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Transformacion sarcomatosa de un L)
corticotropinoma silente después de
radioterapia

Sarcomatous transformation of a silent
corticotroph adenoma after radiotherapy

Los adenomas hipofisarios (AH) son los tumores selares
mas frecuentes y la causa mas comin de enfermedad
hipofisaria’. Sin embargo, una amplia variedad de tumores
no adenomatosos, metastasis, lesiones quisticas, infeccio-
sas, vasculares o inflamatorias pueden afectar a la region
selar?.

Los sarcomas son un grupo heterogéneo de tumo-
res malignos que derivan de las células mesenquimales
y crecen a partir del tejido conjuntivo esquelético y
extraesquelético®. Se dividen en dos grandes grupos: sar-
comas de partes blandas (SPB) y sarcomas 6seos (SO)°.
Tienen una prevalencia de cuatro a cinco casos (SPB) y
un caso (SO) por cada 100.000 habitantes y representan el
1% de las enfermedades malignas en adultos y 12% en los
nifos*. Estos tumores pueden aparecer en cualquier parte
del organismo, y tanto los SPB (angiosarcoma, liposarcoma,
fibrosarcoma, sarcoma pleomorfico indiferenciado, leiomio-
sarcoma, rabdomiosarcoma) como los SO (sarcoma de Ewing,
condrosarcoma, osteosarcoma) se han reportado afectando
a la region selar’.

Presentamos el caso de un varén que, en 1993, a la edad
de 42 anos, se diagnosticd de una masa selar de forma
incidental en una tomografia computarizada realizada por
traumatismo craneoencefalico. No tenia sintomas o signos
de disfuncion hormonal. El estudio hipofisario basal, cortisol
libre urinario de 24 horas y el test de ACTH-cortisol (Synact-
hen 250 png) fueron normales. La resonancia magnética (RM)

hipofisaria mostré una lesién selar con extension supraselar
e infiltracion de ambos senos cavernosos. La campimetria
revelé una hemianopsia bitemporal, por lo que se realizo
craneotomia bifrontal con reseccion subtotal del tumor.
El estudio histologico mostré una tumoracion de 30 x 40
mm con inmunoreaccion para ACTH, citoqueratina AE1/AE3,
negativa para el resto de las hormonas hipofisarias con Ki67
< 2%, compatible con corticotropinoma silente. El estudio
posquirurgico mostré hipogonadismo hipogonadotropico e
hipotiroidismo secundario iniciando tratamiento hormonal
sustitutivo. El paciente fue reintervenido por crecimiento
tumoral en 1995 y 1998. La tumoracion extirpada en ambas
intervenciones tenia un patroén histologico similar con inmu-
noreaccion para ACTH. Posteriormente, el paciente recibio
radioterapia estereotaxica fraccionada (52 Gy). Un afo des-
pués, la RM hipofisaria mostraba un resto tumoral quistico
con diametro maximo de 3 cm. En controles periodicos,
el paciente permanecié clinica y radiologicamente estable
durante 20 afos.

En octubre de 2019, a la edad de 69 anos, el paciente
consulto por cefalea, alteracion visual y vomitos iniciados
tres semanas antes. La exploracion fisica evidenci6 paralisis
del VI par craneal izquierdo. El estudio hormonal mostré GH
sérica 0,02 ng/L (0-3,5); IGF-1 3,6 nmol/L (6,2-24,9); TSH
< 0,01 muUl/L (0,57-5,51); T4L 15,8 pmol/L (12-22); prolac-
tina 103 mUI/L (98-456); FSH 1,4 Ul/L (1,5-12,4); LH< 1 Ul/L
(1,7-8,6); testosterona 8,4 nmol/L (6,7-25,7); testosterona
libre 75 pmol/L (> 220); cortisol libre urinario 540 nmol/dia
(86-631); ACTH plasmatica 1,9 pmol/L (2-12); cortisol sérico
284 nmol/L (172-497) con ascenso tras estimulacion (Synact-
hen 250 .g) hasta 710 nmol/L. La RM hipofisaria evidencio un
crecimiento de la lesion residual (fig. 1A). Se realizo resec-
cion parcial del tumor mediante cirugia transesfenoidal y el
estudio histolégico mostré inmunoreaccion positiva difusa
para vimentina, focal para actina, citoqueratina AE1/AE3
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CARTA CIENTIFICA

Figura 1

Cortes coronal y sagital de RM hipofisaria con gadolinio en diferentes momentos de la enfermedad.

A) RM realizada en octubre de 2019 que muestra masa de 38 x 43 x 30 mm con infiltracion del suelo selar, clivus, hueso occipital,
comprension del quiasma, nervio optico derecho y ambos senos cavernosos. B) RM realizada una semana después de la Gltima cirugia
(noviembre de 2019), que muestra reduccion de tamano hasta 15 x 13 x 23 mm. C) RM realizada dos meses después de la Ultima
cirugia (enero de 2020), que muestra progresion del tumor hasta 66 x 74 x 66 mm.

y negativa para desmina, CD34 y S100. El diagndstico his-
tologico fue sarcoma fusocelular con areas de proliferacion
fibroblastica y condroblastica. La RM una semana después de
la cirugia mostré reduccion del tamaiio de la lesion (fig. 1B) y
el paciente fue dado de alta sin complicaciones inmediatas.
Sin embargo, ocho semanas después consulté nuevamente
por cefalea y alteracion visual. Se constaté en la RM hipofi-
saria un considerable crecimiento del tumor (fig. 1C), por
lo que el paciente fue derivado a Oncologia, donde ini-
ci6 tratamiento quimioterapico paliativo con doxorubicina,
gemcitabina y dacarbazina; a pesar de lo cual fallecio a los
siete meses del diagnostico del sarcoma.

La incidencia de los sarcomas selares es desconocida y
se han reportado menos de 100 casos hasta la actualidad®.
Un estudio etiologico de 1.367 pacientes con masas sela-
res/paraselares en la RM encontrd tres sarcomas, lo cual
representa el 0,2%°. Estos tumores se detectan en pacientes
con edad media de 40 afios y ligero predominio de varones’.
Aunque la proporcion de sarcomas inducidos por radiotera-
pia es menor con las técnicas actuales’, el antecedente de
radiacion esta presente en el 3-6% de los sarcomas y alcanza
el 32% en los sarcomas que afectan la region selar®. El tiempo
medio entre la radioterapia y la aparicién del tumor es de 10
afos, con rango muy variable (3-39 afos)°. Los SPB selares
estan relacionados con mayor frecuencia a la radioterapia
que los SO y los subtipos mas frecuentes son el fibrosarcoma

y el sarcoma pleomorfico indiferenciado®. En este sentido, el
estudio histoldgico de nuestro paciente mostré un sarcoma
muy poco diferenciado con una combinacion de prolifera-
cion fibroblastica (SPB) y condroblastica (SO), que es poco
comun.

La causa de los sarcomas es desconocida, sin embargo,
el factor ambiental de mayor fuerza etiolégica es la
radioterapia®. El desarrollo de estos tumores podria estar
influido por dosis elevadas de radiacion, exposicion a edades
tempranas y uso concomitante de ciertos quimioterapicos®.
Algunos casos se han encontrado en el contexto de enfer-
medades hereditarias como el sindrome de Li-Fraumeni,
neurofibromatosis tipo 1, sindrome de McCune-Albright o
enfermedades de origen incierto, como la encondromato-
sis multiple®8. Se han relacionado también con virus como
el herpes virus humano 8, el virus de Epstein-Barr o el VIH,
los dos ultimos reportados en pacientes con sarcomas de la
region selar’.

Los sarcomas selares son tumores voluminosos (> 3 cm),
que se presentan con sintomas de ocupacion de espacio’.
No hay datos clinicos, analiticos o radioldgicos que permi-
tan sospecharlos, por lo que son confundidos con AH no
funcionantes u otros tumores no adenomatosos’. En nuestro
caso, se considero que el cambio de comportamiento del
resto tumoral podria estar relacionado con la agresividad
que pueden tener algunos corticotropinomas silentes. Sin
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embargo, el largo periodo de estabilidad previo y el antece-
dente de radioterapia nos orientaron a una transformacion
sarcomatosa como causa mas probable. La reseccion qui-
rdrgica completa es la Unica opcion curativa, sin embargo,
esta se consigue en menos del 20% de los casos*>. La radio-
terapia y la quimioterapia se han empleado como opciones
paliativas en tumores de crecimiento progresivo o enferme-
dad metastasica avanzada®®, no obstante, la supervivencia
media de estos pacientes es de seis meses’.

En conclusion, los sarcomas selares son tumores poco fre-
cuentes, agresivos y de mal prondstico que aparecen en
pacientes de mediana edad. Es muy dificil su presuncion
antes de la cirugia, sin embargo, el cambio de compor-
tamiento clinico y radiolégico de un remanente tumoral
previamente irradiado podria ser de utilidad en algunos
casos. La extirpacion completa es la Gnica opcion de super-
vivencia para estos pacientes.
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Transdisciplinariedad efectiva en el L
cuidado de la diabetes: Diagnéstico
PRECEDE

Effective transdisciplinarity in diabetes care:
PRECEDE Diagnosis

La diabetes mellitus (DM) es una enfermedad compleja y
multifactorial que requiere un proceso integrado de activi-
dades y diferentes niveles de medicion de resultados'.

El cuidado transdisciplinario (CTD) es la prestacion con-
junta que asocia diferentes entornos y disciplinas con
interacciones continuas entre el sistema de salud y social
en los que cada persona esta inmersa y vive?.

El CTD puede abordar mejor las barreras para el manejo
de la DM, mejorando los resultados a través de una eva-
luacion holistica de necesidades y recursos, una mejor
comunicacion tanto entre los profesionales, como con las
personas con DM (PCD). Cada miembro aporta una perspec-
tiva Gnica para abordar los problemas multifacéticos del

cuidado de la DM, sin embargo, si las diversas visiones pro-
fesionales no se integran dentro de un enfoque de equipo,
puede dar lugar a una atencion fragmentada. La meta es
generar un proceso relacional o traslacional, en el que cada
miembro tiene un rol clave basado en la transferencia y
cocreacion de conocimiento, que la PCD como corresponsa-
ble debe aplicar de manera eficiente cada dia en su casa®.
Actualmente se esta llevando a cabo un ensayo clinico con-
trolado y aleatorizado en el que se compara este CTD vs. el
cuidado estandar en DM14.

El objetivo de este trabajo es aplicar el modelo PRECEDE
para describir las opiniones de un grupo de expertos respon-
sables en la toma de decisiones en el proceso de gestion de
la DM, en relacion con proveer un efectivo cuidado de la
diabetes desde la CTD.

Investigacion cualitativa, interaccionista con muestreo
no probabilistico o intencional. Para definir el grupo de
referencia (GR), se analizaron dos planes regionales de DM
disponibles online®.

Se definieron y caracterizaron diez perfiles: PCD, médi-
cos y enfermeras de atencidon primaria y especializada,
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