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CRITERIO DIAGNOSTICO EN CRANEQFARINGIOMA

RESUMEN

El Crédneofaringioma (CF) es el tumor intracraneal benig-
no de origen congénito mi&s comfin en nifies, representa al 2.5%

de los tumores intracraneales.

En la actualidad no disponemos de un criterio diagnésti-

co en CF para diferenciarlos de otros tumores intracraneales.

Nuestro objetivo es elaborar de acuerdo al valor predic-
tivo positivo (VPP)} un criterio diagndstico en CF con los da-

tos clinicos y radiol&gicos.

MATERIAL Y METODOS:

Se comparan 132 sujetos ¢on tumeores intracraneales, tra-
tados quirfirgicamente d= 1386 a 1990, distribuidos en los si-

guientes grupos:

A} 12 con créneofaringiorma
B} 40 con tumores hipofisiarios no funcionantes

C) BO con tumores paraselares no hipofisiarios

Todos cobligan al diagnédstico diferncial, se les practics

radiocgrafia simple de crdneo (RxSC) y Tomografia axial compu-



tada (T.A.C.} del grupo B y C se tom§ una muestra al azar de_
4 tumores intracraneales por cada crineofaringioma, obteni&n-

dose un grupo control de 48 sujetos.

RESULTADOS

GRUPO A: 8 menores de 20 afios, en todos el dato mis co--
min fue el sindrome de comprensibn quiasmitica (100%), cefa--
lea (91%), hipopituitarismo (25%), hipogonadismo (25%), talla
baja (8,3%), la RxSC con alteraciones en lasilla turca (91%),
calcificacibn extraselar (50%), calcificacibn intraselar - -
(4i%). La T.A.C. adem3s mostrd éomponente quistico (91%), in-

vasifn al tercer ventriculo (58%).

De 1los grupos A y B se encontrd: Meningiomas, cordomas,_
" atrocitomas, gliomas, tuberculosis cerebral, y met8stasis de_

otros sitios entre otros.

El anilisis estadistico dib6 VPP aceptable para: Diabetes
insfpida (100%), talla baja e hipogonadismo (en ninos}) (100%}
edad menor de 20 afos (BO%), caleificacibn intraselar (100%)_

y componente quistico (83t%).

CONCLUSION

En la medida gue los datos mencionados con VPP, mayor o
igual a 80% coincidan, la primera posibilidad diagnbstica es,

craneofaringioma.




INTRODUCCION

El crédneofaringioma es el tumor benjgno intracrancal, (1)
de origen congénito, mis comin en nifies. (2,3,4) Comprende el
2.5% de todos los tumores intracraneales. {2) Los hallazgos -
histolSgicos benignos, no concuerdan con la conducta maligna_

del tumor.

La incidencia general es del 0.5 al 1.5 por millén por -
afo (4). Es el tumor nc glial més comin en nifios, representa_
el 50% de los tumores supraquiasmiticos en nifios y el 20% en_
adultos. (2,6) En Japén la frecuencia es mis elevada, se in--
forma hasta el 9% en niflos con tumores intracraneales en gene
ral (2,6}, Su incidencia es bimodal, con un pico en la prime-~
ra década de la vida y un segunde pice en la quinta a la sép-
tima década de la vida, su presentacidn es igual en ambos se-

XO0s .,

Embriogénesis: E1 desarrollo embrionario de la adenohipd
fisis se inicia a los 24 dias de gestacibn, como una invagina
cién del techo de la cavidad bucal primitiva o estomodeo yvdc
la yema neurchipofisiaria que proviene del prosencéfalo; an -
la primera semana, la bolsa de Rathke pierde conexidn con la_,
cavidad bucal primitiva y prolifera la pared anterior de la -
bolsa de Rathke, formando el 1l8bulo anterior de la aQenohipé—

fisis, la yema forma el 16bulo posterior. (1,2).



Erdhelmen fue el primerc en proponer la hipdtesis que di
ce que el cridneofaringioma proviene de las células exbriona-=-
rias que descansan sobre el conducto faringeo hipofisiarioc in
completo involucionado {2,3) sin embargo, esto se ha puesto -
en duda debido a la poca frecuencia intraselar primaria. (2,-

4,6,9)

Patologfa: Su localizacidn mis frecuente es supraselar,
el 15% es intraselar (4). Son parcial o totalmente quisticos_
y varfan considerablemente de tamafio, pueden extenderse del -
16bulo frontal al temporal, los quistes presentan un alto con
tenido de colesterol y calcificaciones en 50t de los pacien--
tes (2,5). Los tumores rechazan el quifsma 6ptico y el tercer
ventriculo, la presifn hacia abajo puede comprimir el 1l6bulo_
apterior y con mayor frecuencia el lSbulo posterior con dafo_

del tallo hipofisiario.

HALLAZGOS CLINICOS:.

Disturbios visuales: la sintomatologfia es variable, se~=
gfin la localizacidn del tumor y su efecto compresivo sobre es
tructuras vecinas. Los defectos de campos visuales ocurren de
90% a 95% en adultos y 60 a 80% en nifios (2). La presentacifn
nis confin es la hemianopsia bitemporal, por comprensibn del -

qufasma Sptico (2,4).

Los cuadrantes inferiores se afectan m8s que los superig
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res, 16 cual es opuesto a los hallazgos encontrados en los -
adenonas de hip&fisis, {(2) la pérdida visual puede progresar_
hasta la ceguera total y atrofia del nervio Sptico; el papile
dema se presenta en 20% la par3lisis de los nervios cranea--—
les 111, IV y V hasta el 25% en los nifios y el 335 en adultos
{2). Las alteraciones visuales empiezan a presentarse desde =
el primer ano de evolucidn y cmpieza con hemianopsia bitempo-

ral, papiledema, cefalea y nistagmus (3).

Baskin y Wilson en estudios de 53 pacientes, encontraron
hermianopsia bitemporal en 49%, hemianopsia unilateral en 19%_
Y ceguera unilateral o bilateral en 11%, bicuadrantopéia en 8%

cuadrantopsia 4% y hemianopsia unilateral 6% (B).

Cefalea: Es originada pcr distencidn del diafragma, en =
‘caso de tumoracifén. En un estudio por Wilson Ch. y Baskin fue
el 50%, en otros estudios realizados por Rosver y Herskinen, -
fue el sintoma mis comin (5).

Hipertensidén Endocraneana: Se produce por obstruccibn -
del agujero de Monrro y el conducto de Silvio; cuando se pre-
senta parfilisis del sexto par, papiledema, lo m8s probable es

gue sea un craneofaringioma (2).

Disfuncibn Endocrina: Se manifiesta como diabetes insipi
da. y en grados variables como hipopituitarismo, la incidencia

de disfuncidn endocrina tienc una fuerte correlacidn con el -



tamafio del tumor (2), ocurre hasta en 70% de los pacientes, .-

con mayor frecuencia en nifios.

El 65% de los pacientes presentan deficiencia de hormo--
nas del crecimiento; 45% de ACTH {2). La diabetes insipida es
més comn en adultos, mientras que el hipopituitarismo es m&s

comin en nifos (2).

Wilson informb deterioro del crecimiento en 93% en meno-
res de 18 afios y disfuncifn sexual en adultos en 88%, los - -
adultos presentaron mis sintomatologia psiquidtrica que los -

nifos.

En una revisidn de Banana de B4 pacientes adultos donde
1o sintomatoleogia mental fue la manifestaciSn inicial de la -

enfermedaa.

Vias hipotalimicas: Las manifestaciones son: somnolencis
poliuria y ocurre por igual en ambos sexos, sobre tode en ni-

fos.

Los disturbios hipotalSmicos, comoc diabetes insfpida, -

crisis autondmicas e hiperna*remia crénica son raros.
HALLAZGOS RADIOLOGICOS:
Radiografia simple de créneo: se pueden observar calcifi

caclones intra y extraselar en un 50% de los casos.
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Los adenomas de hipSfisis se asocian a calcificaciones -

hasta en 5% -(4), las calcificaciones son granulares y amorfas

(13) .-

E1 doble‘pi;c‘de lé'siila’sugieré adenoma de hipSfisis -

(41,

Tomografia‘;xiél computada: (TAC)-ademés de los datos =~
:quéisé'i66qti£ican en: la radiograffa simple, con esta téenica
se:puede determinar el grado de extensidn tumoral y si es s&-

- 1ide, quistico o mixto.

Resonancia magnética: Presenta los mismos datos de la -

' TAC pero con mis claridad, es una tScnica de alta resolucién.

Neumoencefalograma: Es una té&cnica absoleta por ser inva

Siva,

-
Arteriografia: Es invesiva, pero Gtil para demostrar - -
aneurismas y para definir el~grado de desplazamiento y com- -

prensidén de las arterias cerebrales anteriores.

MATERIAL Y METODOS

£~ compararon 132 sujetos con tumores intracraneales, -
tratados quirfirgicamente de 1986 a 1990, distribuidos en los_

siguientes grupos:



A) 12 con créaneofaringioma
B) 40 con tumores hipofisiarios no funcionantes

C) B0 con tumores paraselares no hipofisarios

Todos obligan al diagnbstico diferncial. En el grupo de_
pacientes con créneofaringioma B fueron menores de 20 afios, -
la sintomatologia clinica m&s comlin fue el sindrome de com- -
prensifn quiasmitico én 100%; distribuidos asi: hemianopsia -
bitemporal 52%, hemianopsia unilateral 40%, atrofia Sptrica 8%
la cefalea 91%, diabetes insipida 8%, hipogonadismo e hipopi-

tuitarismo en 25%, crisis convulsivas 162 y talla bajz 8%,

La radiografia simple de crféneo mostr6 alteracidn de si-
lla turca en 90%, calcificacién intraselar 41%, calcificacibdn

extraselar 50%.

La tomografia axial computada mostrd las mismas altera--
ciones, ademls la extencién tumoral al tercer ventriculo en -

58% y el componente quistico en 91%.

ANALISIS DE DATOS

Se analizd el valor predictivo positivo, de cada uno de_
los hallazgos clinicos y radiolbgicos del grupo de pacientes.
Con el resultado de los cidlculos estadisticos se propone cl -

criterio diagnbstico.

El anfilisis estadistico dib V.P.P. aceptables para: dia-

“
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bete§ insipida 100%, talla baja e hipogonadismo (nifios} 100%,
edad menor de 20 afios 80%, calcificaciones intraselar 100% y_

componente quistico 831.



RESULTADOS

HALLAZGOS CLINICOS

VPP VPN
A 2

EDAD 80 25
CEFALEA 16 0
SIND. QUIASMATICO . 31 64
HIPOGONADISMO 100 81
DIABETES INSIPIDA 100 81
CRISIS CONVULSIVA 44 76
HIPOPITdITARlSMO 100 81

VPP = VALOR PREDICTIVO POSITIVO

VPN = VALOR PREDICTIVO NEGATIVO

- 01 -




RESULTADOS

HALLAZGOS RADIOLOGICOS
VPP VPN
RADIOGRAFIA SIMPLE DE CRANEQ 'y %
ALTERACION DE SILLA TURCA 44 97
CALCIFICACIONES INTRASELARES 100 87
CALCIFICACIONES EXTRASELARES 50 88

VPP = VALOR PREDICTIVO POSITIVO

VPN = VALOR PREDICTIVO NEGATIVO

-t -



RESULTADOS

HALLAZGOS RADIOLOGICOS

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTADA Vi? V§N
ALTERACION SILLA TURCA 33 97
CALCIFICACIONES INTRASELARES 100 87
CALCIFICACIONES EXTRASELARES 50 88
INVASION AL 3Jer. VENTRICULO 63 89
INVASION AL 4to. VENTRICULO 0 78
COMPONENTE QUISTICO 83 97

- 21 -

VPP = VALOR PREDICTIVO POSITIVO

VPN = VALOR PREDICTIVO NEGATIVO



RESULTADOS

CON VPP 2 80%
CLINICOS Y RADIOLOGICOS e
HIPOGONADISMO 100
DIABETES INSIPIDA 100
HIPOPITUITARISMO 1100 -,
EDAD MENOR DE 20 AROS 80
CALCIFICACIONES INTRASELARES 100
COMPONENTE QUISTICO 83 .

VPP = VALOR PREDICTIVO POSITIVO

- g€1°-
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DISCUSION

El diagndstico clinico de créneofaringioma, presenta.se-
rias dificultades en la mayorfia de los casos, en especial pa-
ra diferenciarlos de tumores paraselares, como meningioma, as
trocitomas, gliomas, chordomas, met&stasis, TB cerebral, etc.

Y algunos adenomas hipofisarios no funcionante.

Trabajos previos informan que los datos mids frecuentes -
en esta enfermedad son: sindrome quifsmatico, cefalea, hipopi
tuitarismo, hipoganadismo (nifios), diabetes insfpida, talla -
baja (nifios). También las calcificaciones intraselares y su--

praselares.

En efecto nuestro trabajo presenta pacientes con datos -
cl!qicos y radiolbgicos similares en su frecuencia, pero ade-
mis de la invasién al tercer ventriculo, encontramos como da=-
to valioso el componente quistico; el saber'los datos con gque
se presentaron estos pacientes, no es suficiente como criterio
diagnéstico de créneofaringioma, por eso nos interesd validar
estos hallazgos, estimando el valor predictivo positivo de ca

da uno.

CONCLUSION

En la medida que los datos mencionados con VPP, mayor oO_
igual a B0% coincidan, la primera posibilidad diagn6stica es_

‘craneofaringiomaf
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