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Resumen

Objetivos: El tratamiento de la enfermedad de Cushing se basa en el tratamiento quirdrgico del
tumor hipofisario, ya que no existe alternativa medicamentosa y la opcion de la adrenalectomia
suprarrenal bilateral se reserva para casos extremos. Presentamos el caso de una paciente
pediatrica con enfermedad de Cushing recidivante, secundaria a tumor ectopico en seno cavernoso,
tratada en dos ocasiones mediante abordaje endoscdpico trasnasal expandido y posteriormente con
exenteracion del seno mediante abordaje de Dolenc.

Métodos: Mujer de 8 afios que debuta con alteracion brusca de VI par. En la RM se objetiva lesion
de seno cavernoso derecho. El estudio hormonal inicial es normal. Se realiza reseccion trasnasal
asistida con endoscopia, con resultado de fibrosis inespecifica. En los meses posteriores se objetiva
nuevo crecimiento de la lesion y se decide, ante la ausencia de un diagndstico anatomopatoldgico
definitivo, una segunda reseccion por la misma via, con estudio inmunohistoquimico positivo para
células productoras de ACTH. La RM muestra nuevamente reseccion completa. Al afio del debut
clinico reaparece la enfermedad tanto a nivel analitico como radioldgico, localizando la lesion en el
segmento retrocarotideo del seno cavernoso, por lo que se decide un abordaje de Dolenc para su
reseccion. Previamente a la cirugia, se realizo embolizacion de la ACD ipsilateral, tras realizarse test
de oclusién. El resultado anatomopatologico confirmé la existencia de adenoma productor de ACTH.
Se completd el tratamiento oncoldgico con radioterapia focalizada en el lecho quirtrgico.

Resultados: Actualmente, la paciente mantiene la afectacion del VI par derecho. Los controles
analiticos y radioldgicos seriados a mas de dos afios de seguimiento, muestran ausencia de
enfermedad.

Conclusiones: La enfermedad de Cushing exige una reseccion completa de la lesién para su control
lo que requiere en muchas ocasiones abordajes radicales y combinados, como en el caso de nuestra
paciente.
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