casos hallaron 3
con papiledema y diagnéstico de seudotumor
cerebri, sin alteraciones campimeétricas, y
otros 2 con trastornos del campo pero sin ede-
ma de papila. Este autor considera que no hay
hallazgos consistentes para atribuir la causa
de la S.T.V. ala H.L.B.
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Las alteraciones visuales en la silla turca va-
cia, por descenso del quiasma, por compromi-
so vascular, por el latido del contenido liquido
intraselar sobre el quiasma, o por aracnoiditis
asociada, han sido descriptas en la forma se-
cundaria a cirugia hipofisaria o a radioterapia
pero son excepcionales en la forma primaria
(1,9, 11).

La mayor parte de la patologia de la region
periselar: adenomas hipofisarios, craneofarin-
giomas, meningiomas preselares, aneurismas,
gliomas del quiasma Optico, aracnoiditis, y la
misma S.T.V. suelen acompanarse de atrofia
simple de papila, en el periodo de estado.
Cuando se observa papiledema debe pensarse
en otro mecanismo agregado, principalmente,
en la hipertensiéon endocraneana, la que pue-
de manifestarse a condiciéon de que no exis-
ta atrofia previa. Ejemplo claro de esta cir-
cunstancia es el conocido Sindrome de Foster-
Kennedy.

La S.T.V. si bien puede ser un hallazgo sin
manifestaciones clinicas en muchos casos, ha
sido descripta en forma caracteristica en muje-
res obesas, multiparas e hipertensas, razén
que llevo a postular a la hiperplasia hipofisaria
durante el embarazo seguida de involucién en
el posparto, como causa principal del sindro-
me (1, 5).

Algunos pacientes presentan alteraciones
endécrinas leves que no guardan relacion con
el tamano de la silla turca, o habito cushin-
goide, sin correlato con los datos de laborato-
rio (1).

En base a los datos clinicos y bibliograficos
de que disponemos, pensamos que no puede
invocarse una ‘etiologia unica para la S.T.V.
pero cuando se halla asociada a edema de pa-
pila, deberia considerarse a ambas entidades
como manifestaciones de hipertensiéon en-
docraneana benigna.

En relacion a la terapéutica habitual-
mente hay respuesta adecuada a la admi-
nistracion de dexametasona y acetazola-
mida. En los casos resistentes puede plan-
tearse una derivacion lumbo-peritoneal.
La decompresion de las meninges del nervio
optico es otro recurso propuesto pero que no
hemos utilizado.

Creemos que no existe indicacién para la
correccién del aracnoidocele ya que como se
ha visto anteriormente no es causa sino conse-
cuencia del proceso patolégico.
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