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1. RESUMEN

INTRODUCCION:

El craneofaringioma fue descrito por primera vez en 1857 por Zenker; Cushing
fue el primero en acuiar el término de “craneofaringioma” en 1934 y desde entonces
dicho término se utiliza para describir a una lesién neoplasica benigna de localizacién
extra-axial, de crecimiento lento, originado del limite anterior de la silla turca y

generalmente con involucro del espacio sillar y suprasillar.

Actualmente esta clasificado por la OMS en el grupo de tumores de la region
sillar y se le considera una lesion de grado | de acuerdo a su comportamiento biologico.
Por lo general, esta neoplasia no presenta transformacion maligna, pero tiene la
capacidad de metastatizar, y la dificultad en el tratamiento tiene una tasa muy alta de

morbi-mortalidad.

Conforme el craneofaringioma crece, puede dar lugar a una cantidad
significativa de complicaciones neurologicas, incluyendo ceguera, insuficiencia
hipofisiaria y dafio hipotalamico. Ademas, la posibilidad de recurrencia, tanto a nivel
local como en los planos quirdrgicos, asi como su diseminacion meningea, son graves
problemas en el &mbito clinico. El diagndstico de un paciente con un craneofaringioma
se basa en los hallazgos clinicos (sintomas neuroldgicos y endocrinos); imagenologicos

(una masa calcificada solido/quistica) y posteriormente su confirmacion histopatoldgica.
OBJETIVO:

Conocer la frecuencia de casos de craneofaringioma en el material de patologia

quirurgica del servicio de Patologia del Hospital General de México, O.D..

MATERIAL Y METODO:

Se seleccionaron casos de 11 afios (2000-2010), en el que se estudiaron los
registros de 243,309 casos de material de quirdrgicos realizados en el Hospital General

de México.
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RESULTADOS:

La frecuencia obtenida en el material de biopsias y piezas quirdrgicas en el

Servicio de Anatomia Patoldgica del Hospital General de México es de 0.01 / afio.

CONCLUSIONES:

En el servicio de Patologia del Hospital General de México se obtuvo una
frecuencia mas baja que la reportada en otras series, en estudios de patologia quirdrgica.
Sin embargo, las presentaciones clinico-patoldgicas son similares a las informadas

mundialmente.

PALABRAS CLAVE:

Craneofaringioma adamantinomatoso, papilar, tumores de la region sillar, bolsa
de Rathke, hipofisis.
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2. ANTECEDENTES.

2.1. HISTORIA.

La primera descripcion de un craneofaringioma se le atribuye a Zenker, que hizo
dicha observacion en 1857. Fue hasta 1899 que Mott y Barrett documentaron la
ocurrencia de este tumor y postularon su origen en la bolsa de Rathke o bien, en el
conducto hipofisiario. Esto fue confirmado parcialmente en 1904, cuando Erdheim
describi6 las caracteristicas histoldgicas de dicho tumor y sugirié que se originara de

remanentes de la bolsa de Rathke. Finalmente, en 1932, Cushing introdujo el término de

. . . J . 12314
“craneofaringioma”, mismo que se ha utilizado ampliamente desde entonces > > *.

2.2. TUMORES DE LA REGION SILLAR.

De acuerdo a la Gltima clasificacion (OMS, 2007)*, el craneofaringioma se
encuentra dentro del grupo de tumores de la region sillar; mismo que estad conformado
por el tumor de células granulares de la neurohipdfisis; el pituicitoma y el oncocitoma
de celulas fusiformes de la adenohipofisis; todos ellos considerados como una entidad

distinta dentro de los tumores grado I de la OMS.

Tabla 1. Tumores de la region sillar®’.

Nombre del tumor Caracteristicas distintivas

Craneofaringioma Es un tumor epitelial  benigno,
parcialmente quistico de la region sillar,
probablemente derivado del epitelio de la
bolsa de Rathke

Tumor de células granulares de la Es una lesion sillar o suprasillar que se
neurohipofisis origina de la neurohipdfisis o el
infundibulo, compuesto de nidos de
células grandes de citoplasma granular
eosin6filo debido a la presencia de
abundantes lisosomas intracitoplasmicos.
Oncocitoma adenohipofisiario de células  Es una neoplasia glial rara, de grado bajo,
fusiformes bien delimitada y generalmente solida
formada por celulas ahusadas que se
presenta en adultos y se origina de la
neurohipofisis o el infundibulo.
Pituicitoma Es una neoplasia de la adenohipéfisis, no
endocrina,  oncocitica, ahusada a
epitelioide que se manifiesta en adultos y
tiene una evolucion clinica benigna.
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Los craneofaringiomas son agrupados también por topografia junto con los

adenomas pituitarios y otros tumores de la region sillar, a pesar de la diferencia

etioldgica de los tumores de dicho sitio ™.

Sin embargo, la relacion tan cercana que existe entre los craneofaringiomas, los

quistes de Rathke y los quistes epidermoides suprasillares proveen un argumento para

clasificar a los craneofaringiomas dentro del grupo de quistes y otras lesiones similares

a tumores originadas en un proceso de desarrollo alterado®®, cuya clasificacion se

encuentra sintetizada en la Tabla 2.

Tabla 2. Lesiones quisticas de la region sillar'?,

Tipo de lesion
Craneofaringioma

Quiste epidermoide

Quiste dermoide

Teratoma quistico

Quiste de la bolsa de
Rathke

Adenoma/quiste de la
hipofisis

Mucocele

Quiste aracnoideo

Histologia
Epitelio escamoso estratificado
queratinizante

Epitelio escamoso estratificado
queratinizante
Epitelio escamoso estratificado
con escasa maduracion.
Anexos epidérmicos.
Con elementos de las tres capas
germinativas (ectodermo,
mesodermo y endodermo),
Epitelio cilindrico o cubico.
Puede contener:
e Ciliosy células
caliciformes
e Pseudoestratificacion
e Metaplasia escamosa
No tiene epitelio
Tejido de adenoma o
adenohipdfisis
Evidencia de hemorragia
antigua
Mucosa respiratoria normal

No tiene epitelio
Membrana aracnoidea

Inmunohistoquimica
CK+
AME, ACE:
Focal, variable

CK+

AME+
CK +

AME +

Variable

CK+
AME+
PGFA, S-100:
Focal, variable

Hormonas de la
adenohipofisis +

CK+
AME+
VIM +

Los craneofaringiomas desarrollan una amplia variedad de patrones arquitectonicos,

pero la Gltima clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS)***” hace
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diferencia entre dos variantes histologicas particulares: tipo papilar o del adulto y

aquellos adamantinomatosos o de tipo basaloide®’.
2.3. INCIDENCIA.

Los craneofaringiomas representan entre el 4 -6% de todos los tumores
intracraneanos en la mayoria de las series mas largas y alrededor del 30% de las
lesiones originadas de la region sillar®®. Corresponden al 0.5-2.5 de casos nuevos por
millén de personas por afio*’. Se ha reportado una frecuencia mucho mas alta en
Nigerianos (hasta 18% del total de los tumores del SNC)*® y en nifios Japoneses con una
incidencia anual de 5.25 casos por millon de poblacién pediétrica®'. Son la neoplasia
intracerebral no neuroepitelial mas comun en los nifios, representando un 5-10% de los
tumores intracraneanos en este grupo etario’®, existen reportes en donde se ha estimado
que representen hasta el 17% de los tumores supratentoriales® y més de la mitad de

todas las neoplasias de la region sillar™.

2.4. EDAD Y DISTRIBUCION POR SEXO.

Existe una distribucién bimodal del craneofaringioma tipo adamantinomatoso®®, con
dos picos de presentacion: el primero en la nifiez entre los 5 y 15 afios y el segundo pico
en adultos de 45-60 afios. Los craneofaringiomas papilares se presentan casi
exclusivamente en los adultos, con una edad de presentacion entre los 40-55 afos (Fig.
1.1) "%,

En general, sin hacer distincion de la variante de craneofaringioma que se trate,

11,12

la edad media de presentacion es al final de la tercera década de la vida™"*, con un pico

de incidencia entre los 10 y 20 afios de edad****. El tumor se ha descrito en neonatos™*°

17,18,47

y fetos , aungue estos casos son raros en comparacion con aquellos que se

presentan en la infancia tardia. Se han observado casos ocasionales en pacientes

11,19

mayores de 80 afios ", pero la incidencia disminuye de forma importante al final de la

sexta década de la vida®®. En la infancia, los hombres se afectan més frecuentemente
que las mujeres®*®, mientras que en los adultos la incidencia es igual entre ambos

sexo0s?1?2,
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2.5. LOCALIZACION.

La mayor parte de los craneofaringiomas se originan de manera intracraneana en
la region sillar, pero una proporcion de estos tumores se extienden de manera similar a
una pesa que tira hacia abajo y a través del diafragma hacia la fosa pituitaria®*". En

algunos casos, el tumor puede ser pequefio y enteramente sillar*"*.

Los tumores suprasillares pueden yacer tanto por debajo, enfrente o por detrés del
quiasma 6ptico® y puede ser lo suficientemente grande como para extenderse hacia
cualquiera de los compartimientos craneanos, incluyendo la fosa posterior'*. La
extension hacia el tercer ventriculo no es rara, especialmente en los craneofaringiomas
infantiles de gran tamafio, y algunos casos, -aunque raros- pueden ser de localizacion
completamente ventricular>?®. A pesar de que pueden involucrar la fosa hipofisiaria,
los craneofaringiomas raramente infiltran la base del craneo o la region parasillar; la
invasion de los senos cavernosos o el espacio de aire nasofaringeo es extremadamente
raro®. Sin embargo, se han reportado casos de craneofaringiomas localizados en la
region intrasillar, que se extienden dentro de los senos paranasales o la nasofaringe y

que parecieran originarse fuera de la cavidad craneana’%.

2.6. ETIOLOGIA.

El origen celular de los craneofaringiomas es un dato controvertido que ain no se
resuelve de manera satisfactoria. Por lo general se asume que son originados por
pequefios nidos de células escamosas que se encuentran de manera incidental en la
glandula hipdfisis, predominantemente en la region anterior del tallo y en su unién con
la regi6n anterior de la hip6fisis®®. Estas células fueron interpretadas inicialmente como
remanentes del estomodeo de la bolsa de Rathke®, sugiriendo un origen embrioldgico

30,31

para este tumor®>". Sin embargo, estos los nidos de células escamosas han sido

descritos en la edad adulta, especialmente en pacientes con edad avanzada®®, y existe

evidencia de que éstos sean resultado de una transformacion metaplasica de los

4,32

pituicitos de la regién anterior Esto ha llevado a la teoria de que los

craneofaringiomas se originen de elementos metaplasicos mas que de elementos
- - 4 - - - 7 7
embrionarios®. Se han encontrado nidos similares de células escamosas en glandulas

|33

hipofisiarias del periodo neonatal™, pero a esta edad estos hallazgos son poco probables
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de ser resultado de un cambio metaplasico; los casos fetales y congénitos de

craneofaringioma abogan por su origen embrionario*>*°,

Recientemente surge la hipétesis para resolver dicha dicotomia en la que se comenta
que los craneofaringiomas de la edad adulta derivan de glandulas de la hipéfisis que
sufren metaplasia escamosa mientras que los tumores originados en nifios se originan de
remanentes embrioldgicos de la bolsa de Rathke**. También es posible que los nidos de
células escamosas visibles en glandulas normales no den origen a ningln
craneofaringioma y que aun en adultos el origen de este tumor sea en otros elementos
aln no identificados persistentes de la bolsa estomodea / hipofisiaria de Rathke'. Para
apoyar dicha teoria se han reportado de manera ocasional algunas lesiones de adultos
que aparentemente demuestran la transicion entre los craneofaringiomas y los quistes de
la bolsa de Rathke, que ocupan los compartimientos intra- y suprasillar se encuentran
revestidos por una mezcla de epitelio estratificado escamoso y epitelio cilindrico
ciliado®®. Se ha provisto de mayor evidencia de que los craneofaringiomas
adamantinomatosos tienen semejanza con dientes rudimentarios®”®. Estos hallazgos
sugieren que la similitud histologica entre craneofaringiomas, adamantinomas 6seos 0
ameloblastomas de la mandibula pudieran ser mas que imaginario, y que los
craneofaringiomas quizas se originen de restos embrioldgicos que no migraron de
manera adecuada hacia el extremo final del estomodeo de la bolsa de Rathke, en el que

el ectodermo esta presente durante el desarrollo®®?°.

La hipdtesis de que los craneofaringiomas contienen una linea celular
neuroendocrina se basa en el hallazgo de grupos de células neoplasicas que expresan
una 0 mas de las hormonas hipofisiarias*’, asi como cromogranina A>* y gonadotropina
coriénica humana>>. También ayuda la observacion de un tumor que se origind de un
quiste de la bolsa de Rathke y que contenia células transicionales con caracteristicas

entre escamosas, productoras de moco y secretoras del I6bulo anterior de la hip6fisis”’.
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2.7. CARACTERISTICAS CLINICAS.

En los nifios, es comun encontrar tumores de gran tamafio con presion intracraneana
elevada secundaria a la obstruccion del paso del liquido cefalorraquideo (LCR) a través

del tercer ventriculo®3*.

El retraso en el crecimiento secundario a deficiencia de la hormona del crecimiento
es otra de las caracteristicas clinicas tipicas de los craneofaringiomas infantiles, y puede
preceder a la presentacion final por varios afios. Esta y otras deficiencias endocrinas

pueden presentarse hasta en el 52-87% de los pacientes, especialmente en nifios*>*%*.

En los adultos, la hidrocefalia y la evidencia de aumento en la presion intracraneana

son menos aparentes que en los nifios™*

, Sin embargo son obvios en aquellos con
compresion o invasion del tercer ventriculo; y los datos clinicos de insuficiencia
hipofisiaria o hipotalamica toman forma en la mayor parte de las ocasiones como

alteraciones menstruales, pérdida de la libido o impotencia***°

, €s importante conocer el
comportamiento clinico y las caracteristicas radiologicas de la lesion para diferenciar si
las alteraciones hipofisiarias e hipotalamicas son secundarias a la compresion mecanica
por el tumor, o bien si se trata de invasion tumoral mediante proyecciones intramurales.
También puede presentarse en los adultos como demencia o un grado menor de
deterioro cognitivo e intelectual, especialmente si el craneofaringioma es de gran
tamafio®®**. Otros estudios han reportado cambios de personalidad hasta en la mitad de

los pacientes estudiados®*®

La diabetes insipida se informa hasta en un 17% de los pacientes pediatricos con

craneofaringioma y hasta en el 30% de los adultos.

Hay evidencia objetiva de que existen defectos del campo visual en todos los grupos

de edad, observadas en 62-84% de los pacientes, pero por lo general pasan inadvertidas,

23,24

especialmente en los nifios A diferencia de los adenomas hipofisiarios, los

craneofaringiomas raramente invaden la base del craneo o los senos cavernosos, y las
alteraciones de nervios craneanos usualmente no estan presentes, excepto si el tumor ha

crecido de manera muy extensa hacia la fosa posterior®**.
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2.8. NEUROIMAGEN.

Las radiografias simples de craneo pueden mostrar calcificaciones dentro del tumor
0 erosion de la fosa hipofisiaria, pero s6lo son anormales en alrededor de tres cuartas
partes de los casos y en su mayoria se trata de casos de craneofaringiomas
adamantinomatosos'*'*. La tomografia computada (TC) es el estudio radioldgico de
eleccion, siendo las tres caracteristicas diagnosticas mas comunes: 1) Calcificaciones, 2)

Formacion de quistes y 3) Realce con uso de medio de contraste**>*.

En los tumores quisticos, el contenido del quiste es tipicamente hipodenso en
relacion con el LCR, y donde esté presente, el realce con medio de contraste esta
confinado a la pared del quiste****. La resonancia magnética nuclear (RMN) es bastante
efectiva para definir la extension del tumor, especialmente en el plano sagital, pero es
menos confiable que la TC para demostrar la presencia de calcificaciones o la
arquitectura quistica*>***®. Las areas quisticas tienen una gran variedad en la intensidad
de sefial en las imégenes en fase T1, sin embargo, suelen observarse bien delimitadas,

homogéneas e hiperintensas****

a diferencia de las areas solidas o nodulos murales, que
se observan isointensos, con una calidad ligeramente heterogénea y en imagenes en fase
T2 que tienden a ser hiperintensas*. En iméagenes con medio de contraste, la porcion
quistica es isointensa con un anillo de realce periférico; mientras que las areas solidas
son hiperintensas*’. La administracién de Gadolinio en algunos casos puede ayudar a

distinguir las reas solidas del tumor de las zonas quisticas™.

El craneofaringioma papilar no esta calcificado y tiene una apariencia mas uniforme

en las iméagenes obtenidas por TC o RMN*"?*,


javascript:showrefcontent('refrenceslayer');
javascript:showrefcontent('refrenceslayer');
javascript:showrefcontent('refrenceslayer');
javascript:showrefcontent('refrenceslayer');
javascript:showrefcontent('refrenceslayer');
javascript:showrefcontent('refrenceslayer');
javascript:showrefcontent('refrenceslayer');
javascript:showrefcontent('refrenceslayer');
javascript:showrefcontent('refrenceslayer');
javascript:showrefcontent('refrenceslayer');
javascript:showrefcontent('refrenceslayer');

Pagina |10

Tabla 3. Tipos de craneofaringioma por neuroimagen.

Adamantinomatoso Papilar
Localizacién Suprasillar Intrasillar/suprasillar o
suprasillar
Edad Nifos, ocasional en adultos Adultos
Estructura del tejido Predominantemente Predominantemente solido
quistico
T1 sin contraste Quistes hiperintensos Puede tener quistes
tipicos hipointensos
Forma Lobulado Esférico
Vasos atrapados Si No
Recurrencia del tumor +++ +
Calcificaciones +++ +

2.9. PATOLOGIA

2.9.1. Caracteristicas macroscopicas.

Los craneofaringiomas tipicamente se observan como tumores lobulados con
una superficie finamente granular y color café o rosa grisaceo. Tienen un tamafio que
varia desde menos de 2 cm hasta 15 cm en sus dimensiones maximas, siendo los de
mayor tamafio en aquellos presentes en edad pediétrica®. Los ejemplos de casos de
tamafo pequefio por lo general toman una forma similar a un domo situado sobre el
diafragma sillar, y puede conectarse ocasionalmente con la fosa hipofisiaria a traves de
un estrechamiento a nivel del diafragma con forma de reloj de arena (Fig. 1.3, 1.4). Los
tumores de tamafio mayor se invaginan en la profundidad de la base del cerebro en la
region interpeduncular y producen una compresion considerable del quiasma 6ptico, de

los vasos del circulo de Willis y de las estructuras hipotalamicas adyacentes.

Pueden ocupar el tercer ventriculo, extenderse anterolateralmente hacia la fosa
anterior y media, o proyectarse caudalmente hacia la cisterna prepontina y la fosa
posterior. Los tumores tienen limites bien definidos, en ocasiones encapsulados, pero

estan casi siempre adheridos densamente a estructuras cerebrales adyacentes, de las que
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resulta bastante dificil separarlas. Los cortes transversales muestran aspectos variables
dependiendo de la arquitectura individual de cada tumor (Fig. 1.5).

Maés de la mitad de los craneofaringiomas son predominantemente quisticos'**,

multiquistico o con una cavidad Unica, con paredes delgadas. En ocasiones presentan
areas solidas, que pueden aparecer como zonas esponjosas en los cortes seriados debido
a la presencia de multiples espacios quisticos pequefios. Los craneofaringiomas
puramente solidos son muy poco comunes y se encuentran casi siempre en adultos con

tumores pequefios®*.

Los craneofaringiomas quisticos estan tipicamente llenos por un liquido espeso,
de color café oscuro que brilla debido a la gran cantidad de colesterol que contiene y se
le compara macroscépicamente con el aceite de motor usado. Es importante investigar
en los datos clinicos si este liquido ha sido obtenido posterior a una puncion, ya que de
no ser asi, el liqguido no tienes este aspecto. Los quistes son de paredes lisas o pueden
estar recubiertos por multiples proyecciones papilares de tejido neoplasico. Las areas
solidas en los tumores tienes una textura aspera y se ven moteados por depositos de
colesterol amarillentos en los cortes seriados. Estos son frecuentemente asperos debido

a microcalcificaciones y pueden contener amplias areas de material calcificado.
2.9.2. Diagnostico transoperatorio.

Cuando existe duda diagnostica en el momento de la cirugia, es frecuente que se
envie el liquido contenido dentro del quiste para analisis histopatologico, éste puede ser
examinado de manera convencional por medio de una impronta. En la mayoria de los
casos, el liquido de un craneofaringioma obtenido durante el estudio transoperatorio,
mostrard multiples cristales de colesterol de forma romboidal en una distribucion tipica
en grupos. A pesar de que no es especifico de este tumor, este hallazgo es altamente
sugerente de un craneofaringioma, particularmente si se toma en cuenta el sitio de la
lesion y la apariencia macroscopica oleosa. Se puede realizar un andlisis similar en el
liquido obtenido del quiste durante procedimientos de drenaje realizados previamente a
la cirugia definitiva. También se pueden hacer frotis del liquido obtenido mediante
puncién con aguja de punta delgada y pueden contener fragmentos de epitelio escamoso
ademas de macrofagos y detritus ceulares. Si se encontrara el patdlogo frente a la
necesidad de emitir un diagnostico mas preciso durante el estudio transoperatorio,

puede realizarse un corte por congelacion para su analisis, sin embargo, el
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craneofaringioma suele ser una lesion demasiado dura como para obtener preparaciones

satisfactorias para el diagnostico, por lo que se debe ser cuidadoso a la hora de

establecer el diagnostico.

2.9.3.

Caracteristicas histologicas.

La arquitectura histoldgica del craneofaringioma varia ampliamente dependiendo de

la extension de la zona quistica, la cantidad y configuracion de los elementos

mesenguimatosos y el grado de cambios degenerativos en el tumor (Fig. 1.6).

Areas solidas del tumor que consisten tipicamente en trabéculas gruesas
anastomosadas o grandes areas de tejido epitelial mezclado en matriz
colagenosa. La capa mas externa del tejido epitelial que colinda con el tejido
conectivo esta formada por una capa basaloide de células cilindricas con nucleos
centrales en empalizada, en ocasiones con varias capas de grosor (Fig. 1.8).
Estas se encuentran separadas de la colagena adyacente por una membrana basal
continua. El arreglo es similar a aquel visto en la capa basal de la epidermis y se
ha comparado con el que se observa en un ameloblastoma odontogénico. Cerca
del centro de las areas grandes epiteliales, las células se agrupan cominmente en
laminas mas laxas, son de forma estrellada y con uniones citoplasmicas como
aquellas de la capa espinosa de la epidermis normal (Fig. 1.9) Pueden existir en
ocasiones areas focales de maduracién escamosa, con remolinos compactos de
células queratinizantes y nddulos de queratina (Fig. 1.10). El estroma neoplasico
consiste de tejido colagenoso laxo en el que se observan vasos sanguineos
pequefios. Las calcoesferitas estdn presentes frecuentemente en las areas
epiteliales y estromales, y puede haber areas extensas de calcificacion e incluso
de formacion de hueso (Fig. 1.11). Otros cambios secundarios incluyen
hemorragia reciente o antigua, asi como acumulaciones de macréfagos y células
gigantes de reaccion a cuerpo extrafio, cristales de colesterol e infiltrado

inflamatorio crénico distribuido en parches.

Tumores quisticos que estan delineados ya sea por un epitelio simple de células
cilindricas basaloides o bien por un epitelio escamoso estratificado de grosor
variable. El epitelio de recubrimiento se encuentra separado del tejido conectivo

subyacente mediante una membrana basal continua. El epitelio del quiste esta
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regularmente amontonado en forma de zonas sélidas de células epiteliales que
en algunas ocasiones incorporan focos de queratinizacion enterrados o cavidades
microquisticas (fig.17.5 DPNST). El epitelio alrededor de la luz del quiste puede
mostrar cambios secundarios de queratinizacion superficial, pero no existe capa
de células granulares tal como se veria en la epidermis normal y en los quistes
epidermoides; ademas de que los granulos de queratohialina por lo general, son
escasos. En muchas ocasiones, el recubrimiento epitelial de los quistes sufre de
degeneracion focal y es sustituido por una respuesta granulomatosa, que consiste
en macréfagos espumosos, células gigantes, acumulaciones de queratina y
cristales de colesterol. La luz del quiste contiene cantidades variables de material
eosinofilo, amorfo, similar al coloide que en ocasiones se mezcla con cristales de
colesterol. También puede contener fragmentos de queratina, macréfagos

espumosos Y detritus ceulares.

La clasificacion de la OMS identifica por separado a los craniofaringiomas que
muestran un patron predominantemente papilar de aquellos que tienen un arreglo
basaloide o “adamantinomatoso” *. Este Gltimo puede verse en cualquier grupo etario,

pero el patron papilar es mas frecuente de encontrar en pacientes adultos®’.

Dado que el tumor sélido o la zona quistica tienen un efecto empujante sobre el
cerebro, existe invariablemente una zona de gliosis florida con una area amplia , densa
de tejido fibrilar glial y fibras de Rosenthal. Los margenes histologicos del tumor no se
encuentran tan bien definidos como parece en el aspecto macroscopico Yy
frecuentemente se encuentran islas neoplasicas o fragmentos de queratina separados del
tumor, en el tejido glial circundante. Aunque esto puede parecer invasion tumoral, no
debe ser interpretado como un cambio maligno, que virtualmente nunca ocurre en los
craneofaringiomas. Las mitosis son muy poco frecuentes y a pesar de encontrarse en la
mayoria de los tumores, generalmente no muestran pleomorfismo celular. Los escasos
reportes que han tenido por objeto describir la transformacion maligna en un
craneofaringioma han reportado un comportamiento recurrente o infiltrante sin ninguna

evidencia citologica de malignidad®*”*®.

El cambio carcinomatoso verdadero ha sido descrito en ocasiones en quistes

dermoides o epidermoides intracraneanos, pero estos se han informado en una

localizacion suprasillar en muy pocas ocasiones*’*°.
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Para fines practicos, es razonable clasificar a los craneofaringiomas como lesiones

localmente infiltrantes pero que son citolégicamente benignas®.
2.9.4. Inmunohistoquimica.

Las areas epiteliales de los cranefaringiomas reaccionan de manera variable e
incluso de manera focal ante los anticuerpos contra queratina, dependiendo del peso
molecular especifico de los reactivos usados. La inmunorreaccion es mayor en areas
focales de queratinizacion y no se observa inmunoreaccion en las capas externas de las
areas basaloides de los quistes o en los I6bulos de tumor sélido™ (Fig. 1.12). También
se ha reportado que los craneofaringiomas expresan antigeno de membrana epitelial
(EMA) y antigeno carcinoembrionario (ACE), pero la tincién es menos confiable que
con las citoqueratinas y por lo general esta confinada a los nidos de queratina y a la
superficie mas interna de la pared de los quistes. No se observa expresion
inmunohistoquimica normal de la subunidad beta de la proteina S-100, pero se ha

observado tincion positiva para la subunidad alfa de dicha proteina®.

2.9.5. Microscopia electrénica.

A pesar de que este estudio puede ser una ayuda agregada diagnostica, casi
nunca es necesaria dadas las caracteristicas histopatologicas tipicas del tumor en la
mayoria de los casos. Las células basaloides periféricas se encuentran separadas del
tejido conectivo adyacente mediante una membrana basal intacta, y forman una capa
muy unida con escaso espacio intercelular>*>.

Ademas del glucogeno y los organelos usualmente encontrados, las células
epiteliales neoplasicas contienen tonofilamentos de 5nm de diametro y se encuentran
unidas mediante desmosomas>***. El endotelio capilar fenestrado, la matriz amorfa y
fibrillas de colagena caracterizan el estroma. Se pueden observar precipitados minerales
dentro de vesiculas unidas a la membrana celular, dichos cambios de mineralizacion

pueden estar asociados con depositos de cristales de hidroxiapatita*’>°.

2.9.6. Cultivo tisular.

Los craneofaringiomas muestran un crecimiento importante dentro de cultivos
celulares y de 6rganos, en los que producen laminas de tejido epitelial bien definido,

formado por células poligonales unidas mediante desmosomas®>’. La capa marginal de
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estas laminas celulares muestran el mismo arreglo basaloide, en empalizada que se
observa en los cortes histoldgicos®”*®. Las células cultivadas también mantienen su
capacidad para producir nidos de queratina y cavidades quisticas®®>’. Se ha descrito un
patron de crecimiento mas desordenado, en el cual las células presentan abundantes
microvellosidades y mayor nimero de mitosis, todo ello ha correlacionado con un

patron de crecimiento mas agresivo en los tumores originales®,

2.10. DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES.

2.10.1.  Quiste epidermoide suprasillar.

Muchos autores no consideran que deba hacerse la diferencia entre el

craneofaringioma quistico y este quiste®**

, Sin embargo este tema ha generado
controversia®®. Los quistes epidermoides verdaderos no se consideran lesiones
neoplasicas, suelen ocurrir en personas de edad avanzada y muestran un crecimiento
maés lento que el de un craneofaringioma. Sin embargo, en términos histopatoldgicos,
existe una considerable sobreposicion entre ambas entindades y no existes alguna
caracteristica patognomonica que los diferencie. En general, los quistes epidermoides
suelen contener material sebaceo con queratina en su interior, de mayor consistencia
que el liquido oleoso contenido en los craneofaringiomas. Ademas tienen una
arquitectura mas uniforme, con presencia de maduracion escamosa —a diferencia del
craneofaringioma-, y existe tipicamente una capa granulosa en el epitelio, similar a la
encontrada en la epidermis normal. La similitud entre ambas entidades no debe hacer
suponer en ningin momento que exista un patron histopatoldgico entre dichas lesiones,
y seria poco recomendable tratar de diagnosticar una lesion suprasillar quistica sin tener

material para el estudio microscopico.
2.10.2. Teratoma.

Las neoplasias de células germinales de cualquier tipo son comunes en la region
suprasillar, especialmente en jovenes; y los teratomas bien diferenciados pueden
confundirse con craneofaringiomas si contienen abundantes elementos escamosos. El
reconocimiento de elementos neoplasicos derivados de las lineas celulares
endodérmicas, mesodérmicas y ectodérmicas suele ser suficiente para distinguir al

teratoma, mientras que el craneofaringioma es una lesion puramente epitelial. La
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presencia de estructuras similares al diente en formacion debe ser tomada con cautela,
ya que éstos pueden encontrarse en craneofaringiomas tipicos. Si se tratara de un
teratoma menos diferenciado, pueden utilizarse técnicas especiales como la

inmunohistoquimica para hormona gonadotrépica humana y la alfa-fetoproteina.
2.10.3. Adenoma hipofisiario.

Debe ser tomado en cuenta como diagnostico diferencial en aquellos casos con un
componente intrasillar, especialmente si la lesion es sOlida y muestra un patrén
predominante de tipo basaloide o papilar. En la hipo6fisis normal o neoplasica pueden
hallarse nidos pequefios de células queratinizantes, pero si se trata de queratinizacion
abrupta, con formacion de nodulos abundantes de queratina “himeda” o presencia de
epitelio escamoso, es sencillo realizar el diagndstico de craneofaringioma, incluso si son
de componente exclusivamente intrasillar. La expresion mediante técnicas de
inmunohistoquimica para cromogranina o enolasa neuronal especifica son esperadas en
un adenoma, no asi en el craneofaringioma. Los anticuerpos contra hormonas
producidas en la adenohipofisis pueden ser de utilidad, a menos que se trate de un

adenoma no secretor.
2.10.4. Astrocitoma pilocitico.

La amplia zona de gliosis que rodea a los craneofaringiomas puede tener una
apariencia histologica similar a un astrocitoma pilocitico juvenil en la region del tercer
ventriculo. Dicho tejido glidtico puede ocupar parte o la totalidad de un espécimen de
biopsia de un craneofaringioma, y debe sospecharse ante una lesion predominantemente
quistica donde las zonas epiteliales han sido destruidas por cambios degenerativos. La
presencia de granulomas de colesterol o restos de queratina mezclada con elementos
gliales deben hacer sospechar de craneofaringioma, y debera buscarse
intencionadamente la presencia de elementos epiteliales en toda la muestra obtenida. Si
se muestrea liquido del quiste, el material oleoso puncionado de un craneofaringioma
suele ser caracteristico y distinto al liquido proteindceo amarillo pajizo obtenido de los
astrocitomas quisticos de grado bajo, que se coagula espontaneamente y no contiene

cristales de colesterol.
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2.10.5. Carcinoma metastasico.

Las lesiones metéastasicas solidas de tumores primarios desconocidos son comunes
en la region sillar y pueden confundirse con craneofaringiomas sélidos, especialemente
si el tumor primario es un carcinoma epidermoide. La diferencia estard en la presencia
de caracteristicas histoldgicas y citoldgicas de malignidad, ya que éstas son virtualmente

desconocidas en los craneofaringiomas.
2.10.6. Papiloma de plexos coroideos.

Este diagndstico debe considerarse especialmente en pacientes jovenes con
craneofaringiomas sélidos localizados en el tercer ventriculo. La caracteristica
histolégica mas notoria del papiloma de plexos coroideos es la arquitectura ordenada de
estructuras papilares y la ausencia de epitelio plano estratificado con queratinizacion. En
casos dificiles, la tincidn de inmunohistoquimica para anhidrasa carbonica C o

transtiretina puede ayudar en el diagndstico.
2.10.7. Xantogranuloma de la region sillar.

El xantogranuloma de la region sillar*” se encuentra histologicamente compuesto
por cristales de colesterol, macréfagos (células xantomatosas), infiltrado inflamatorio
cronico, restos necroticos y depositos de hemosiderina. Aunque esta entidad no se
encuentra aun completamente definida y al parecer existen casos transicionales; el
xantogranuloma de la region sillar es una entidad clinica distinta del craneofaringioma
adamantinomatoso con respecto a la localizacion, el tamafio de la lesion, edad de
presentacion, sintomas y sobre todo, el pronostico. Puede presentar epitelio escamoso
no adamantinomatoso o epitelio cdbico asi como encontrarse tdbulos pequefios,
mientras que el epitelio adamantinomatoso esta ausente o representa menos del 10%
del tejido®”. En contraste con el craneofaringioma adamantinomatoso, las células
epiteliales halladas en el craneofaringioma no exhiben la acumulacién nuclear de R-

catenina®’.
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2.11. TRATAMIENTO.

No existe tratamiento médico primario para este tumor. Se han administrado

reemplazos hormonales en los casos en que existen alteraciones hormonales.

En cuanto al tratamiento quirtrgico, la decision inicial corresponde al abordaje. Si la
porcion predominante del tumor es intrasillar, el abordaje usualmente es
transesfenoideo. Por lo general, el componente suprasillar queda expuesto en el interior
de la silla y puede ser evacuado. Por consiguiente, el abordaje transesfenoideo es bien

tolerado por los pacientes y es preferible a una craneotomia cuando asi sea posible'**®.

Si lasilla hipofisiaria es de tamafio normal, no se utiliza el abordaje transesfenoideo.
Por lo general se requiere de una craneotomia cuando el mayor componente del tumor
es suprasillar, aunque algunas lesiones suprasillares pueden alcanzarse mediante un
abordaje transesfenoideo extendido. Este abordaje también es util en aquellas lesiones

con una extension suprasillar relativamente pequefia.

La craneotomia pterional es el abordaje estandar para las lesiones suprasillares
porque permite una buena visualizacion de los nervios dpticos, el quiasma y las
estructuras adyacentes. Se han propuesto variantes de este abordaje que incluye la
reseccion del borde orbitario y el zigomatico para proveer una vision mejor definida de
la base del craneo y de ese modo tener un mejor acceso a las zonas superiores del tumor.
Estos abordajes permiten una menor retraccion de los lébulos frontales en el momento

de intentar visualizar el lecho quirurgico.

Puede realizarse un abordaje subfrontal en aquellas lesiones que se localizan en la
porcion anterior del quiasma 6ptico, pero puede ser dificil de determinar dicho abordaje
de manera preoperatoria. En casos raros, se requiere un abordaje transcalloso cuando el
tumor se encuentra completamente en el el tercer ventriculo. La desventaja de este
abordaje es la incapacidad de identificar el quiasma Optico y el tallo hipofisiario

durante la diseccion.

Los tumores quisticos pueden ser abordados por via transesfenoidal o por medio de
craneotomia pterional. Las areas so6lidas se adhieren frecuentemente al quiasma 6ptico o

al hipotalamo y por ello, es complicado retirarlos completamente.
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La aspiracion del quiste combinada con instilacién intraquistica de fosforo-32 (*2P)
es una nueva alternativa a la reseccién tradicional. Se ha demostrado buen control a
largo plazo del crecimiento del tumor; sin embargo, los tumores con areas sélidas

amplias no responden adecuadamente al *P. *
2.11.1. Gradacion de los tumores para reseccion quirdrgica.

En un intento de hacer un balance entre las ventajas de una reseccidén quirurgica
amplia y el riesgo de morbilidad alta, se ha propuesto un sistema de gradacién
preoperatoria (en nifios). Este sistema considera la extension de la invasion neoplésica

al hipotalamo, descrito de la siguiente manera:*

e Tipo 0: El tumor no muestra invasion hipotalamica.
e Tipo 1: El tumor distorsiona o eleva el hipotalamo, pero éste es aun visible.

e Tipo 2: No es posible identificar el hipotalamo.

En consecuencia, se debe intentar la reseccion total en los craneofaringiomas tipo 0
y 1 mientras que se indica realizar una reseccion subtotal en aquellos tipo 2, donde el
componente hipotalamico no es resecado. A pesar que este sistema de gradacion fue
desarrollado en poblacion pediatrica, puede aplicarse en la poblacion adulta. Existe
evidencia, sin embargo, que los craneofaringiomas en adultos usualmente no invaden el

hipotalamo.

Kassam et al propone un nuevo sistema de clasificacion que utiliza un esquema que
divide a los tumores de acuerdo a su extension suprasillar, basado en la endoscopia

endonasal, descrito de la siguiente manera*:

e Tipo I: Preinfundibular
e Tipo II: Transinfundibular (extension al tallo)
e Tipo IlI: Retroinfundibular (extension por detras de la glandula y el tallo; tiene
dos subdivisiones:
o IIA: Extension hacia el tercer ventriculo
o I1IB: Extension hacia la cisterna interpeduncular
e Tipo IV : Aislado en el tercer ventriculo y/o el receso 6ptico; no es accesible

mediante endoscopia endonasal.
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No hay duda de que los craneofaringiomas son lesiones radiosensibles’®”*

y que las
autoridades en la materia recomiendan tratamiento con radiacion postoperatoria en
aquellos tumores con reseccion parcial o con datos clinicos de recurrencia’’?. La
efectividad de la radioterapia externa hace que el procedimiento se sugiera incluso

en aquellos casos con reseccion radical*2,

En el caso de los craneofaringiomas quisticos, el drenaje del liquido puede ser
efectivo para disminuir los sintomas al disminuir la presion, tanto en los pacientes
con datos de recurrencia como previo a la cirugia””*.

El seguimiento clinico en estos pacientes y en aquellos en los que se instilan
radiois6topos en el interior del quiste, ha mostrado muy buenos resultados con altas
tasas de sobrevida y evidencia radioldgica de disminucion importante del tamafio
del tumor en la mayoria de los casos’”’®. Cabe mencionar que las areas solidas del
tumor no se afectan con estos tratamientos, por lo que pueden llegar a crecer hasta

hacer necesario el procedimiento quirdrgico o radioterapia externa’ .

Las complicaciones agudas postoperatorias incluyen diabetes insipida**®°, crisis

|34,81

adrenal**®'y toda una variedad de crisis hipotalamicas®**®*. El problema clinico més

comun en los nifios a largo plazo, es el retraso del crecimiento y estatura baja, de
modo que requieren tratamiento hormonal de reemplazo por el resto de la vida®***.
Los adultos también tienen una incidencia elevada de sindromes hipopituitarios
comparados con su estado preoperatorio®®, y la persistencia de los defectos visuales

es comin en ambos grupos de edad’.

2.12. PRONOSTICO.

La tasa total de recurrencia del tumor varia entre 20 y 40% entre las series mas

60,86

largas™™ ", pero depende de la terapia inicial. La recaida clinica secundaria a

crecimiento de la lesion es mas probable en los casos de reseccion parcial y debe
esperarse en todos los casos dentro de los primeros diez afios luego de la cirugia®®’.
Existe evidencia de que la recurrencia es menor en pacientes cuyo tratamiento
inicial incluye radioterapia, incluso cuando el tratamiento quirtrgico se trate
solamente de descompresion subtotal®”®. Se piensa que las recurrencias son mas

factibles en aquellos casos donde el craneofaringioma muestre un patrén histolégico
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con amplias areas basaloides o adamantinomatosas; comparados con aquellos en

adultos que presentan diferenciacion epitelial escamosa predominante.

Las tasas de sobrevida mas amplias se hayan entre pacientes con reseccién radical
del tumor, con mas del 90% de los casos vivos a los 5 afios®”*°. En algunos estudios
esta tasa disminuye en los siguientes 5 afios debido a la recurrencia tardia, pero estos
casos pueden mejorar si reciben radioterapia posoperatoria. Los pacientes que
reciben radioterapia muestran tasas de sobrevida de 70% a los 10 afios sin importar
el tipo de cirugia inicial, cifras que contrastan con sobrevidas de menos del 50% en

aquellos que no se radian’>**

. El tamafio y la localizacion del craneofaringioma
tambien afecta el pronostico, siendo las de peor resultado aquellas de localizacion

retroquiasmatica o mayores de 3 cm en sus ejes mayores™.
3. JUSTIFICACION.

El craneofaringioma es un tumor poco frecuente a nivel mundial de la que existen
pocos reportes y estudios sobre su incidencia y prevalencia, a pesar de que su primera
descripcion data del afio 1857. La OMS informa que representa entre 1.2-4-6% de todos
los tumores intracraneanos, y corresponde de 0.5-2.5 casos nuevos por millon de
habitantes por afio. Por otro lado, en México no existen reportes en pacientes que hayan
sido sometidos a cirugia por dicho tumor, por lo que resulta de gran interés el estudio y
descripcion de esta entidad, asi como su comportamiento epidemioldgico. En el
Hospital General de México se realizan aproximadamente 22 mil estudios de patologia
quirtrgica al afio, sin embargo no se ha descrito el patron y caracteristicas de

presentacion de esta enfermedad.

Ademas de la importancia epidemioldgica, no se debe olvidar que sus caracteristicas
clinicas y localizacién hacen de este tumor un verdadero conflicto diagndstico para el
clinico y el pat6logo si no se le tiene en cuenta, ademas de las multiples secuelas que
puede tener el tratamiento quirdrgico retardado o incompleto. Es prioritario concer la
entidad ya sea como causa de morbilidad o mortalidad, esto con el fin de tomar las
medidas terapéuticas necesarias en un grupo determinado de pacientes con alto riesgo y

disminuir el nimero de complicaciones.
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Es importante conocer estos datos ya que el Hospital General de México es un
centro de referencia a nivel nacional y por ende, atiende a una gran cantidad de
pacientes, especialemente con enfermedades neuroldgicas y neuroquirdrgicas, cuyas

caracteristicas podrian reflejar lo que ocurre a nivel nacional con esta entidad.
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4. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

¢Cual es la frecuencia y las -caracteristicas clinicas e histologicas del
craneofaringioma en el material de quirargicos del servicio de Patologia en el Hospital
General de México?

5. OBJETIVOS.

Conocer la frecuencia del craneofaringioma en el material de biopsias y piezas
quirargicas del servicio de Patologia del Hospital General de México.

Describir las principales caracteristicas histoldgicas de los craneofaringiomas en el
Hospital General de México en el periodo comprendido entre enero de 2000 y
diciembre de 2010.

Conocer la edad de presentacion, el predominio de genero, el sitio anatdbmico donde
se manifestd, presentacion clinica, si existio sospecha en el diagnostico clinico y tipo de

cirugia que se llevo a cabo.

6. PACIENTES, MATERIAL Y METODO.

6.1. DISENO DEL ESTUDIO.

Se efectuo un estudio descriptivo, retrospectivo y observacional.

6.2. UNIVERSO DE TRABAJO.

Se seleccionaron los casos con diagnostico de craneofaringioma de 11 afios (enero
de 2000 a diciembre de 2010), en el que se estudiaron los registros de 243,309 casos de
material quirdrgico en el Hospital General de México, en el Servicio de Anatomia
Patoldgica. Los casos seleccionados contaban con informacidn del caso completa, con
blogues de parafina de tejido fijados en formalina al 10% con suficiente tejido para
realizar niveles, tinciones especiales y estudios de inmunoperoxidasa indirecta, en caso

de ser necesario.
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6.3. CRITERIOS DE SELECCION.

6.3.1. Criterios de inclusién

e Casos de piezas quirdrgicas con diagnostico de craneofaringioma en el periodo de
enero de 2000 a diciembre de 2010 del servicio de Anatomia Patoldgica del
Hospital General de México, O.D.

e Con expediente clinico completo de los pacientes sometidos a cirugia.

e Que el material de bloques de parafina y laminillas estuviera disponible y en buenas

condiciones para su revision.

6.3.2. Criterios de no inclusién

e Casos cuya biopsia fuera procedente de otra institucion (laminillas de revision).

6.3.3. Criterios de eliminacion

e Casos que al revisar las laminillas no se haya corroborado el diagnostico de
craneofaringioma.

e Casos que el tejido no fuera util o suficiente para realizar diagnostico o estudios

especiales.

6.4. PROCEDIMIENTOS

El diagndstico de craneofaringioma se basé en el estudio histopatoldgico (tincion
con hematoxilina-eosina) de los casos reportados en el Hospital General de México,
fueron revisadas la totalidad de las laminillas y se reclasificaron de acuerdo a los
criterios actuales (OMS, 2007).

6.5. EVALUACION DE LOS CASOS

Todas las laminillas tefiidas con hematoxilina y eosina fueron evaluadas por dos
pat6logos buscando intencionadamente los criterios de diagndstico histopatologicos de

craneofaringioma y se clasificaron en adamantinomatoso, papilar o mixto.
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6.6. METODO ESTADISTICO

Por tratarse de variables nominales (caracteristicas histoldgicas y clinicas) no se
realiz6 andlisis estadistico. Se utilizé el programa Excel para la realizacién de una base

de datos.
6.7. CONSIDERACIONES ETICAS

La realizacion del estudio no implicé ningun procedimiento extra a la biopsia
necesaria para su diagnoéstico en el paciente, misma que cuenta con previo

consentimiento por escrito del mismo paciente o de su familiar responsable.

Se tomaron en cuenta los lineamientos para las investigaciones biomédicas vigentes
en México, publicadas por la Secretaria de Salud a través del Diario Oficial de la
Federacion.

Ademas se tomaron en cuenta los articulos para el manejo, procesamiento y

eliminacion de tejidos y residuos bioldgicos vigente en la Ley General de Salud.
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1. RESULTADOS.

Se obtuvieron 24 casos con diagnostico de craneofaringioma de la revision de 11
afios (2000-2011), en el que se estudiaron 243,309 de material de quirurgicos realizados

en el Hospital General de México en el Servicio de Anatomia Patoldgica.

Los casos seleccionados contaban con laminillas y bloques de parafina en
condiciones de ser utilizados para realizar el diagnéstico histopatologico, ademas, se
obtuvieron datos sociodemograficos: edad y género; datos anatomopatoldgicos;
localizacion y caracteristicas de la lesion, mismos que fueron obtenidos de la solicitud
del diagndstico anatomopatolégico enviada por el personal médico y paramédico a

nuestro servicio.

Se realizd la revision histologica de todos los casos diagnosticados previamente
como craneofaringioma y se seleccionaron 24 casos que reunieron los criterios de

inclusion.

La frecuencia obtenida en material de biopsias y piezas quirurgicas al afio es de
0.01%.

La edad de presentacion de estos casos fue de 5 hasta 63 afios; con un promedio de
edad de 24 afios. Cabe mencionar que la mitad de los casos se presentaron en edad
pediatrica, con una edad promedio de 12 afios, misma que vario de los 5 a los 18 afios
de edad. En el caso de los adultos, la edad promedio fue de 35 afios, con intervalo desde

los 20 y hasta los 63 afios.
De los 24 casos, 14 se presentaron en hombres y 10 en mujeres.

El 79.17% de los casos fue diagnosticado clinicamente (19/24 casos), mientras que
en los casos restantes el diagnostico clinico fue de tumor suprasillar (1/24); adenoma

hipofisiario (2/24); panhipopituitarismo (1/24) e hipertension endocraneana (1/24).

En cuanto a la localizacién, la mayoria de los casos (50%) se encontraba descrito
como “tumor de la region sillar”, aunque se presentd un caso como tumor del clivus y
otro de la base de craneo, asi como 10 casos en los que no se especifico el sitio de la

lesion.
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Por sus caracteristicas histologicas, 20 casos fueron diagnosticados como
craneofaringioma de tipo adamantinomatoso y 4 casos se diagnosticaron como

craneofaringioma de tipo papilar.

Casos pediatricos (Edad en anos)

M Casos pediatricos (Edad en
afos)

Grafica 7.1. Representacion grafica de los casos pediatricos por edad.

Casos en adultos (Edad en ainos)

M Casos en adultos (Edad en
afos)

Grafica 7.2. Representacion grafica de los casos de adultos por edad.
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B Adamantinomatoso

Mujeres

Hombres

0 2 4 6 8 10 12 14

Gréfica 7.3. Craneofaringiomas clasificados por sexo y tipo histolégico.

Localizacion

1

M Regiodnsillar: 12
M Clivus: 1
= Base de craneo: 1

B No especificado: 10

Grafica 7.4. Craneofaringiomas clasificados por localizacion.
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Diagndstico clinico

B Craneofaringioma: 19

m Adenoma hipofisiario: 1

= Tumor de la regién sillar:1
B Panhipopituitarismo: 1

M Hipertensién endocraneana: 1

Grafico 7.5. Craneofaringiomas clasificados de acuerdo al diagnostico clinico
preoperatorio.
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8. DISCUSION.

Los craneofaringiomas son tumores poco frecuentes en la poblacion mexicana.
Aunqgue la mayoria de los estudios refieren que no existen diferencias significativas en
cuanto al sexo, en esta serie de 24 casos se observa que hay un claro predominio en el
sexo masculino. Estos tumores se pueden presentar en cualquier grupo de edad, con una
mayor frecuencia en los primeros tres decenios de la vida seguido de su presentacién en
mayores de 50 afios. En este estudio obtuvimos la misma cantidad de casos pediatricos
que aquellos presentes durante la edad adulta, esto seguramente asociado a que esta
institucién no es un centro de referencia pediatrico. El diagnostico clinico fue mas
acertado que en series previas a la era de la resonancia magnetica; el 79.2% de esta serie
fue diagnosticado acertadamente, mientras que el resto de los casos se encontraban con
algun diagnostico diferencial cercano al definitivo. En los 24 enfermos en que se intento
la reseccion quirurgica, ésta fue parcial debido al gran tamafio del tumor y la infiltracion
de estructuras vitales. El craneofaringioma de tipo adamantinomatoso, histolégicamente
benigno, es bioldgicamente mas agresivo que la variante papilar, y fue la mas comdn en
nuestra serie. Las complicaciones quirdrgicas de estas lesiones son importantes debido a
la gran extension de estos tumores y su adherencia a estructuras vecinas, es de
importancia relevante continuar con esta investigacion en un estudio prospectivo para
determinar el prondstico y la sobrevida de los pacientes sometidos a cirugia en nuestra

institucion.

Los resultados antes descritos de este estudio revelan que, aunque existen datos que
coinciden con la literatura, como son la edad de presentacién, el cuadro clinico y la
variante histoldgica, existen otros que difieren importantemente. El predominio de esta
entidad en el sexo masculino sélo ha sido descrita por otra serie previa en nuestro

hospital y algunos otros investigadores, sin embargo, su estudio incluy6 principalmente
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personal militar, a diferencia del presente que se hizo en poblacion general de
predominio en adultos. La variante histolégica mayoritaria fue del tipo
adamantinomatoso y pocos casos del tipo papilar; algunos autores refieren que la Gltima
se presenta en alrededor del 50% de los casos en adultos y por lo general no se presenta

en los nifos.

9. CONCLUSION.

La frecuencia del craneofaringioma en todos los reportes mundiales es baja, sin
embargo, se trata de un tumor frecuente en edad pediatrica. En el Hospital General
de Meéxico obtuvimos wuna frecuencia aun mas baja de la reportada
internacionalmente; esto puede ser atribuible a que los casos infantiles suelen ser
atendidos en instituciones pediatricas de referencia asi como multiples casos de
adultos que son referidos a instituciones de referencia neuroquirirgica. Ademas, la
poblacion en estudio de casos quirdrgicos incluye todo el material de patologia

general, es decir, no es posible limitarlo a los estudios neuroquirargicos.

A pesar de la baja frecuencia obtenida en esta revision, las manifestaciones
clinicas, la edad de presentacion, la localizacion y el cuadro histologico encontrados

son muy semejantes a los informados en la literatura.

Sin embargo, es importante tomar en cuenta que en nuestro medio, la
presentacion del craneofaringioma es mas frecuente en hombres (14 casos) que en
mujeres (10 casos). El tipo histologico que se presentd en mayor proporcion es el
adamantinomatoso (20 casos), mientras que el tipo papilar solo dio cuenta de 4

casos quirdrgicos.

Es recomendable realizar estudios posteriores para evaluar la sobrevida y le
prondstico de los pacientes que presentan craneofaringiomas en la poblacion

mexicana.
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10. ANEXO 1: Figuras.

Adamantinomatoso [ Papilar
90-100

80-89
70-79
60-69
50-59
40-49
30-39
20-29
10-19

S50 40 30 20 10 0O 0 10 20 30 4 50
Numero de casos Numero de casos

Fig. 1.1. Distribucién por edad del craneofaringioma adamantinomatoso y papilar,

basado en una serie internacional de 224 casos.



Fig. 1.2. Dos variantes del craneofaringioma en neuroimagen. A-C: Lesidn sélida
pequefia que muestra pequefias zonas quisticas en imagenes en T2 (B) y realza en la
periferia solida. D-F: Craneofaringioma quistico que es brillante en T1 sin contraste, se
extiende a través del agujero magno y no realza en T2 (F). La secuencia FLAIR (E)

muestra intensidad de sefial en la lesién que no es liquido cefaloraquideo.
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Fig. 1.3. Aspecto macroscopico del craneofaringioma papilar de un caso de autopsia
del Hospital General de México (Cortesia del Servicio de Neuropatologia, HGM).

Fig. 1.4. Acercamiento al aspecto macroscépico del craneofaringioma papilar.
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Fig. 1.5.. Corte coronal de encéfalo que muestra el aspecto macroscopico del

craneofaringioma papilar en un caso de autopsia.

Fig. 1.6. El craneofaringioma es una lesién epitelial histolégicamente compleja, que
puede presentar multiples caracteristicas morfologicas. (HE 4x)
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del craneofaringioma adamantinomatoso (HE

dgicas

ticas histol

is

Fig. 1.7. Caracter

40x).

Fig. 1.8. Craneofaringioma adamantinomatoso: Empalizada periférica caracteristica

del epitelio. (HE 100x)
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Fig. 1.9. Craneofaringioma adamantinomatoso. Frecuentemente, el epitelio que se
encuentra por debajo de la empalizada superficial desarrolla vacuolizacion hidropica
y se le conoce como “reticulo estrellado” (HE 100x).

Fig. 1.10. Craneofaringioma adamantinomatoso. Nodulos de queratina “humeda”
cuyos queratinocitos se observan aumentados de tamafio y nucleos claros; también
conocidos como células “fantasma” (HE x100).
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Fig. 1.11. Craneofaringioma adamantinomatoso. Los agregados de queratina “htimeda”
suelen calcificarse; éstas pueden ser observadas mediante TC y es una caracteristica
radiolégica reconocida en los craneofaringiomas (HE, 100X).

Fig. 1.12. Caracteristicas histologicas del craneofaringioma adamantinomatoso. A:
Cordones unidos de células neoplasicas con nicleos basales en empalizada (HE 10x). B:
Nodulo de queratina “humeda” (HE 20x). C: Tincion de inmunohistoquimica para
citoqueratinas de alto peso molecular (20x). D: Expresion nuclear de p63 (20x).
(Extraido de: Arndt et al. Diagnostic Pathology 2008 3:14)
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