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Tumores hipofisarios funcionantes en la edad
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Resumen de la ponencia

Los tumores hipofisarios representan aproxima-
damente el 30 % de los tumores cerebrales en
la edad adulta (2. En la edad pediatrica y en la
adolescencia, sin embargo, son muy poco frecuen-
tes representando aproximadamente el 3% de los
tumores supratentoriales y del 3 al 6% de los tu-
mores cerebrales intervenidos ©®. Méas del 75 % de
los adenomas hipofisarios que se diagnostican en
pacientes en edad pediatrica o en edad inferior a
los 21 afos son hormonalmente activos. Estos tu-
mores hipofisarios denominados funcionantes, se
caracterizan por una secrecion excesiva de hormo-
nas hipofisarias que da lugar a un sindrome clinico
cuya repercusion clinica compromete la calidad y
las expectativas de vida de los pacientes. El pro-
lactinoma es el tumor hipofisario mas frecuente (50-
60%), después le siguen los adenomas de células
corticotropas (10-15%) y los adenomas de células
somatotropas (5-10%), siendo excepcionales el
tirotropinoma y los adenomas hipofisarios secre-
tores de gonadotropinas. Ademas de los tumores
funcionantes, estan los denominados adenomas
no funcionantes (30%) porque no producen ningun
sindrome clinico relacionado con hipersecrecion
hormonal, y los sintomas estan relacionados con el
efecto masa debido al tamario tumoral . Los ade-
nomas hipofisarios son tumores en su mayoria de
aparicion esporadica y benignos, y parecen tener
un origen monoclonal. Los mecanismos molecula-
res subyacentes de la tumorogénesis no estan bien
establecidos, aunque la patogenia de los adeno-
mas hipofisarios se caracteriza por una combina-
cion de proliferacion celular y de una secrecion
hormonal descontrolada. Aunque la mayoria de los
adenomas hipofisarios son de aparicion esporadi-
ca, existen formas familiares ligados a mutaciones
del gen AIP (Aryl hydrocarbon receptor interacting
protein) y al gen MEN1 que determinan una predis-

posicion familiar al desarrollo de estos tumores ©8),
En la actualidad se sugiere que aproximadamente
el 5% de los pacientes con adenomas hipofisarios
de aparicion esporadica tienen bases hereditarias
que justifican esta condicion. Mutaciones idénticas
del gen AIP se han demostrado en estos adeno-
mas de aparicion aislada. A estos pacientes se les
ha catalogado como formas familiares de aparicion
aislada (FIPA) 9,

El diagndstico de los adenomas hipofisarios funcio-
nantes en la edad infanto-juvenil se realiza de una
parte por la presencia de los sintomas tipicos rela-
cionados con el exceso hormonal, por la demostra-
cion de la secrecion excesiva o inapropiada de la
hormona vy, finalmente, por la objetivacion de una
masa selar. Excepto en el caso del prolactinoma,
en el que los sintomas relacionados con la accion
antigonadotropa de la PRL o la galactorrea no apa-
recen hasta después de iniciada la pubertad, en
la mayoria de los casos el diagndstico se hace por
las secuelas del efecto masa derivado del tamafio
tumoral. En los tumores productores de ACTH o GH
los sintomas en la edad infantil son tipicos, tanto
para la enfermedad de Cushing como para el gi-
gantismo o acromegalia. En el caso de la enferme-
dad de Cushing y debido al pequefio tamano de
los adenomas corticotropos, es bastante compleja
la identificacion del adenoma por lo que hay que re-
currir a exploraciones especiales que precisan de
un personal experto (test de CRH o desmopresina
y CSSP).

Desde el punto de vista del tratamiento, la cirugia
representa la primera linea de tratamiento, tan-
to para la enfermedad de Cushing como para los
adenomas secretores de GH. La utilizacion de inhi-
bidores de la esteroidogénesis suprarrenal o la uti-
lizacion de pasireotide, un analogo especifico del
receptor de somatostatina tipo 5, en la enfermedad
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de Cushing o de la utilizacion de analogos de so-
matostatina (octreétida, lanredtida o pasireotide) o
de antagonistas del receptor de GH (pegvisomant)
en el gigantismo/acromegalia, sélo estaria indica-
da tras el fracaso de la cirugia para curar la en-
fermedad o como tratamiento temporal previo a la
misma. Otra alternativa como la radioterapia es una
opcion de tratamiento de segunda linea, una vez
demostrada la ineficacia de la cirugia y se utiliza
bajo cobertura de tratamiento farmacolégico, hasta
conseguir el control de la enfermedad.

En el caso de los prolactinomas, microadenomas
y/o macroadenomas sin compromiso visual o efecto
masa de otras estructuras, el tratamiento de primera
linea son los agonistas de dopamina (cabergolina).
La cirugia quedaria como tratamiento para aquellos
casos donde, por el tamafio, hay necesidad de ha-
cer una cirugia descompresiva o en aqguellos casos
donde se demuestra resistencia a los agonistas de
dopamina. La radioterapia es una opcion para ca-
sos en los que tras cirugia persisten restos del tu-
mor con necesidad de dosis altas de cabergolina.

Un capitulo importante en el tratamiento de los ade-
nomas hipofisarios en la edad pediatrica es el con-
trol y tratamiento de sus secuelas, sobre todo los
aspectos relacionados con la talla en los pacientes
con enfermedad de Cushing y el tratamiento susti-
tutivo cuando exista hipopituitarismo.
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