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TITULO

CARACTERISTICAS POR RESONANCIA MAGNETICA DEL
CRANEOFARINGIOMA EN PACIENTES PEDIATRICOS, EN EL
PERIODO COMPRENDIDO DEL ANO 2006 AL 2008, EN LA
U.M.A.E DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA, DEL HOSPITAL
GENERAL DEL CMN “LA RAZA”.



1 MARCO TEORICO
1.1 EMBRIOLOGIA:

La hipdfisis anterior se desarrolla en parte a partir del epitelio bucal primitivo
(bolsa de Rathke), el tallo y la neurohipofisis o hacen a partir de una prominencia
en el suelo del tercer ventriculo (conducto craneofaringeo) (18)

-~ Telencefalo === Hemisferios cerebrales
Prosencéfalo
= Diencéfalo s Vesiculas opticas

Mesencéfalo === Cuerpos cuadrigeminos

- Metencéfalo == Protuberancia v cerebelo

Rombencéfalo ™
7 Miclencéfalo s Medula oblongada

Flexion del
Cerebro medio puente (pontina) Cerebelo

Flexion del
puente (pontina)

Cerebro anterior

', Unién del cerebro y
la médula espinal

jinfundibulo

Vesicula ’{ﬂ )
cerebral \ B4 Medula espinal

L emisterio Diencéfalo
prebral en
desarrolio Cerebelo
b estriado
Cuarto

Bulbo
olfatorio
Hemisferio
cerebral
__ Diencéfalo

Diencéfalo Médula

Agreedu cerebral
espinal
Ventriculo - \ = Cerebelo
lateral / : .
Tercer ——
ventriculo Cuarto ventriculo

Nervios —
craneales

Conducto central de la
médula espinal




El craneofaringioma es una neoplasia histolégicamente benigna que se origina de
restos epiteliales o de areas de metaplasia escamosa relacionada con
embriogénesis de la hipofisis, que pueden originarse del piso de la silla turca o en
el suelo del tercer ventriculo. Estos restos pueden quedarse anormalmente en
cualquier regidn durante la migracién celular en el conducto hipofisio-faringeo o del
tuber cinerum hacia el hueso esfenoidal (1,3). Derivan de remanentes del
conducto craneofaringioma, pueden surgir en alguna parte a lo largo del
infundibulo hasta el piso del tercer ventriculo o glandula pituitaria. (9)

El craneofaringioma representa 3-4 % de todas las neoplasias intracraneales, 15%
de los tumores supraselares, 50% de los tumores selares en pediatria (2,13), el
tercer tumor intracraneal no glial mas comuan y el mas frecuente que afecta la
region hipotalamo-hipofisaria, 7 de cada 10 creneofaringiomas son supraselares
(3, 4,17). Durante la infancia tiene una distribucion de edad bimodal, pico de edad
primera y segunda década (75%) y en la quinta década (25%), histolégicamente
puede tener un componente quistico (rico en colesterol), soliddo o complejo (13).
Aungue histologicamente también se puede dividir en 2 tipos: adamantinomatoso
(pediatria) y papilar (en adultos). Algunos tumores tienen caracteristicas mixtas
(15)

Clinicamente las manifestaciones del craneofaringioma son variables dependiendo
de la localizacion, tamafio y contenido, principalmente la presentacion inicial son
disturbios visuales 61%, disfunciones endocrinas 53% (alteracioén en la hormona
de crecimiento, diabetes insipida, obesidad y pubertad retardada en orden de
frecuencia) y/o hipertension intracraneal (10, 11,14)

En una serie amplia de evaluacion de pacientes con craneofaringioma se ha
identificado que el 54% al 94% presentan un componente quistico significativo
confinado a la regién selar y paraselar (5), las formas atipicas del
craneofaringioma son muy raras y dependen sobre todo de las grandes
extensiones de su componente quistico en direcciones variables como cisternas
de la base, invaginacién hacia el tercer ventriculo (6) o fosa anterior, media y
posterior del craneo ( 6,7) y dos casos reportados con extensiéon a nasofaringe a
través del seno esfenoidal ( 8,9).

La valoracion preoperatoria desde el punto de vista de imagen, en los
craneofaringiomas son divididos en tres categorias (12):

1.- Quistico solitario ( solo quistico sin tumor solitario)
2.- Tumores multiquisticos (mas de una lesién con pequefio tumor solido)

3.- Tumores mixtos con componente quistico y solido (una lesion quistica y un
gran tumor solido con algunas calcificaciones).



Para poder entender las caracteristicas de imagen se requiere conocer la
anatomia:

El dibujo muestra el hipotalamo, marcado por una linea imaginaria que va de la
comisura anterior (AC), a la comisura posterior (PC), el limite anterior del
hipotalamo es la lamina terminal (LT) la cual se forma por el quiasma 6ptico (OC),
y la comisura anterior (AC), el limite posterior es impreciso esta indicado por una
linea que se extiende entre los cuerpos mamilares (MB) y la comisura posterior.
El piso del hipotalamo estd formado por el tallo del infundibulo (1S), el tuber
cinerum (TC) y los cuerpos mamilares (MB), los tractos mayores relacionados con
el hipotalo también se ven y son mamilotalamico (MT) y el fornix postcomisural
(PF).

Imagen Sagital de RM en T1 demostrando claramente
la anatomia del hipotadlamo, nétese el area
Hiperintensa (cabeza de flecha) represando la
Glandula pituitaria posterior, AC comisura anterior,
IS tallo infundibulo, LT lamina terminales, MB cuerpos

Mamilares, OC quiasma 6ptico, PC comisura posterior

TC Tuber cinerum.



1.2 CARACTERISTICAS POR IMAGEN DEL CRANEOFARINGIOMA:

Los craneofaringiomas pediatricos tipicos aparecen en RM predominantemente
como tumores supraselares multiquisticos, las areas quisticas pueden ser iso,
hiper o hipointesas en relacion al tejido cerebral en la secuencia de T1, esto esta
en relacion al gran contenido de proteinas. En T2 tanto el componente solido y
quistico tienden a ser hiperintensos, después de la administracion de gadolineo la
porcion sélida presenta un reforzamiento heterogéneo, la pared de las areas
quisticas casi siempre refuerza. Las calcificaciones en pediatria pueden no ser
perceptible, aunque en eco de gradiente puede demostrar efectos de
componentes de calcificacion, ocasionalmente los craniofaringiomas son
predominantemente solidos, tipicamente sin calcificaciones, los sélidos
usualmente tienden a ser de componente papilar histologicamente con una
apariencia heterogénea (15,16)

Se ha postulado que los craniofaringiomas lobulados, grandes, quisticos e
hiperintensos en T1 son adamantinomatoso, mientras que los pequefios,
redondos, principalmente sdlidos con quistes hipointensos en T1 tienden a ser de
caracteristicas histologicas del tipo papilar (15)

Al crecer este tumor, causa sintomas por compresion de estructuras adyacentes,
como el quiasma éptico en direccion anterior, el hipotdlamo y el tercer ventriculo
en direccién superior y los pedunculos cerebrales y la cara ventral de la
protuberancia anular en direccion posterior (1)



a. b.
Creneofaringioma adamantinomatoso imagen de RM en T1. a) sin contraste b) con

gadolineo. Se demustra lesion supraselar con extesnion intraselar. La lesion esta
formada predomiantemente de multiples quistes con variacion en la intesidad de
seflal que demustra reforzamiento mural con el gadolinio (flechas), notese la
asiemtria de la dilatacion ventriular (15).

Craneofaringioma papilar, imagen de RM T1 con medio de contraste demuestra
lesion supraselar de predominantemente solida, con reforzamiento heterogéneo,
con pequefias aéreas hipointesas que no reforzaron por su componente quistico
(flechas) 15.
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1.3 TRATAMIENTO:

Consideracion preoperatorias y peri operatorias son muy importantes debido a que
la reseccion puede causar exacerbaciones por deficiencias endocrinas, el manejo
debe ser con administracion de esteroides durante y posterior a la cirugia.

La recurrencia disminuye significativamente con el uso de radiacion.
Aunque repetir la microcirugia en recurrencia es viable, aumenta el indicie de
morbi-mortalidad que la operacion primaria, la primera causa de muerte en esto
paciente es la recurrencia o los problemas neuroendocrinos. El uso de
quimioterapia no se ha visto que sea Util en el tratamiento de esta patologia.

1.4 CONSIDERACIONES PRONOSTICO:

Pacientes con reseccion total del tumor se ha consideraron mayor tasa de
sobrevida que en los que se realiza biopsia o reseccion subtotal, sin embargo
varios estudios han demostrado que la combinacion de reseccion subtotal y
radioterapia tiene mayor sobrevida.

Pacientes con lesiones puramente quisticas parecen tener mayor
sobrevida que en aquellos con lesiones solidas o mixtas.

TASAS DE SOBREVIDA EN CRANEOFARINGIOMA CON CIRUGIA Y RADIOTERAPIA (19)

TRATAMIENTO | 5ANOS (%) 10ANOS (%)
Reseccion total 58-100 24-100
Reseccion 37-71 31-52
subtotal

Reseccion 69-95 62-84
subtotal +

radioterapia

11



JUSTIFICACION:

Dado que el Craniofaringioma es el tumor de la regién hipotalamica mas frecuente
en el paciente pediatrico, y que este hospital es de concentracibn para esta
patologia neuroncologica, el conocer las caracteristicas de imagen por
Resonancia Magnética, permite determinar con precision la extension de dicha
patologia en el sistema nervioso central, y establecer la planeacién quirdrgica
adecuada; ademas que las caracteristicas de imagen sugieren la estirpe
histoldgica lo cual nos permite establecer un prondéstico.

En nuestro hospital no se conocen las caracteristicas de imagen en este tipo de

poblacion, es por eso nuestro interés en la realizacion de este estudio.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
¢, Cuales son las caracteristicas por imagen de RM de los pacientes pediatricos

con diagnostico de craneofaringioma?

OBJETIVO GENERAL

Conocer las caracteristicas por RM de los craneofaringiomas durante el periodo
comprendido entre el 01 de enero 2006 al 1 de enero del 2008 en la U.M.A.E.
Dr. Gaudencio Gonzalez Garza del Hospital General CMR.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1.- Comparar nuestros resultados con los reportes de la literatura mundial.

13



MATERIAL Y METODO.

Material: Se utilizara las imdgenes de RM hechas con un Resonador Siemens de
0.2 teslas, propiedad del Hospital General del CMN LA RAZA, en el periodo de
este estudio.

Método: De los estudios de Resonancia Magnética que se realizaron en esta
unidad del 1ro de enero del 2006 al 1 de enero del 2008, realizaremos una
revisibn en forma retrospectiva de todos los casos de craneofaringioma
registrados en el servicio de Neurocirugia Pediatrica del Hospital General CMN La

Raza, definiremos las caracteristicas por RM llevado a cabo en la revision de

imagenes a través del archivo radioldgico digital.

TIPO DE ESTUDIO: retrospectivo, descriptivo, transversal.
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HIPOTESIS
No requiere por ser un estudio retrospectivo.

EDAD y GENERO.

Edad:

DEFINICION CONCEPTUAL. Numero de afios transcurridos desde la fecha de
nacimiento hasta el inicio del padecimiento.

DEFINICION OPERATIVA. Se registra la edad en afios del paciente al momento
del primer estudio por resonancia magnética realizado en este hospital.

Tipo de Variable: cuantitativa discreta.

Indicador: Edad en afios cumplidos

Género:

DEFINICION CONCEPTUAL. Caracteristicas fenotipicas del individuo, que nos
permite clasificarlo en masculino o femenino.

DEFINICION OPERATIVA. Se registra en base a las caracteristicas fenotipicas
del individuo establecidas en el expediente clinico.

Tipo de Variable: cualitativo, dicotémico.

Indicador: masculino o femenino

Variables:

Hallazgos por Resonancia Magnética.
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HALLAZGOS POR RESONANCIA MAGNETICA.

DEFINICION CONCEPTUAL. Caracteristicas en RM en T1, T2, T1 con gadolinio,
densidad protonica y saturacion grasa de los craneofaringiomas.

Caracteristicas por imagen del craneofaringioma:

Los craneofaringiomas pediatricos tipicos aparecen en RM predominantemente
como tumores supraselares multiquisticos, las areas quisticas pueden ser iso,
hiper o hipointesas en relacion al tejido cerebral en la secuencia de T1, esto esta
en relacion al gran contenido de proteinas. En T2 tanto el componente solidé y
quistico tienden a ser hiperintensos, después de la administracion de gadolineo la
porcion sélida presenta un reforzamiento heterogéneo, la pared de las areas
quisticas casi siempre refuerza. Las calcificaciones en pediatria pueden no ser
perceptible, aunque en eco de gradiente puede demostrar efectos de
componentes de calcificaciobn,  ocasionalmente los craniofaringiomas son
predominantemente solidos, tipicamente sin calcificaciones, los sélidos
usualmente tienden a ser de componente papilar histolégicamente con una
apariencia heterogénea.

Se ha postulado que los craniofaringiomas lobulados, grandes, quisticos e
hiperintensos en T1 son adamantinomatosos, mientras que los pequefios,
redondos, principalmente sdélidos con quistes hipointensos en T1 tienden a ser de
caracteristicas de papilar histolégicas

Al crecer este tumor, causa sintomas por compresion de estructuras adyacentes,
como el quiasma 6ptico en direccién anterior, el hipotalamo y el tercer ventriculo
en direccién superior y los pedunculos cerebrales y la cara ventral de la
protuberancia anular en direccion posterior.

DEFINICION OPERATIVA. Interpretacion de resonancia magnética por un
radidlogo experto en el area, los hallazgos se anotaran en el formato ex profeso
(anexo 1).

Tipo de Variable: cuantitativo discreto.

16



CRITERIOS DE INCLUSION:

1.- Pacientes derechohabientes pediatricos las que se les hayan detectado
craneofaringioma por RM en el servicio de Radiologia e Imagen de la U.M.A.E. Dr.
GGG del Hospital General CMN La Raza, en el periodo comprendido del 01 de

enero 2006 al 1 de enero de 2008.

2.-.-Pacientes que tengan expediente radioldgico.

CRITERIOS DE NO INCLUSION. Solo se requieren criterios de inclusion por

ser un estudio retrospectivo

CRITERIO DE ELIMINACION:

1. Pacientes en quienes no se encontré el expediente radiologico.
ANALISIS ESTADISTICO.
Se efectuara estadistica de tipo descriptivo para los datos de edad y sexo, y

estadisticas inferencial con la obtencion de la prueba de concordancia Kappa,
para las caracteristicas de RM.
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ASPECTOS ETICOS.

El presente estudio por ser de tipo descriptivo, y retrospectivo no se involucra con
aspectos éticos del paciente. Por lo que no requiere Carta de consentimiento
informado.

Esta investigacion se ajusta a las normas éticas internacionales, a la ley general
de salud en materia de investigacion en seres humanos y a la declaracion de
Helsinki revisada en la 522 Asamblea General en Edimburgo, Escocia, en Octubre
del 2000

RECURSOS y FINANCIAMIENTO.

No requiere de financiamiento ya que todos los recursos fisicos y humanos se
encuentran disponibles en la UMAE DR Gaudencio Gonzalez Garza CMN “La
Raza”.

FACTIBILIDAD

Es factible ya que se cuenta con las imagenes, reportes y expedientes clinicos, asi
como el material humano en el servicio de Radiologia e imagen del Hospital
General de tercer nivel CMN “La Raza” no existiendo material por financiar y
existe la disponibilidad de los investigadores para la realizaciéon del estudio.

18



RESULTADOS:

Se seleccionaron 16 pacientes que cumplieron con los criterios de inclusion,
sin embargo se eliminaron 8 pacientes que al momento de solicitar las imagenes
no fue posible obtenerlas del sistema electronico por lo que el Universo de trabajo
fue de 8 pacientes de los cueles fueron 3 mujeres (38%) y 5 Hombres (62%)
*Grafica 1

La distribucion por edad fue las siguientes:
6 afios 1 paciente (13%), 7 afios 1 paciente (13%), 9 afios 1 paciente (13%),
10 aflos 2 pacientes (25%), 11 afios 2 pacientes (25%), 15 afios 1 paciente
(13%)*Grafica 2

La localizacién de las lesiones se presento supraselar en 5 casos (62%), y
Gnicamente infraselar en 1 caso (13%) y en ambos casos supra e infraselar en 2
casos (25%). *Gréafica 3

El tamafio de las lesiones fluctu6 de 2 cm a 9 cm con la siguiente
distribucion:
2 cm 1 caso (13%), 3 cm 1 caso (13%), 4 cm 1 caso (13%), 5 cm 1 caso
(13%), 6 cm 1 caso (13%), 8 cm 2 casos (13%),9 cm 1 caso (13%)
Con una media de 5.6cm. *Gréfica 4

Respecto a las caracteristicas del craneofaringioma se observaron
lesiones quisticas en 4 pacientes (50%), Mixto es decir tanto quistico como solido
en 4 pacientes (50%), en ninguno de los casos se presento componente solido
puro.*Grafica 5

La morfologia que predomino fue Multilobular en 6 pacientes (75%) y
unilobular en 2 pacientes (25%).*Gréfica 6

El comportamiento de la lesion con la administracion intravenosa de
paramagnético (Gadolineo) fue nulo en 3 pacientes ( 37%), Leve en 3 pacientes
( 37%), moderado en 1 paciente (13%), intenso en 1 paciente (13%)*Gréfica 7

Dentro de las complicaciones se encontrd0 Hidrocefalia en 6 pacientes
(75%) y sin hidrocefalia en 2 pacientes (25%).*Gréfica 8

La compresiéon quiasmatica se presento en 7 pacientes (87%) y 1
paciente (13 %) que curso sin compresion quiasmatica.*Grafica 9

La compresion a estructuras adyacentes como son el tallo cerebral,
cerebelo, ventriculos, hipdfisis o tAlamo se presento en 7 pacientes (87%) y sin
compresion a estructuras adyacentes solo se observo en 1 paciente (13).
*Grafica 10

19



DISCUSION:

El tamafo de la muestra es pequeiia para compararlo en la literatura, sin
embargo nosotros encontramos predominio de esta patologia en el sexo
masculino solo encontramos una referencia en donde el predominio por sexo era
también en el sexo masculino.

La localizacién mas frecuente fue supraselar que coincide con lo reportado
en la literatura, no existe ninguna serie que cuantifique la extension de las lesiones
por cm. En nuestro trabajo fluctué de 2 a 9 cm esto en relacion a la presentacion
de los datos clinicos mas que a la actividad bioldgica de la lesion.

No consideramos pertinente el analisis de las calcificaciones debido a que
no es el método de imagen ideal ademas de que no se realizaron las secuencias
especiales para resaltarlas.

La morfologia multilobulada predomino en nuestra muestra, nos llama la
atencién que proporcionalmente encontramos 2 casos que corresponde a 25 % de
la muestra probablemente deberd ampliarse el nUmero de casos para confirmar en
forma estadisticamente significativa el porcentaje de presentacion de forma
unilobulada de este tumor.

Las complicaciones demostradas dependen de la localizacion, extension y
componente solido o quistico de la lesiobn motivo por el cual estos efectos
secundarios deberdn compararse con la clinica y la localizacion de la lesion.

Nuestros hallazgos son congruentes en términos generales con lo descrito
por otros autores, debera ampliarse para una mejor caracterizacion de esta
neoplasia.

20



CONCLUSIONES:

1.- El craneofaringioma se localiza supraselar 62%, seguido de la regidén supra e
infraselar en 25%, y por altimo la localizacién infraselar en 13 %.

2.- El tamafo de las lesiones puede variar de 2 a 9 cm al momento del
diagnostico.

3.- El craneofaringioma es quistico en un 50% y mixto solido con componente
quistico en un 50%, nuestra serie no demostro lesion solida pura.

4.-La forma multilobulada del craneofaringeo se presenta en un 75% y la
unilobulada en un 25%.

5.- El comportamiento con la administracion de gadolineo es reforzamiento intenso
13% en lesiones de componente predominantemente solidas, intenso en un 13%
en donde las lesiones son solidas con escaso componente quistico, leve en 37%
en lesiones heterogéneas con componente solido y quistico, y nulo en 37% que
correspondio a las lesiones quisticas puras.

5.- La complicacibn mas frecuente es la compresion quiasmatica asi como la
compresion a estructuras adyacentes, dependiendo del tamafio del tumor, la
hidrocefalia se presento hasta en un 75% de todos los pacientes y esta fue
secundaria al tamafio de la lesion.

El sexo mas afectado en nuestra muestra fue el masculino en un 62%. Y el

femenino en un 38%
La edad de presentacion es de los 6 a los 10 afios.
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GRAFICA 1
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GRAFICA 3
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Fig. 1 RM ponderada en T1
axial, sagital y coronal en la que
se muestra craneofaringioma
atipico hiperintenso que ocupa la
cisterna supraselar e invade fosa
posterior a través de la cisterna
prepontina
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Fig.2 RM ponderada en T1
axial, sagital y coronal en fase
simple y contrasta con la
presencia de gran tumoracion
supraselar que comprime
estructuras  hipotaldmicas e
hipdfisis, quistica
predominantemente y que con el
gadolinio muestra reforzamiento
periférico.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS: ANEXO 1

NOMBRE: CEDULA:
EDAD: SEXO:
HALLAZGO POR RM
SUPRASE | INTRASELAR | AMBOS
LAR
LOCALIZACION
TAMARNO ( CM)
SOLIDO QUISTICO AMBOS
CARACTETISTICAS
PRESENT | AUSENTES
ES
CALCIFICACIONES
UNILOBUL | MULTILOBUL
AR AR
MORFOLOGIA
NULO LEVE MDDERADO | INTENSO
COMPORTAMIENTO
CON GADOLINEO
S NO
HIDROCEFALIA
S NO
COMPRESION
QUIASMATICA
S NO
AFECTACION
ESTRUCTURAS
ADYACENTES
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1.- GRAFICA DE GANNT. ANEXO 2
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