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INTRODUCCION

Los craneofaringiomas son tumores de estirpe epitelial que se originan en el area
supraselar. Es el tumor cerebral de caracteristicas no gliales mas frecuente en nifios.
El 40% de ellos se presenta entre los 8 y los 12 afios.

Mott y Barrett en 1899, fueron los primeros en describir que se originaban del
conducto de Rathke. Erdheim en 1904 describié las caracteristicas histolégicas. El
craneofaringioma tipico es una masa quistica bien delimitada con un nédulo mural, el
quiste consiste en cristales de colesterol y calcio, En |a porcién sélida se encuentran
focos calcificados y elementos epiteliales separados por asas de células estrelladas.

L.a cefalalgia es el sintoma mas comun, los sintomas enddcrinos son frecuentes. El
40% son de talla baja y muchos tienen diabetes insipida, hipotiroidismo, obesidad,
pubertad retardada y rara vez presentan pubertad precoz. El 60% de los pacientes
tienen problemas visuales. Hay alteraciones en el pensamiento sobre todo en la
memoria con bajo aprovechamiento escolar, apatia e hiperinsomnia, manifestaciones
debidas a la lesién del sistema limbico.

Por las caracteristicas clinicas, los pacientes requieren una evaluacién completa
multidisciplinaria, que incluye un perfii hormonal completo, una valoracién
oftalmoldgica y psicolégica. Asl como la realizacién de estudios de imagen que
incluyen: rayos x simple, tomografia computada e imagen por resonancia magnética,
para la valoracién preoperatoria clinica y de las caracteristicas morfologicas,
localizacion y extension del tumor.

En tiempos pasados y pese a su benignidad histolégica, muchos pacientes seguian
un curso de deterioro progresivo y fallecian por su enfermedad. Actualmente esto ha
mejorado con la introduccion de técnicas microquirurgicas especiales y el diagnostico
precoz. El manejo de los craneofaringiomas continua siendo controversial en el que
algunos evocan un abordaje quirdrgico agresivo y otros un tratamiento quirirgico
parcial aunado a radioterapia y/o quimioterapia.



REVISION MONOGRAFICA DE
CRANEOFARINGIOMAS



| DEFINICION

Los craneofaringiomas son tumores de estirpe epitelial que se originan en el area
supraselar, de tipo quistico con algunas porciones soélidas con calcificaciones que se
manifiesta frecuentemente en la edad pediatrica. (5,17)

La nomenclatura de éste tumor no es ideal, pero es su nombre original y ha
persistido, diversos autores sugieren el nombre de tumor de Rathke, quiste
epidermoide supraselar, ameloblastoma y adamantimoma. (20)

i HISTORIA

Mott y Barrett en 1899 postularon que éstos tumores de la linea media se originaban
del conducto de Rathke. El término de craneofaringioma fue introducido en 1931 por
Frazier y Alpers. (14)

La descripcion patologica original fue realizada en una autopsia en 1857 por Zenker
quien reporté una lesion supraselar con cristales de colesterol y células epiteliales
escamosas. (I19) Erdheim en 1904 describié adecuadamente las caracteristicas
histolégicas de los craneofaringiomas como restos celulares de tipo escamoso,
envueltos en un conducto hipofisiofaringeo incompleto y sefialé las similitudes de los
craneofaringiomas con los adamantimomas (tumores conocidos como neoplasias de
origen bucal). (28)

En 1909, Halstead realiz6 la primera reseccion con éxito de un craneofaringioma por
via transesfenoidal. En 1923 Cushing resecé un craneofaringioma en un nifio quien
sobrevivié por mas de 50 afios. (19)



il EPIDEMIOLOGIA

Aproximadamente la mitad de los craneofaringiomas ocurren en pacientes menores
de 18 afios, rara vez se ven en menores de § anos, sin embargo se han reportado
casos extraordinarios en el periodo neonatal. (19)

Representan 3 al 5% de todos los tumores cerebrales intracraneales, en la edad
pediatrica. (5) Es el tumor cerebral no glial mas frecuente en nifios, con el 6-9% (14),
cuando se realiza el diagnostico diferencial limitado a los tumores de la regién selar
y quiasmatica los craneofaringiomas constituyen la mayoria en los nifios hasta un
54%, pero sélo el 20% en los adultos. (11, 28)

Mas de la mitad de los craneofaringiomas se presentan en nifios y adultos jévenes.
La incidencia aproximada es del 0.5 a 2 nuevos casos por cada millon de habitantes
por afio. (1) El 40% de ellos lo hace entre los 8 y los 12 afios. Con un segundo pico
en adultos de 40 a 60 afios. (1, 5) No hay predileccidon por sexo. (11)

IV LOCALIZACION

Los craneofaringiomas se originan en el tallo hipofisiario y se extienden desde el
tuber cinerium a la glandula pituitaria, por esta razén son tipicamente adherentes al
tuber cinerium y pueden continuarse a través del mismo hacia el hipotalamo. (5,17)

El tumor esta rodeado de un plano aracnoideo y es facilmente separable del tejido
neural y estructuras vasculares. Si el diafragma selar tiene una abertura amplia, el
craneofaringioma puede invadir la glandula pituitaria y extenderse hacia la silla turca.
(10)



' Los craneofaringiomas se dividen en 4 tipos por su localizacién (10):

1. Los prequiasmaticos que se extienden hacia delante entre los 2 nervios épticos.

2. Los retroquiasmaticos que protruyen posteriormente y empujan el quiasma hacia
arriba sobre el tubérculo selar. Estos tumores llenan el tercer ventriculo y producen
hidrocefalia.

3. Los tumores selares que agrandan la silla turca y que protruyen dentro del espacio
supraselar.

4. Los craneofaringiomas gigantes que protruyen anteriormente en el espacio
prequiasmatico y posteriormente hacia el tercer ventriculo y a lo largo del clivus.

Segun la clasificacion quirargico-radiolégica de Choux-Raybaud de 1991 (5) se divide
en:

Grupo a. Comprende los tumores intraselares; la glandula hipofisiaria esta
englobada en el tumor y el piso del tercer ventriculo no esta invadido.

Grupo b. Son los tumores infundibulotuberales; en éstos casos se encuentra situado
a nivel del piso ventricular y la glandula hipofisiaria puede ser identificada.

Grupo c. A éste grupo pertenecen los tumores intraventriculares puros, los cuales se
encuentran exclusivamente dentro del espacio ventricular.

Grupo d. (a, b, c) describe los tumores globales que se extienden desde la regiéon
hipofisiaria hasta la cavidad ventricular.

Esta clasificacion utiliza numeros para describir la subdivision indicando la direccién
de la diseminacion:

Ausencia de expansion.
Prequiasmatica.
Subquiasmatica.
Retroquiasmatica.

S W DN =0

Expansion lateral, (Fig. 1).



Fig. 1clasificacion quirirgico-radiologica de Choux-Raybaud de 1991. I

V  HISTOPATOLOGIA

El craneofaringioma generalmente es una masa quistica bien delimitada con un
nodulo mural, el material en éstos quistes varia entre un color pajizo a un material
aceitoso como el del carter de un coche, que consiste en cristales de colestero!
formados del sangrado crénico de la pared quistica del craneofaringioma, también
contienen calcio, lo cual lo distingue de otros tumores supraselares como los tumores
del quiasma optico y germinales. (17) (Fig.2) Los quistes se componen de epitelio
columnar o escamoso estratificado en una membrana basal de colagena que lo
separa de las meninges que lo rodean. (16,10) En la porcidon sdlida se encuentran
focos calcificados de aspecto arenoso, los elementos epiteliales estan separados por
asas de células estrelladas dando la apariencia del patrén adamantimomatoso, el
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cual es caracteristico de los adultos. Dentro de las calcificaciones pueden
encontrarse masas de queratina. (4,10,17) (Fig.3)

Por la naturaleza infiltrativa del tumor en el tuber cinerium, cuando se realizan cortes
a través del hipotalamo se observan interdigitaciones de tumor rodeada de gliosis. Si
éstas se dejan al realizar la reseccion, pueden producir islotes de restos celulares
aislados y recidiva. (10)

Fig. 2 Corte de cerebro sagital, que muestra un tumor que
ocupa el lll iculo, con i i y una I
quistica

Fig. 3 Microfotografia que muestra patrén adamantinomatoso con
queratinizacion focal y las células epiteliales caracteristicas.
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VI MANIFESTACIONES CLINICAS

Los craneofaringiomas son tumores extra-axiales de crecimiento lento, por lo que de
manera frecuente alcanzan un gran tamafio antes de ser sintomaticos. (14)

Se pueden presentar tres sindromes mayores:

1) Hipertension endocraneana.

2) Disfuncién endocrina.

3) Alteraciones visuales.

La cefalalgia es el sintoma mas comun en los pacientes con craneofaringioma, sobre
todo en los pacientes con tumores retroquiasmaticos e hidrocefalia.

Los sintomas endocrinos son comunes, (5) se observan como presentacion inicial en
60 a 90% de los pacientes. (6,21,23,26) Cerca del 23 al 45 % son de talla baja (14) y
20% son obesos con pesos cercanos a la percentila 97 para edad y sexo. (10) Se
encuentra diabetes insipida en 7.5 a 37%. El hipotiroidismo puede estar presente al
momento de la admision. Los pacientes adolescentes pueden presentar un retardo
en el desarrollo de las caracteristicas sexuales secundarias. Rara vez presentan
pubertad precoz. (10)

Aproximadamente el 60% de los pacientes tienen problemas visuales. Esto es
particularmente cierto en los tumores prequiasmaticos que producen a una pérdida -
visual temprana. Los pacientes con tumores retroquiasmaticos frecuentemente
presentan papiledema como resultado de un incremento en la presién intracraneal
por la hidrocefalia. (10)

Los sintomas siquiatricos son dificiles de diagnosticar en los nifios, en los de mayor
edad se encuentran alteraciones en el pensamiento sobre todo en la memoria con
bajo aprovechamiento escolar, hay apatia e hiperinsomnia. (5)



Existe una presentacion clinica rara cuando ocurre ruptura espontanea del quiste de
craneofaringioma, que produce un inicio stbito de cefalaigia, fiebre, rigidez de nuca
secundaria una meningitis quimica. Cuando se realiza la puncién lumbar se
encuentran cristales de colestero! en el liquido cefalorraquideo. El diagndstico se
confirma si existe el tumor supraselar por TAC o IRM. (22)

El hallazgo incidental de un craneofaringioma se puede detectar por TAC o
radiografias en niflos con traumatismo craneal. (6)

Vil DIAGNOSTICO

A) CLINICO Y POR LABORATORIO:

Por las caracteristicas de ésta neoplasia, los pacientes requieren una evaluacioén
completa multidisciplinaria, que incluya un perfil hormonal completo, una valoracién
oftalmolégica y psicologica.

En los pacientes con craneofaringioma son muy comunes las alteraciones
endocrinoldgicas manifestadas en el eje hipotalamo hipofisiario, por lo que es
necesaria la evaluacion pre y postoperatoria de las hormonas involucradas. Esto
incluye la busqueda de diabetes insipida, los niveles de cortisol deben ser medidos
en la mafiana y en la tarde. La deficiencia de hormona adrenocorticotrépica (ACTH)
se encuentra en el 25 al 37% de los pacientes (14) y ésta deficiencia puede afectar
los niveles absolutos de cortisol, pero unicamente varia en el nivel matutino. Los
pacientes que no tienen una reserva adrenal suficiente deben recibir esteroides antes
de la cirugia. Debe ser valorada también la funcion tiroidea con los niveles de TSH,
T3 y T4, hay deficiencia de hormona estimulante de la tiroides (TSH) en 25 a 34%.
Los pacientes con hipotoroidismo deben recibir L-tiroxina. Para terminar deben ser
medidos los niveles de hormona de crecimiento, prolactina, hormona luteinizante y



- foliculo estimulante en los pacientes pre y pospuberes. (10) Hay disminucién en la
hormona de crecimiento en el 77 a 82% (5,11,19,21,23,27) y los niveles de prolactina
pueden estar elevados del 20 a 50% en el momento de presentacion. (14)

Todos los pacientes con éste diagndstico, deben ser examinados de su funcién
visual por un neuro-oftalmélogo con experiencia, que analice la agudeza visual,
campimetria y fondo de ojo. (5)

La presencia del tumor puede afectar las columnas del férnix, que causan en el
paciente alteraciones de la memoria y del caracter; por lo que antes y después de la
cirugia, debe realizarse un examen neuropsicolégico. (5)

B) DIAGNOSTICO POR IMAGEN

Los craneofaringiomas tienen un origen comun de la bolsa de Rathke que se adhiere
a la regién infundibular. Debido a esto el patrdn de crecimiento puede variar
enormemente. Para seleccionar el tipo de abordaje e identificar las caracteristicas del
tumor el estudio de imagen recomendable es aquel que ofrezca las tres dimensiones.
Tanto la tomografia computada y la Imagen por Resonancia Magnética (IRM) son
utilizadas para evaluar éstos tumores. Sin embargo se puede sospechar el
diagndstico desde la plaga simple de craneo. (8,14,17)

1) PLACA SIMPLE DE CRANEO.
Pueden mostrar calcificaciones supraselares, expansién de la sitla turca y erosién del

dorsum sellar, (Fig. 4) tales hallazgos en un nifio son altamente sugerentes de un
craneofaringioma (13)

13



Fig. 4 Radiografia simple de craneo que muestra la expansion de la
silla turca y calcificaciones supraselares, con impresiones digitiformes
en el calvario.

2) TOMOGRAFIA COMPUTADA.

Muestra normalmente una masa supraselar lobulada y de aspecto quistico con un
nédulo mural sdlido. (17) En casi todos los craneofaringiomas pediatricos hay
calcificaciones nodulares o en forma de reborde, en el 90% de los casos comparado
con el 50%, en los adultos.(8) (Fig.5)

El contenido del quiste muestra tipicamente una atenuacién ligeramente superior al
liquido cefalorraquideo (Fig. 5). Los estudios postconstraste muestran un realce
nodular o en un reborde en mas del 90% de los casos. (17)

3) IMAGEN POR RESONANCIA MAGNETICA.

De todas las masas de la region selar, los craneofaringiomas son los que tienen un
espectro mas heterogéneo en RM. La seial es muy variable. El patrén de mayor
frecuencia es un quiste hipointenso en las secuencias ponderadas en T1 e




hiperintenso en T2. En los estudios de analisis del contenido del liquido del
craneofaringioma se ha llegado a la conclusion de que la mayor intensidad de seiial
observada en IPT1 en algunos tumores es causada por la elevada concentraciéon
proteica, los productos de degradacion de la sangre en solucién libre 0 en ambas a la
vez. (2,17) (Fig. 4,5,6)

Los craneofaringiomas realzan de forma intensa pero heterogénea tras la
administracién del contraste. (17)

El diagnéstico diferencial ingluye los quistes de la hendidura de Rathke, el adenoma
hipofisiario necrético, el aneurisma trombosado y el glioma O&ptico-quiasmo-

hipotalamico quistico. (9)

Fig. 5. TAC de crineo, axial, simple, que Fig.6 TAC de craneo axial contrastada,
muestra lesion heterogenea, con que muestra imagen quistica, localizada

i i nes y L en el valle silviano derecho con
quisticas, a nivel de la parte anterior del Il compresién de estructuras de la linea
ventriculo mediia & hidrocefalia




demuestra lesién neoformativa onra-axlll on Ia linea madll
y sélidas, que reaice h gé conel SQ :socla a hidrocefalia lupramnlorlal

por R étl en T4, con gadolinio, con cortn axial y uglul ll‘\ dondo se
Are

Corte coronal de IRM, en secuencia ponderada en T1
con gadolinio, del caso anterior , que demuestra los
quistes que comprimen el tercer ventriculo y producen
hidrocefalia.
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VIII TRATAMIENTO

En tiempos pasados y pese a su benignidad histolégica, muchos pacientes seguian
un curso de deterioro progresivo y fallecian por su enfermedad. Actualmente esto ha

mejorado con la introduccién de técnicas microquirtirgicas especiales y el diagndstico
precoz. (11)

El manejo de los craneofaringiomas continua siendo controversial en el que algunos
evocan un abordaje quirdrgico agresivo y otros un tratamiento quirdrgico parcial
conservador con radioterapia y/o quimioterapia. (28)

A) TRATAMIENTO DE LA HIDROCEFALIA

La hidrocefalia es una complicacién encontrada en el 15 al 30% de los pacientes con
craneofaringioma. (14,28)

Se ha propuesto el manejo del tumor y la hidrocefalia simultdneamente para evitar
mayores complicaciones sin embargo cuando los sintomas y signos estan
unicamente relacionados con el aumento de la presion intracraneal, el tratamiento de
la hidrocefalia es el primer paso, aun cuando la descompresion de la hidrocefalia
puede provocar que e! tumor cambie de posicion, asi como provocar otro tipo de
complicaciones como son la formacién de hematomas o higromas, por lo que en
ocasiones se prefiere usar un drenaje externo con valvula de regulacion para
controlar la tasa de descompresién y no un drenaje permanente hasta haber
realizado el tratamiento definitivo, porque la hidrocefalia generalmente se resuelve
después de la reseccion total. (28)



B) TRATAMIENTOS QUIRURGICOS

La mejor ruta de abordaje depende de la forma, tamafo y direccién del crecimiento
de cada craneofaringioma, asi como la localizacién de quistes, los cuales crean
normalmente una via hacia la porcién sélida del tumor. El abordaje debe ofrecer la
mejor exposicion del tumor y de las adherencias subaracnoideas de la base del
craneo. Deben preferirse aquellos abordajes que evitan sacrificar o dividir estructuras
neurales. Es mejor abordar en forma unilateral que movilizar ambos lados del
cerebro. (28) Se debe evitar en los neurocirujanos la tendencia a utilizar su abordaje
favorito en todos los casos de craniofaringioma, (14) pero también debe emplearse la
técnica mejor dominada.

1) ABORDAJE SUBFRONTAL Y PTERIONAL

Los 2 abordajes mas cominmente utilizados son el subfrontal (11) y el pterional. (29)
Ambas rutas permiten al cirujano abordar el tumor por debajo del potigono de Willis,
con una excelente visualizacién de los nervios y el quiasma.

La via pterional es un abordaje corto y permite una buena visualizacion del area
retroquiasmatica. Es utilizado por muchos neurocirujanos pediatras y es el abordaje
mas utilizado por Yasargil y colaboradores, en sus grandes series (29) y permite la
diseccion a lo largo de los planos aracnoideos entre los nervios dpticos y la arteria
carétida y al tentorio, con la minima retraccion. (29)

Utilizando las técnicas de base de craneo se puede resecar el anillo orbitario y
disecar a nivel de! Il nervio craneal permitiendo una trayectoria inferior con mejor
visualizacion del tallo hipofisiario. Este abordaje se puede utilizar en combinacién con
un segundo abordaje, tal como e! transesfenoidal y el transcalloso, en los casos de
craniofaringiomas extensos. (14)

18



El abordaje subfrontal es el de mayor uso en las lesiones de la linea media, extra-
axiales, que desplazan al hipotdlamo hacia arriba y el quiasma posteriormente,
permite una excelente exposicidon de fa porcidn anterior de las vias opticas, por lo
que tumores retroquiasmaticos extensos pueden ser resecados en forma segura con
éste abordaje, (14) ademas permite un acceso directo al tercer ventriculo a través de
la lamina terminalis si se requiere. (28)

La reseccion de la porcion intraselar es complicada con éste abordaje, pero
resecando el tubérculo selar con fresado, da una vista adecuada del remanente
intraselar; debe previamente realizarse un colgajo extenso peridstico o galeal para
cubrir el defecto 6seo y el seno esfenoidal se empaqueta con musculo. (14)

Ambos abordajes se pueden dividir en las siguientes vias:

1. Subquiasmatica: Este es el abordaje tradicional entre los nervios opticos.

2. Opticocarotidea: Esta ruta, entre la carétida interna y el nervio Opticos
derechos se utiliza cuando el quiasma se encuentra desplazado hacia delante
por el tumor y aparece prefijado con los nervios opticos cortos.

3. Lamina terminalis: La lamina terminalis puede ser expuesta por encima del
quiasma dividiendo entre los 2 tractos 6pticos. Abriendo la lamina terminalis
normalmente no se expone el tumor porque esta cubierto por una delgada
capa del piso tercer ventriculo, que puede ser abierto o puede desplazarse la
masa hacia abajo o lateraimente para removerlo subquiasmatico o
lateralmente. Este abordaje es valido para el tratamiento de los
craniofaringiomas intraventriculares puros, que pueden ser resecados sin
secuelas significativas

4. Lateral a la arteria carétida: Abriendo la aracnoides que termina rostral a la
cisura de Silvio y retrayendo el polo temporal da un acceso a la superficie
lateral del tumor.
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Es importante mantener el plano subaracnoideo por seguridad y para lograr la
reseccién total. Se puede insertar una aguja en el tumor y se puede aspirar 10 2 mi
del quiste para continuar la diseccion. (28,14) Se debe tratar de preservar las arterias
pequefias de la circulacion anterior. Las adherencias del tumor al tracto optico,
hipotdlamo y los vasos arteriales basales deben ser disecadas con un microscopio a
alta magnificacién, el remanente del tumor generalmente es facilmente disecado.

El tallo pituitario debe ser identificado para su preservacion, bajo alta magnificacion
del microscopio se observa con un patrén estriado, que es causado por la
localizacién paralela de las venas porta, por el crecimiento tumoral puede
encontrarse normalmente en una localizacidbn posterior pero también puede ser
desplazado lateralmente o anterolateralmente. Los pacientes con un tallo hipofisiario
intacto recobran una funcién endocrina mas facilmente y completa que en otros
pacientes.

Ocasionalmente es necesario la realizacién de 2 procedimientos para realizar la
reseccion total Koos y Miller han descrito un procedimiento en el cual se realiza una
reseccién intracraneal, de la porcién supraselar dei tumor seguido de un abordaje
transesfencidal para la reseccién intraselar. Este método se ha utilizado para
preservar el tallo hipofisiario cuando esta desplazado por el tumor con ambos
componentes intra y supraselares. (8)

)

2) ABORDAJE TRANSCALLOSO

Se utiliza primariamente para tumores intraventriculares o combinado con otros
abordajes. En éste el cirujano visualiza directamente la extension superior del tumor
que llena el tercer ventriculo, por medio de una craneotomia parasagital y una
retraccion interhemisférica del lébulo frontal. (14)
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3) ABORDAJE SUBTEMPORAL

Este abordaje se utiliza preferentemente para los craniofaringiomas
retroquiasmaticos que se extienden lateralmente bajo el I6bulo temporal (24) requiere
la retraccion gentil del I6bulo temporal hacia arriba y el drenaje de la cisterna
frontotemporal. El tentorio puede ser incidido pra ofrecer acceso a la porcion
posterior del tumor, identificando faciimente el Ill y IV nervios craneales. Cuando el
tumor se extiende dentro de la fosa posterior a lo largo del clivus, puede combinarse
con un abordaje petroso.(7) El tumor generalmente se encuentra separado por una
barrera aracnoidea (membrana de Lilliequist) de la arteria basilar. Esta barrera
aracnoidea facilita la diseccion. (14)

4) TRANSFRONTAL-TRANSESFENOIDAL

Esta ruta fue descrita por Patterson y Danylevich. (18) Requiere del fresado del
tubérculo selar, abriendo el seno esfenoidal y removiendo la pared anterior de la silla.
Este abordaje es util cuando el quiasma esta prefijado y el tumor llena la silla turca.
Puede emplearse la apertura de la lamina terminalis.

El abordaje transesfenoidal es un método efectivo para el tratamiento de tumores
contenidos en la silla o con extensién a la cisterna supraselar, ta técnica de diseccion
tumoral debe ser practicada con la preservacién del diafragma selar con una
reseccion intracapsular, sin embargo esta técnica puede asociarse a altos riesgos de
complicaciones transoperatorias. (12)
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C) MANEJO POSTOPERATORIO

Los pacientes quienes han sido sometidos a una reseccion de craneofaringioma
deben ser monitorizados estrechamente. Si se realizd una retraccion del I6bulo
frontal, se debe administrar fenitoina por un periodo de 7 a 10 dias de manera
profilactica. Si se abordd por via transesfenoidal y el tubérculo selar, deberan
administrarse también antibidticos. (10)

Muchos pacientes que son sometidos a una reseccién total o subtotal tienen una
disfuncién temporal o permanente del eje hipotalamo-hipofisiario, e! dafo al tallo
hipofisiario puede resultar en varias deficiencias endocrinas.

La falta de produccion de corticoesteroides secundaria a la pérdida de la produccion
de ACTH, es rara vez un problema en pacientes quienes reciben grandes dosis de
esteroides sintéticos para el control del edema cerebral. La diabetes insipida se nota
en el postoperatorio inmediato y puede aparecer durante el procedimiento quirargico
y debe ser manejado inicialmente con reemplazo de liquidos, posteriormente con
vasopresina de preferencia de acciéon corta, en pacientes que se ha utilizado
vasopresina de accion prolongada existe el riesgo de insuficiencia renal. Deben
realizarse determinaciones de electrolitos, densidad urinaria y la tasa de excrecion
urinaria en intervalos de 2 a 3 horas. (14,28)

Deben realizarse también estudios tiroideos y de hormona del crecimiento, para
identificar su deficiencia y administrarse en forma sintética. (10)

Otros déficits hipotalamicos pueden incluir alteraciones en el balance calorico,
alteracion del ciclo de suefio, estado afective y memoria. (28)
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D) RADIOTERAPIA

Fue controvertido establecer si la radioterapia podia destruir el epitelio del
craneofaringioma, se ha demostrado que se requieren altas dosis para destruir dicho
epitelio, que dafarian el cerebro, sin embargo en los pacientes con una reseccion
subtotal, tiene un papel importante con gran efectividad. (10,28)

En1961, Kramer y sus colaboradores reportaron un grupo de 6 niftos y 4 adultos
quienes habian sido tratados con radiacion en 1954, (28) los 6 nifios sobrevivieron
con un seguimiento de mas de 20 afios. Los resultados en aduitos no fueron tan
alentadores. Desde éste reporte inicial muchos han indicado que la radiacién
incrementa la sobrevida y prolonga el intervalo de tiempo para la recurrencia. (25)
Las tasas de sobrevida para los pacientes tratados con cirugia y radioterapia son
mejores que los tratados Ginicamente con cirugia.

Algunos grupos evocan la efectividad de radioterapia, a un tratamiento quirdrgico
conservador, sin embargo Shapiro y colaboradores han descrito mejores resultados
sin recurrencia cuando se realiza una reseccién subtotal, que cuando se realiza una
biopsia o el drenaje del quiste, antes de la radioterapia.

La radioterapia no esta libre de complicaciones, se han reportado necrosis por
radiacion, calcificacion de los ganglios basales, deficiencia endocrina, neuritis ptica
y demencia. En los nifios se puede observar vasculopatia. (28) En algunos casos la
radiacién crea una intensa reaccion que hace extremadamente dificil un segundo
abordaje quirargico. (10) la radioterapia puede originar sarcomas meningeos y
oclusion bilateral de la carétida en nifios. (5)

E) TRATAMIENTO CON BLEOMICINA

Las propiedades antineoplasicas de la bleomicina, un antibidtico producido por el
Streptomyces verticillus, fueron descubiertas por primera vez por Umezawa y
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colaboradores en 1966. Esta accion esta basada principalmente en la inhibicién de la
sintesis de  DNA y en menor grado la del RNA. La bleomicina también inhibe la

sintesis de proteinas.

Se encontré que la Bleomicina era efectiva en varios tipos de tumores epiteliales y en
cultivos de craneofaringioma, sin embargo la concentracion de bleomicina en el
liquido de la cavidad quistica por administraciéon intramuscular o intravenosa es
insuficiente para controlar el tumor. En 1985, Takahashi y cols. demostraron la
reduccién del quiste después de la inyeccion directa de bleomicina dentro del quiste.
Estos resultados fueron confirmados 4 afos después por Broggi en una serie de 18
pacientes con craneofaringioma quistico, en los que se utilizd una técnica
estereotaxica. Los autores describieron 2 complicaciones: una lesién isquémica en el
territorio de la arteria cerebral media y una hipoacusia bilateral, resultado de una
fistula de la bleomicina fuera del quiste. (5)

La accién positiva de la bleomicina en los casos de craneofaringioma recurrente fue
reportada recientemente por Mottolese y cols. (15)
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REVISION DE LA SERIE DE
CRANEOFARINGIOMAS EN EL HOSPITAL
INFANTIL “"FEDERICO GOMEZ"
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JUSTIFICACION

Siendo el craneofaringioma uno de los tumores intracraneales mas frecuentes del
nino y no contando con estudios de ésta patologia, esta justificado su realizacion,
describiendo las caracteristicas clinicas, métodos diagnosticos utilizados, abordajes
quirdrgicos utilizados, tratamientos adyuvantes y los resultados, asi como el
pronostico que pueden servir como base para la busqueda de nuevos tratamientos.
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OBJETIVOS

Estudiar los casos de craneofaringioma que fueron atendidos por primera vez, en el
Departamento de Neurocirugia del Hospital Infantil de México “Federico Gémez" en
un periodo de 20 aios.

Conocer la frecuencia, caracteristicas clinicas, método diagndstico utilizado,
tratamiento, evolucion y sobrevida de éstos casos.

Analizar los resultados de los tratamientos aplicados, que serviran de base para
definir el tratamiento 6ptimo para cada caso en el futuro y mejorar la calidad de vida y

sobrevida de los pacientes.

Comparar los resultados con otras series publicadas.



MATERIAL Y METODOS:

MODELO DE TRABAJO.

Se realizd un estudio retrospectivo, descriptivo y transversal.

CRITERIOS DE INCLUSION :

Pacientes menores de 18 anos.

Ambos sexos.

Atendidos por primera vez en el Departamento de Neurocirugia del Hospital Infantil
“"Federico Gémez", entre el 1 de Mayo de 1982 al 30 de abril del 2002.

Con expediente clinico-radiologico completo.

Sometido a tratamiento quirlrgico.

Con diagnéstico histopatolégico de craneofaringioma, confirmado en el
Departamento de Patologia del Hospital.

METODOLOGIA

Se revisaron los expedientes de los pacientes con diagnéstico histopatologico de
craneofaringioma, atendidos por primera vez y sometidos a tratamiento quirtrgico en
el Departamento de Neurocirugia del Hospital Infantii de México, en el periodo
comprendido entre el 1 de Mayo de 1982 al 30 de abril del 2002.

Se incluyeron 34 casos, que cumplieron con los criterios de inclusion, de los que se
clasificé la edad, sexo, grado de nutricion a su ingreso, manifestaciones clinicas
(alteraciones visuales, endocrinas, de craneo hipertensivo y otras neurolégicas
focales), valoracion oftalmolégica, psicolégica y endocrina incluyendo los estudios de
perfil hormonal; estudios de imagen realizados, caracteristicas morfologicas del
tumor y su localizacion, tratamiento médico, derivacién del liquido cefalorraquideo,
abordaje quirdrgico, grado de reseccion, cirugia subsecuente, complicaciones
postoperatorias, otro tratamiento (radioterapia), seguimiento y sobrevida.

Todos los datos se tabularon con el programa SPSS 10.0 for Windows y se
realizaron graficas con el programa Microsoft Excel.
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RESULTADOS

Los resuitados se dividieron en los siguientes apartados:

| DATOS GENERALES: Incluyen el afo de ingreso, edad, sexo, grado de
nutricion.

1l MANIFESTACIONES CLINICAS: Se dividieron en alteraciones visuales,
de hipertension endocraneana y neurolégicas focales ( que excluyeron las visuales y
de hipertensidén endocraneana) y las endocrinoldgicas; al ingreso del paciente.

Il DIAGNOSTICO: Se reportan los resultados del perfit hormonal al ingreso,
estudios de imagen con las caracteristicas y localizacién del tumor y la realizacion de
valoracion oftalmolédgica y psicolégica.

IV TRATAMIENTO: Se clasificod en tratamiento médico y quirlrgico, se valora
la necesidad de derivacion de LCR, el abordaje quirirgico empleado, grado de
reseccion, cirugias subsecuentes, complicaciones.

V SEGUIMIENTO Y SOBREVIDA.

| DATOS GENERALES

Se incluyeron 34 casos, de los cuales 2 se atendieron de 1982 a 1985, 11 pacientes
de 1986 a 1989; 6 casos de 1990 a 1993; 7 pacientes de 1994 a 1997; 8 pacientes,
de 1998 al 2002. (Tabla 1, Grafica 1)

De los 34 pacientes incluidos en el estudio, 16 fueron del sexo femenino y 18 del
sexo masculino y la edad de presentacion vario de 2 aiios a 18 afios, no hubo ningun
caso en las edades de 4, 5, 14, 15 y 16 aflos, se observé una mayor frecuencia entre
6 y 10 afios. (Tabla 2, Grafica 2) El promedio de edad fue de 8.59 afios.
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TABLA NO.1. ANO DE INGRESO PRIMERA VEZ

e

TESIS CON

| FALLA DE ORIGEN

ANO Frecuencia Porcentaje ANO Fr i Porcentaje
1982 1 29 1994 2 5.9
1984 1 2.9 1995 1 29
1986 1 29 1996 2 5.9
1987 4 11.8 1997 2 5.9
1988 4 11.8 1998 1 29
1989 2 5.9 1999 4 1.8
1991 2 5.9 2001 2 5.9
1992 3 8.8 2002 1 2.9
1993 1 29 TOTAL 34 100.0
GRAFICA No.1 FRECUENCIA DE INGRESO
POR ARO
011982-1985
"
=]
3 = 1986-1989
o
h-1
3 7 51990-1993
g/; 01994-1997
Z 1998-2002

Fuente : Archivo HIMFG.
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TABLA No. 2. FRECUENCIA POR EDAD Y SEXO

SEXO TOTAL

ANOS 2 1 1
3 1 2 3
6 2 3 5
7 1 3 4
8 2 2 4
9 4 4
10 3 2 5
11 1 2 3.
12 2 2
13 1 :
17
18 1

TOTAL 16

Fuente : Archivo HIMFG.

CASOS

GRAFICA No.2 FRECUENCIA POR EDAD Y SEXO

QFEMENINO
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o : "
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s

I Fuente : Archivo HIMFG, l

s
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Se valoré el grado de nutricion de los pacientes, por los médicos pediatras, en donde
21 casos fueron eutréficos (61.8%), 6 cursaban con desnutricion grado | (17.6%), 3
desnutricién grado Il (8.8%), 1 desnutricion grado Il (2.9%) y 3 fueron obesos (8.8).
(Tabla 3)

TABLA No.3. GRADO DE NUTRICION

FRECUENCIA PORCENTAJE
’7 DESNUTRICION | 6 176
DESNUTRICION il 3 8.8
DESNUTRICION lll 1 2.9
OBESIDAD 3 8.8
EUTROFICO 21 618"
TOTAL 34 1000

[ Fuente : Archivo NIMFG.‘I

I MANIFESTACIONES CLINICAS

El cuadro clinico manifestado al ingreso se dividié en las siguientes :

ALTERACIONES VISUALES

Incluyé la disminucién de la agudeza visual, que fue la de mayor frecuencia, en 17
casos (50%) 4 combinada con otra manifestacion ; trastornos del campo visual,
edema y atrofia de papila, ésta Ultima la segunda de mayor presentacion, en 11
casos (32.4%). En 1 paciente no hubo alteracion visual (tabla No.4)



TABLA No. 4 ALTERACIONES VISUALES

FRECUENCIA PORCENTAJE

Disminucién agudeza visual 13 38.2
Disminucion agudeza visual y trastornos del 2 59

campo visual

Disminucién agudeza visual y edema de papila 2 5.9

Edema de papila 5 4.7

Atrofia de papila 11 324
Ninguna 1 2.9
TOTAL 34 100.0

Fuente : Archivo HIMFG.

MANIFESTACION DE HIPERTENSION ENDOCRANEANA
El sintoma de hipertensién endocraneana mas comun fue la cefalalgia, la cual se
encontr6 como sintoma aislado en 5 casos (14.7%), combinado con vomito en 21

casos (61.8%), en 6 pacientes se encontré cefalalgia, vomito y alteracion del estado
de despierto (17.6%) y 2 pacientes cursaron con Triada de Cushing (5.9%).

TABLA No. 5 ANTECEDENTES DE HIPERTENSION ENDOCRANEANA

FRECUENCIA | PORCENTAJE
CEFALALGIA 5 14.7
CEFALALGIA Y VOMITO 21 61.8
CEFALALGIA, VOMITO Y ALT. DE CONCIENCIA 6 17.6
TRIADA DE CUSHING 2 5.9
TOTAL 34 100.0

Fuente : Archivo HIMFG. —l
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MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS FOCALES

Las alteraciones neuroldgicas focales encontradas en los pacientes se dividieron en:

motoras, sensitivas, nervios craneales, crisis convulsivas y alteracién de funciones

corticales superiores. En 14 casos no hubo ninguna alteracién de las mencionadas

(41.2%), predominaron las crisis convulsivas y la alteracion de nervios craneales.

(Tabla 6)

TABLA No. 6 ALTERACIONES NEUROLOGICAS FOCALES

FRECUENCIA PORCENTAJE
MOTORA 2 5.9
MOTORA, SENSITIVA Y FUNCIONES CORTICALES 1 2.9
MOTORA Y N. CRANEALES 2 59
MOTORA, N. CRANEALES Y CRISIS CONVULSIVAS 2 5.9
MOTORA Y FUNCIONES CORTICALES SUPERIORES 2 5.9
CRISIS CONVULSIVAS 4 11.8
NERVIOS CRANEALES 4 1.8
N. CRANEALES Y FUNCIONES CORTICALES 3 88
NINGUNO 14 41.2
TOTAL 34 100.0

Fuente : Archivo HIMFG,
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ALTERACIONES ENDOCRINOLOGICAS

Al ingreso, se encontraron clinicamente alteraciones endocrinolégicas que se
dividieron en: talla baja, la cual fue la de mayor frecuencia de presentacién, 12 casos
(35.3), seguido de la diabetes insipida, en 11 pacientes, (32.4%), hipotiroidismo
pubertad precoz, pubertad retardada, panhipopituitarismo, insuficiencia suprarrenal.
Algunos pacientes presentaron alteraciones combinadas (Tabla 7)

TABLA 7 MANIFESTACIONES CLINICAS ENDOCRINOLOGICAS

FRECUENCIA | PORCENTAJE
TALLABAJA (T, B) 3 1.8
T. B, DIABETES INSIPIDA (D. I) 3 8.8
T. B, D. |, HIPOTIROIDISMO 1 29
T. B, D. |, HIPOTIROIDISMO, PUBERTAD RETARDADA 1 29
T. B, HIPOTIROIDISMO 2 59
T. B, PUBERTAD PRECOZ 1 2.9
DIABETES INSIPIDA 5 197
D. I, HIPOTIROIDISMO, INSUF. SUPRARRENAL 1 S 28
HIPOTIROIDISMO 1 2e
PUBERTAD RETARDADA, INSUF. SUPRARRENAL 1 | 2e
PANHIPOPITUITARISMO 1.0 20
HIPOTIROIDISMO, INSUFIC. SUPRARRENAL 1 2.9
NINGUNA 420 35.3
TOTAL 34 100.0

Fuents : Archivo HIMFG.
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il DIAGNOSTICO

Por laboratorio:

Se recabaron los perfiles hormonales preoperatorios de los pacientes en el
laboratorio de Endocrinologia del Hospital, asl como los valores de referencia, cabe
mencionar que al principio de nuestra serie los niveles hormonales fueron
cuantificados por radicinmunoanalisis; posteriormente la hormona de crecimiento y la
ACTH, ( a partir de Marzo del 2002) el cortisol, FSH, LH y perfil tiroideo ( a partir de
Abril de 1999) se realizan por quimioluminiscencia, por lo que dependiendo de la
fecha en que se realizé se tomaron los valores de referencia para considerarlos
aumentados, disminuidos o normales. En 13 casos no se realizé perfil hormonal, en 8
casos fue por el deterioro neuroldgico agudo ( 2 con triada de Cushing y 6 con
alteraciones del estado de conciencia). Se presentan las tablas con las alteraciones
encontradas. (tabla 8 y 9)

TABLA No 8. PERFIL HORMONAL AUMENTADO

FRECUENCIA PORCENTAJEI
ACTH 3 8.8
ACTH, CORTISOL 1 29
ACTH, GH 1 29
CORTISOL 2 59 -
CORTISOL, T4 1 2.9
T3 1 29
T4 1 2.9
LH, FSH 1 29
SIN AUMENTO 10 294
SIN PERFIL . : 13 38.2
TOTAL |- 34 100.0

LFucnlo : Archivo HIMFG.
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TABLA No. 9 PERFIL HORMONAL DISMINUIDO

FRECUENCIA | PORCENTAJE
ACTH 3 88
ACTH, GH 1 2.9
ACTH,T3,T4 1 2.9
ACTH,CORTISOL,GH,T3,FSH 1 2.9
ACTH, CORTISOL, T3,T4 1 2.9
CORTISOL 1 2.9
CORTISOL, T4 1 28 G
CORTISOL, LH, FSH 1 29
CORTISOL, T3,T4, TSH 1 29
GH 1 29
GH, T3 1 28
T3 1 ‘
T3,T4,TSH 1
LH 1
SOMATOMEDINA R
SIN DISMINUCION 4
SIN PERFIL 13 ]
TOTAL 34 100.0

Otras valoraciones clinicas:

Fuente : Archivo HlMFG.—I

Se interconsultd a los servicios de oftalmologia y psicologia para una valoracién

preoperatoria de la funcion visual y mental de los pacientes. (Tabla 10y 11)
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TABLA 10. VALORACION OFTALMOLOGICA

REALIZADA FRECUENCIA PORCENTAJE
NO 13 38.2
si 21 61.8
TOTAL 34 100.0

I Fuente : Archivo HIMFG. J

TABLA 11. VALORACION PSICOLOGICA
FRECUENCIA PORCENTAJE

RETRASO PSICOMOTOR 3 8.8
RENDIMIENTO ESCOLAR 1 29
NORMAL

RENDIMIENTO ESCOLAR DEFICIENTE Y 1 29
ALTERACION CONDUCTUAL

ALTERACION CONDUCTUAL 2 59

NO SE REALIZO 27 79.4

Fuente : Archivo HIMFG, l
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Diagnéstico por imagen:
Los estudios de imagen que se realizaron para el diagnostico fueron Rx simple de
craneo en 9 casos, TAC de craneo en los 34 pacientes y Resonancia Magnética en

2 casos, en algunos pacientes se realizé mas de 1 estudio. (Tabla No. 12)

TABLA No. 12 ESTUDIOS DE IMAGEN

Frecuencia Porcentaje
Rx simple, TAC 8 23.5
Rx simple, TAC, IRM 1 2.9
TAC 19 55.9
TAC, IRM 6 17.6
TOTAL 34 100.0

Fuente : Archivo HIMFG,

En los estudios de imagen se valoraron las caracteristicas morfoldgicas del tumor,
observandose 3 quisticos (8.8%), 3 de caracteristicas sdlidas (8.8%) y 28 mixtos
(82.4%). (Tabla 13, Grafica 3)

TABLA No. 13 CARACTERISTICAS DEL TUMOR

FRECUENCIA PORCENTAJE
QUISTICO 3 86
soLDo 3 8.8
MIXTO 28 824
TOTAL 34 R 100.0

Fﬁcnlu : Archivo HIMFG,




GRAFICA 3. CARACTERISTICAS DEL TUMOR
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Por medio de los métodos de imagen se observo la localizacion del tumor, se dividié
segun la clasificacion de Choux-Raybaud, donde se encontré mayor predominio de
los de tipo infundibulotuberal (64.7%) (tabla 14), se realizd la correlacién con las
caracteristicas morfoldgicas. (Tabla 15)

TABLA No. 14 LOCALIZACION DEL TUMOR

FRECUENCIA PORCENTAJE
INFUNDIBULOTUBERAL 22 64.7
INTRAVENTRICULAR PURO 2 5.9
GLOBAL (ABC) 10 29.4
TOTAL 34 100.0

| Fuente : Archivo HIMFG,
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TABLA 15. COMPARACION DE CARACTERISTICAS DE IMAGEN Y
LOCALIZACION DEL TUMOR

LOCALIZACION
TOTAL
infundibulo Intraventricular Global
tuberal puro
CARACTERISTICAS .
DE IMAGEN Quistico 1 1 1 3
Sélido 2 1 3
Mixto 19 9 28
TOTAL 22 2 ’ 10 34

Fuente : Archivo HIMFG. —I ‘

IV  TRATAMIENTO

Al ingreso los pacientes fueron valorados, algunos requirieron tratamiento antiedema
por presencia de craneo hipertensivo, 17 casos (50%), 1 requirié tratamiento

hormonal sustitutivo y 10 pacientes requirieron ambos tratamientos (29.4%). (Tabla
16)
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TABLA 16. TRATAMIENTO MEDICO PREOPERATORIO

FRECUENCIA PORCENTAJE
HORMONAL SUSTITUTIVO 1 29
HORMONAL SUSTITUTIVO Y ANTIEDEMA 10 29.4
ANTIEDEMA 17 50.0
NINGUNO 6 17.6
TOTAL 34 100.0

I Fuente : Archivo HIMFG.

De los 34 casos, 13 requirieron derivacién del liquido cefalorraquideo en forma
preoperatoria, de los cuales a 7, se les colocd una derivacion ventriculoperitoneal
(20.6%), a 6 pacientes se les colocé una derivacidn externa transoperatoria y en 2

de éstos pacientes fue necesaria después,

ventriculoperitoneal. (Tabla 17, Grafica 4)

TABLA 17. DERIVACION DE LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO

FRECUENCIA PORCENTAJE
INTERNA 7 20.6
EXTERNA E INTERNA 2 5.9
EXTERNA 4 11.8
NINGUNA 21 61.8
TOTAL 34 100.0

Fuents : Archivo HIMFG.

la colocacion de una derivacion
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GRAFICA No.4 DERIVACION DE LCR
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lj“’"" : Archivo HIMFG. |

El abordaje quirtirgico que se realizd con mayor frecuencia fue el pterional en 20

casos (58.8%), y en segundo lugar el subfrontal en 11 casos (32.4%). Otros se

muestran en la tabla 18.

TABLA No.18 ABORDAJE QUIRURGICO (1er. CIRUGIA)

FRECUENCIA PORCENTAJE
SUBFRONTAL 11 32.4
PTERIONAL 20 58.8
TRANSCALLOSO 1 29
ORBITOCIGOMATICO 1 2.9
PUNCION DE QUISTE POR TREPANO 1 29
TOTAL 34 100.0

| s con
{ FALLA DE QRiGRyY

Fuente : Archivo HIMFG.
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El grédorde reseccion se clasificd en reseccion parcial (- 70%), reseccion subtotal
(del 70 al 95%) y reseccion total del 95 al 100%. Basandose en lo anterior se logré
realizar en el 52.9% de los caos una reseccidon subtotal y en el 41.2% una reseccion
total. Hubo 1 caso de puncién de quiste Unicamente. (Tabla 19) estos resuitados se

compararon con las cirugias subsecuentes (9 casos). (Tabla 20)

TABLA No. 19 GRADO DE RESECCION

FRECUENCIA PORCENTAJE
PUNCION DE QUISTE 1 2.9
RESECCION PARCIAL 1 2.9
RESECCION SUBTOTAL 18 52.9
RESECCION TOTAL 14 41.2
TOTAL 34 100.0

Fuente : Archivo HIMFG. 1

TABLA No. 20 GRADO DE RESECCION Y CIRUGIA SUBSECUENTE
(COMPARATIVO)

CIRUGIA TOTAL
SUBSECUENTE
NINGUNA 1 CIRUGIA 4 CIR.
GRADO DE Puncidn de quiste 1 1
RESECCION Reseccion parcial 1 1
Reseccién subtotal 1" 6 1 18
Reseccién total 13 1 14
TOTAL 25 8 o] o 34

: Fuente : Archivo HIMFG,
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De las complicaciones postoperatorias predomind la diabetes insipida en 14 casos
(41.2%) y el edema cerebral en 10 casos (29.4%). (Tabla 21)

TABLA 21. COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS

FRECUENCIA| PORCENTAJE
=Edema cerebral b=Diabetes insipida
lc=Alt. neurolégica focal d=Hemorragia
le=insufic. renal f=Hipotiroidismo
g=Panhipopituitarismo h=infeccion
i=Falla organica multiple j=Neumonia
ab 3 8.8
abd 1 2.9
abde 1 29
ab.e 1 29
ab,fc 1 29
a,b,g,h 1 2.9
ab,g,i 1 29
ag 1 29
b 3 8.8
b.g.j 1 2.9
b,a 1 2.9
b.c 2 5.9
b.e,f 1 29
b.g 4 11.8
b,h 1 29
b,i 1 2.9
c 1 2.9
cfd 1 29
ofe 1 29
fc 1 2.9
g 2 59
gh-~ 1 2.9
Tooh 1 2.9
Ninguna ' 2. 5.9
Total 34 100.0

Fuents : Archivo HIMFG. 1
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V SEGUIMIENTO Y SOBREVIDA

Después de! alta de la hospitalizacién, los pacientes se citan a la consulta al mes, 3
meses, 6 meses y si su evolucién es satisfactoria cada 6 meses al servicio de
neurocirugia, oftalmologia, endocrinologia principaimente. De los pacientes
estudiados se presenta el seguimiento, la sobrevida ; 12 pacientes estan perdidos
de vista después de 1 afio de seguimiento y se estan realizando maniobras de
comunicacién a través del departamento de Trabajo Social. El seguimiento y
sobrevida presentados es general incluyendo el caso operado en el aiio 2002.
(Tabla 22 y 23)

TABLA 22. SEGUIMIENTO

FRECUENCIA PORCENTAJE
ENOR 30 DIAS 3 8.8
0 DIAS A 6 MESES 5 14.7
MESES A 1 ANO 3 8.8
A 2 ANOS 9 26.5
A 5 ANOS 6 17.6
AS DE 5 ANOS 8 23.5
[fOTAL 34 100.0

| Fuente : Archivo HIHFG.—I

TABLA 23. SOBREVIDA

FRECUENCIA PORCENTAJE
ORTALIDAD TRANSOPERATORIA 1 2.9
ORTALIDAD POSTOPERATORIA 30D 2 5.9

1 A 6 MESES 5 14.7
MESES A 1 ANO 3 8.8
1 A 2 ANOS 1 29
A 5 ANOS 2 59
AS DE 5 ANOS 8 23.5
PERDIDO DE VISTA DESPUES DE 1 ANO 12 35.3
Total 34 100.0

Fuente : Archivo HIMFG,
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De los 34 casos, se han confirmado el fallecimiento de 9 pacientes (26.5%), de éstos
hubo 1 muerte transoperatoria y 3 antes del mes de la cirugia (5.9), 12 pacientes
estan perdidos de vista después de 1 afio de seguimiento y se desconoce si estan
vivos. (Tabla 25)

TABLA No. 25 MORTALIDAD

FRECUENCIA [PORCENTAJE
TRANSOPERATORIA 1 29
POSTOPERATORIA >30 DIAS 2 5.9
1 A 6 MESES 4 11.8
16 MESES A 1 ANO 1 29
1 A2 ANOS 1 2.9
vivo 13 38.2
rERDIDO DE VISTA DESPUES DE 1 ANO 12 ; 35.3
TOTAL 34 100.0 - .

: l:ueﬁti ;Atqﬁlvé H‘IMVFGA.'»]—I R
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DISCUSION

El craneofaringioma es un tumor de estirpe epitelial, localizado en la regién
supraselar.

Aqui se presenta la serie de craneofaringiomas del Hospital Infantil de México en 20
afios (1882-2002), en la que se incluyeron 34 casos con diagnostico confirmado por
estudio histopatolégico, en menores de 18 afios.

En la literatura se reporta una frecuencia del 3 al 5%, de todos los tumores
intracraneales pediatricos (5), en esta serie, comparada con la serie de tumores
intracraneales del Hospital Infantii de México, (en vias de publicacién Dr. Chico y
cols.) ocupa el 12%.

La edad de presentacién en nifios varié de 2 a 18, con una mayor frecuencia entre
6 y 10 afios, comparada con 8 a 12 afios en la literatura (17-20) Sin predileccion de
sexo.

Las manifestaciones clinicas encontradas en los pacientes fueron: endocrinas,
visuales y de hipertension endocraneana.

El sintoma predominante al igual que en otros reportes, fue la cefalalgia en 32
casos, (94%) los sintomas endocrinos fueron comunes en la presentacion clinica
inicial los cuales se comparan en la tabla 26 con la literatura, los nameros entre
paréntesis corresponden a la bibliografia.
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TABLA 26. ALTERACIONES ENDOCRINOLOGICAS COMPARADAS CON
LITERATURA

ALTERACION SERIE HIMFG LITERATURA
TALLA BAJA 35.3% 23-45% (14)
OBESIDAD 8.8% 20% (10)
DIABETES INSIPIDA 32.4% 7.5A 37% (10)
HIPOTIROIDISMO 14.7% PRESENTE (6,10,23,26)
RETRASO PUBERAL 59% PRESENTE (10)
PUBERTAD PRECOZ 2.0% RARO (5)

Las manifestaciones visuales se reportan en el 60% de los pacientes (10) en nuestra
serie fue de 97%, la de mayor frecuencia fue la disminucién de la agudeza visual
(50%).

Los pacientes requieren una valoracion completa en el ambito clinico y debe ser
muttidisciplinaria: endocrino y oftalmolégica, asi como psicolégica, de manera
preoperatoria.

La valoracion oftalmolégica se realizé en 21 pacientes por el departamento de
Oftalmologia, los 13 restantes unicamente fue valorado por el neurocirujano en su
examen clinico.

En nuestra serie no se realizaron los estudios preoperatorios completos a todos los
pacientes, el perfil hormonal no se realizdé en 13 casos, en 8 fue por el deterioro
neuroldgico agudo, que requirieron tratamiento quirirgico inmediato.

Se comparan los reportes hormonales de la literatura, con los obtenidos en esta
serie, en los 21 pacientes con estudio de laboratorio. (Tabla 27)
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TABLA 27. COMPARACION DE PERFIL HORMONAL CON LA LITERATURA

HORMONA SERIE HIMFG SERIE HIMFG LITERATURA (10,14)
AUMENTADA DISMINUIDA DISMINUIDA

ACTH 5 23.8% 7 33.3% 25-37%
CORTISOL 3 142% 6 28.5%

T4 2 9.5% 5 23.8%

T3 1 4.7% 7 33.3%

TSH 2 9.5% 25-34%

LH 1 4.7% 3 14.2%

FSH 1 4.7% 4  19.0%

GH 2 9.5% 77-82%

Es importante la valoracién psicologica, para la identificacién de alteraciones de
memoria y conductuales, en esta serie la mayoria de los pacientes no fueron
valorados en forma preoperatoria, por lo que requiere de una mayor interaccién entre
éstos departamentos.

El estudio de imagen con mayor frecuencia en su realizacion fue la tomografia y esto
puede obedecer a que el equipo de Resonancia Magnética es de nueva adquisicion

La localizacién mas frecuente encontrada en la serie en los estudios de imagen, fue
la infundibulotuberal, segtn la clasificacion de Choux-Raybaud (§) En cuanto a las
caracteristicas morfologicas, predomino el de tipo mixto “clasico” con un quiste con
contenido de cristales de colesterol, con un nddulo y calcificaciones (82.4%), como
se describe en la literatura mundial.

Trece pacientes que cursaron con hidrocefalia obstructiva fueron derivados, 7 con

una derivacion permanente desde su ingreso y 6 con derivacion externa
transoperatoria, de estos Ultimos 2 requirieron derivacion permanente. En la literatura
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se sugiere realizar derivacion externa transoperatoria para evitar un drenaje
permanente innecesario, ya que en la mayoria de los casos se resuelve posterior a
la reseccion.

El abordaje mas utilizado por los neurocirujanos pediatras es el pterional (5,14,29),
confirmado también en nuestra serie 58.8%.

El grado de reseccion se dividid en parcial, subtotal y total, como se refiere en la
literatura entre mas amplia fue la reseccion menor frecuencia existio de cirugia
subsecuente, asi en los casos de reseccion total (41.2%) unicamente un paciente se
someti® a una cirugia subsecuente por recidiva, en los pacientes con reseccion
subtotal (52.9%), hubo 7 casos que requirieron cirugia subsecuente.

En cuanto a la evolucidn la complicacidn postoperatoria mas frecuente fue la
diabetes insipida, sobre todo en los casos de reseccién total, que va en razén directa
de la manipulacién del eje hipotalamo hipofisiario.

Ocurrieron 9 fallecimientos, con 1 muerte transoperatoria, por diabetes insipida con
falla organica multiple y 3 fallecimientos dentro de los primeros 30 dias después de la
cirugia.

No es posible calcular la sobrevida y calidad de vida de éstos pacientes, ya que esta
serie incluye pacientes con cirugla reciente y algunos estdn perdidos de vista
después de un control de un afio, en vias de comunicacién a través de Trabajo
Sacial, debido a que en el Hospital se atiende una poblacién de bajos recursos
econdmicos y muchos son fordneos y abandonan el tratamiento.
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CONCLUSIONES

El craneofaringioma es un tumor de estirpe epitelial que se origina de restos de la
bolsa de Ratke, en la regidén supraselar.

Es uno de los tumores intracraneales mas frecuentes en la poblacién pediatrica de
nuestro pais (12%).

La edad de presentacion en esta serie es de 6 a 10 afios, sin predominio de sexo.
Su localizacion mas frecuente es la infundibulotuberal.

Las manifestaciones clinicas dependen de la localizacion, extension, tamano vy la
existencia de hidrocefalia asociada, sin embargo se encuentra una triada clinica:
alteraciones visuales, endocrinolégicas y de hipertension endocraneana en la
mayoria de los casos.

Se debe realizar un estudio clinico completo preoperatorio que incluya 1a revision
neurologica, oftalmolégica, endocrinologica y psicolégica en todos los pacientes,
realizar la investigacion completa de los niveles hormonales, para decidir el
tratamiento sustitutivo preoperatorio y la condicion del eje hipotalamo-hipofisiario
para el manejo médico en el pre, trans y postoperatorio, asi como los estudios de
imagen que brinden la informacién para realizar un abordaje adecuado de la lesion
como la Tomografia Computada y la Resonancia Magnética.

La derivacion del liquido cefalorraquideo debe realizarse de preferencia en el
transoperatorio con un drenaje externo y posteriormente valorar un drenaje
permanente si después de la reseccion es necesaria.
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El tratamiento de eleccidn es la reseccién lo mas amplia posible, sin dafiar el eje
hipotalamo hipofisiario, para no condenar al paciente a un tratamiento sustitutivo
permanente y a complicaciones graves que lo lleven a un fallecimiento.

No tenemos experiencia en otro tipo de tratamiento alternativo (radioterapia,
bleomicina) como de eleccion en pacientes con éste diagnéstico.
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