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INTRODUCCION

Los craneofaringiomas, lesiones originadas de la bolsa de Rathke, son los tumores de
origen no glial mas frecuentes en nifios ocupando el tercer lugar en frecuencia en la
poblacion pediatrica del Hospital Infantil de México Federico Gémez (HIMFG).*°

El término craneofaringioma fue introducido en 1931 por Frazier y Alpers*. En 1909,
Halsted realizé la primera reseccibn exitosa de un craneofaringioma por via
transesfenoidal. En 1923, Cushing resec6 un craneofaringioma en un nifio que
sobrevivié mas de 50 afios™.

Estos tumores son considerados por la Organizacibn Mundial de la Salud como
neoplasia grado . Incluyen las variantes papilar y adamantinomatosa®. Los
craneofaringiomas se extienden gradualmente como masas parcialmente calcificadas
0 quisticas, predominantemente en la regidn supraselar; su componente quistico
puede alcanzar varios centimetros en tamafio. Los tumores puramente quisticos son
poco comunes en la infancia. Se extienden a lo largo de areas de menor resistencia en
las cisternas basales o pueden invaginarse dentro del tercer ventriculo®; también
pueden involucrar el hipotalamo y el quiasma 6ptico.

El tratamiento de eleccion es la cirugia, la cual debe contemplar la extirpacion
completa sin ocasionar siembra del tejido epitelial tumoral y asi evitar la recidiva y
tratar de dafiar lo menos posible al cerebro™.

Los craneofaringiomas son lesiones dificiles de resecar completamente. La morbilidad
de tumores intrapiales adheridos al tallo hipofisiario, el hipotadlamo y los vasos
cerebrales anteriores siempre ha limitado la reseccion total de dichas lesiones. La
invasion de estas estructuras, combinada con un acceso quirdrgico pequefio y una
diseccidn cortante limitada para la visualizacion de las relaciones anatomicas, con
frecuencia ha dificultado la reseccion a pesar del abordaje.

Un nimero importante de abordajes quirtrgicos ha sido empleado en el manejo de los
craneofaringiomas. El abordaje mas comUnmente usado en nifios es el abordaje
pterional que permite exposicion subfrontal y transilviana del area supra y paraselar.
Otros abordajes incluyen: el abordaje transesfenoidal, la craneotomia orbitocigomatica
modificada, el abordaje basal interhemisférico y el transcalloso interhemisférico.
Aunque cada uno de estos abordajes puede ser empleado en la reseccién exitosa °
craneofaringioma, cada uno tiene también sus limitaciones en términos de exposicion®.

En base a informes de series grandes publicadas en la pasada década, con
confirmacion radiolégica de reseccion total’, se considera que la sobrevida libre de
recurrencia es de 74 a 81%; después de reseccion parcial de 41 a 42%, y después de
cirugia (definida como parcial o reseccién minima) mas radioterapia de 83 a 90%?°.

Aunque existe controversia sobre las diversas técnicas de tratamiento, es bien
aceptado que la recurrencia esta asociada con incremento en las complicaciones y
que el riesgo de recurrencia incrementa ain méas a lo largo de la vida del paciente
después de la primera recurrencia. Ademads, la cirugia de craneofaringiomas
recurrentes es con frecuencia mas dificil debido a un aumento en la adherencia a
estructuras circundantes. Por esta razén, algunos autores persisten en apoyar la
reseccion total durante la cirugia inicial®.
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DEFINICION

Los craneofaringiomas son malformaciones embriogénicas de la region selar de baja
malignidad histolégica’. Se trata de tumores de origen epitelial que proceden de
remanentes de la bolsa de Rathke?.

HISTORIA

En 1857, Zenker fue el primero en identificar masas de células formadas por epitelio
escamoso a lo largo de la porcién distal y tuberal de la hipdfisis. El término
craneofaringioma fue introducido en 1931 por Frazier y Alpers®?. En 1909, Halsted
realizé la primera reseccién exitosa de un craneofaringioma por via transesfenoidal. En
192313Cushing resecd un craneofaringioma en un nifio que sobrevivi6 mas de 50
afios™.

EPIDEMIOLOGIA

Los craneofaringiomas representan el 11% de todas las neoplasias intracraneales en
nifios, segun la serie publicada en el Hospital Infantil de México Federico Gomez™.
Estos son los tumores mas comunes de origen no glial en nifios y constituyen 6-10%
de todos los tumores pediatricos®. Choux encuentra que hay predominio de ellos en el
sexo masculino (54%).'® Muestran una distribucién bimodal por edad, con un primer
pico de incidencia entre los 5 y los 15 afios y el segundo entre los 45 y los 60 afios”.
Esta patologia tiene una incidencia de 0.5 a 2.0 casos nuevos por millén de habitantes
por afio y, ademas, 30 a 50% de todos los casos ocurren en la nifiez* y representan
54% de los tumores localizados en la regién selar y quiasmética.

PATOLOGIA

Los craneofaringiomas son considerados por la Organizacibn Mundial de la Salud
(OMS) como neoplasias grado I. Incluyen las variantes papilar y adamantinomatosa®.
Se extienden gradualmente como masas parcialmente calcificadas o0 quisticas,
predominantemente en la region supraselar; el componente quistico puede alcanzar
varios centimetros en tamafio. Los tumores puramente quisticos son poco comunes en
la infancia. Se extienden a lo largo de areas de menor resistencia en las cisternas
basales o pueden invaginarse dentro del tercer ventriculo® y también involucrar el
hipotalamo, el quiasma 6ptico y la fosa posterior®.

El tipo adamantinomatoso es el mas comudn y puede ocurrir en todas la edades, pero
predominantemente afecta a pacientes jovenes dentro de las primeras dos décadas de
la vida; tiene semejanza con el adamantinoma de la mandibula y el quiste
odontogénico calcificado. MacroscOpicamente, muestra componentes sélidos y/o
quisticos, tejido necrético de debridacion, tejido fibroso y calcificaciones, las cuales
son particularmente comunes en nifios. Los quistes son multiloculados y contienen
liquido con aspecto que parece “aceite de motor usado” a liquido de colesterol, el cual
consiste principalmente de células epiteliales escamosas descamadas ricas en lipidos
de membrana y citoesqueletos de queratina.



Sus margenes son irregulares y con frecuencia emergen en una zona periférica de
densa gliosis reactiva, con formacion de abundantes fibras de Rosenthal. Esta
reaccion resulta en una interfase andmala, indistinta y adherente entre el
craneofaringioma y el tejido cerebral normal que con frecuencia hace dificil la
identificacion y la manipulacién quirtrgica. En muchos casos, la reseccion forzada
puede acompafiarse de dafio severo a estructuras vitales.

Las caracteristicas histologicas incluyen nédulos, trabéculas intrincadas y “hojas de
trébol”, asi como quistes delimitados por epitelio atenuado. Las células muestran
inmunorreactividad positiva para citoqueratinas y para el antigeno epitelial de
membrana. No contienen granulos secretores y exhiben monofilamentos,
desmosomas, granulos de queratohialina y queratinizacion idéntica a la de la
epidermis’. El craneofaringioma adamantinomatoso es un tumor con un grado de
recurrencia significativa y dificil en su manejo quirdrgico, por lo que es mas agresivo
que una tipica neoplasia grado | de la OMS?.

La variedad papilar, con la excepcidn de raros casos pediatricos (aproximadamente
2% en este grupo de edad), ha sido descrita casi exclusivamente en la poblacién
adulta, representando 14 a 50% de los casos en este grupo de edad. Su estructura
celular recuerda la mucosa orofaringea. Macroscopicamente, tiende a ser sélida o
mixta con componentes quisticos o sélidos. La calcificaciébn es rara y el contenido
quistico, en contraste con el subtipo adamantinomatoso, es usualmente viscoso y
amarillo. Este est4 generalmente bien circunscrito y la infiltracion de tejido cerebral
adyacente por epitelio neoplasico es menos frecuente que en la variedad
adamantinomatosa, o incluso esta ausente. MicroscOpicamente, esta compuesta de
epitelio escamoso maduro formando pseudopapilas o de un estroma fibrovascular sin
la presencia de palizadas periféricas de células o de reticulina.

Las células epiteliales también son positivas a citoqueratina y a cadenas de antigenos
de membrana. El estroma que rodea el epitelio escamoso contiene un escaso nimero
de células inflamatorias crénicas, incluyendo linfocitos, células plasmaticas y, en
algunos casos, pequefios agregados de histiocitos’. Se considera que la variedad
papilar tiene un mejor prondstico que la variedad adamantinomatosa®.

LOCALIZACION

Los craneofaringiomas se pueden originar en cualquier parte del canal craneofaringeo,
pero la mayor parte de ellos se localiza en las regiones selar y paraselar. La mayoria
(94 a 95%) tiene un componente supraselar (puramente supraselar 20 a 41%; tanto
supraselar como intraselar 53 a 75%); ademas, aquellos puramente intraselares
representan la variedad menos comun (5 a 6%). Ocasionalmente, un tumor supraselar
puede extenderse hacia la fosa anterior (9%), la fosa media (8%), o la fosa posterior
(12%). Otras localizaciones raras incluyen la nasofaringe, el area paranasal, el hueso
esfenoidal, el seno etmoidal, el area intraquiasmatica, el I6bulo temporal, la glandula
pineal, la fosa craneal posterior, el angulo pontocerebeloso, la porcion media del
mesencéfalo o aquella localizada completamente dentro del tercer ventriculo’. En la
Figura 1 se detalla la relacion de los craneofaringiomas con estructuras adyacentes
segun Yasargil*.



Fig. 1. Posibles relaciones del craneofaringioma con el infundibulo, hipotdlamo y tercer ventriculo. A Sub y
paraquiasmatico, b Para y supraquiasmatico, c Intraventricular, d Extensién paraventricular del tumor.

Segln la clasificacion quirdrgico-radiologica de Choux-Raybaud de 1991 Figura2, se
dividen 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 estos casos, se encuentra situado a
nivel del piso ventricular y la glandula hipofisiaria puede ser identificada.

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

Grupo D. Describe los tumores con caracteristicas de los 3 grupos anteriores; son
tumores globales que se extienden desde la regién hipofisiaria hasta la cavidad
ventricular.

Para describir la subdivision, esta clasificacion utiliza nimeros indicando la direccién
de la diseminacién, como sigue:

Ausencia de expansion.
Prequiasmatica.
Subquiasmatica.
Retrogquiasmatica.
Expansion lateral.

PONEO
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Fig. 2 Clasificacién de Choux



La extension vertical del tumor puede clasificarse en cinco grados de severidad; Figura
3

l. El tumor tiene localizacién puramente intraselar o infradiafragmética.

Il. El tumor se localiza en la cisterna, con o sin componente intraselar.

[l El tumor se extiende a la mitad inferior del tercer ventriculo.

V. El tumor invade la mitad superior del tercer ventriculo.

V. El domo de la lesion alcanza el septum pellucidum o se extiende al

ventriculo lateral.

Fig. 3. Posibles rutas de extensién dentro de las cisternas basales, en el tercer ventriculo y en el
parénquima cerebral. a) Vista coronal  b) Vista sagital

Puede haber extensidn infraselar dentro del seno esfenoidal con expansién selar por
destruccién Osea. La extension lateral incluye invasion de la region temporal de la
base del craneo y afeccién del cuerpo estriado o del I6bulo temporal en la expansién
paraventricular. Finalmente, la extension sagital se manifiesta por compresion
mesencefélica, en la expansién hacia fosa posterior y en la invasion interhemisférica o
del I6bulo frontal que caracteriza a la expansién anterior.

SINTOMATOLOGIA

El cuadro clinico incluye en grado variable trastornos endocrinolégicos y/u
oftalmolégicos y signos de hipertensién endocraneana, asi como signos neurolégicos
focales. Los signos iniciales son frecuentemente ambliopia y signos de hipertension
endocraneana en el nifio, retraso de la pubertad o del crecimiento en el adolescente y
trastornos visuales y mentales en el adulto.

En el nifio, en 30% de los casos™, el signo que alerta sobre la presencia del tumor es
de origen oftalmolégico, pero, cuando se hace el diagnéstico, mas de 50% de los
pacientes ya tienen disminucién de la agudeza visual. La ambliopia es frecuentemente
severa desde el primer examen porque la agudeza visual es nula de un lado en 20%
de los nifios.

Los signos de hipertension endocraneana son frecuentes en el nifio y en la mayoria de
los casos son reveladores (60 a 75%). Esta puede deberse a hidrocefalia obstructiva
por bloqueo de los agujeros de Monro, por el crecimiento del craneofaringioma o bien
estar en relacion con el volumen mismo del tumor. Se pueden presentar cefaleas
aisladas, sin vomito, sin edema papilar y, en los examenes imagenolégicos, sin
dilatacion ventricular; estas cefaleas son causadas por distension de la duramadre en
la region selar cuando hay un craneofaringioma de crecimiento intraselar.'’
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Existen alteraciones de la memoria, particularmente anterégrada, a veces parte de un
sindrome de Korsakoff, que pueden darse particularmente en algunos
craneofaringiomas retroquiasmaticos que comprimen los tubérculos mamilares. Sin
embargo, estas alteraciones son tardias y precedidas por signos clinicos que pasan
desapercibidos, como bradipsiquia o apatia. Cuando algunos tumores crecen de
manera importante, se pueden presentar sindromes prefrontales, crisis epilépticas y
hemiparesia por compresion hemisférica o del tallo cerebral. Finalmente, puede haber
alteraciones de la regulacion térmica o del suefio por compresion hipotalamo-
peduncular.

Las alteraciones endocrinoldgicas pueden presentarse en relacion con un dafio aislado
de la hipdfisis y traducirse en un hipopituitarismo mas o menos completo. El déficit
endocrino es causa poco frecuente de consulta ya que pasa desapercibido. Sin
embargo, frecuentemente precede por varios meses 0 afios a los signos
neurooftalmoldgicos. La frecuencia global de los signos endocrinoldgicos varia segln
las series pediatricas entre 20 y 60% y se pueden encontrar retraso del crecimiento,
retraso de la pubertad, déficit corticotropo y tirotropo, diabetes insipida (18%) y
obesidad (28%). Dependiendo de las series de la literatura, al momento del
diagnéstico, 6 a 29% de los pacientes tienen funciones hipofisiarias estrictamente
normales. Al contrario, entre 6 y 64% de los pacientes tienen panhipopituitarismo.

DIAGNOSTICO

Puede ser sospechado por el cuadro clinico, pero el diagnostico esta basado en los
hallazgos de la exploracion imagenoldgica, como se describe:

A. Radiografias simples de craneo. Se pueden ver aumento o erosion selar,
impresiones digitiformes y calcificaciones.

B. Tomografia. En la fase simple, la porcion sdlida del tumor es isodensa al
parénquima, el o los quistes aparecen hipodensos pero menos que el liquido
cefalorraquideo (LCR) ventricular o cisternal. Las calcificaciones aparecen bajo
la forma de hiperdensidades de tonalidad calcica. A la administracion de medio
de contraste Unicamente refuerza la porcion soélida.

C. Resonancia Magnética. Es el examen de eleccién; la porcion sdlida
habitualmente se manifiesta con una sefal hiperintensa, tanto en T1 como en
T2. El reforzamiento con el Gadolinio es mas o menos importante en las
imégenes en T1. La porcion quistica tiene una sefial mas hiperintensa en T1 si
el quiste contiene mas colesterol o metahemoglobina (algunos
craneofaringiomas puede sangrar). Figura 4.

D. Evaluacion angiogréfica. Se emplea para valorar la situacion de ambas arterias
carétidas antes de operar un craneofaringioma.

Fig. 4. Resonancia Magnética
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En el nifio, un retardo en el crecimiento asociado a trastornos escolares y
emocionales, disminucion de la agudeza visual y cefaleas pueden sugerir patologia a
nivel hipotalamo-hipofisiario, que veremos frecuentemente en los craneofaringiomas.
Los diagnosticos diferenciales seran con los gliomas hipotaldmico 'y
quiasmatoventricular, la hidrocefalia crénica de cualquier causa, los quistes dermoides
o epidermoides, el adenoma hipofisiario, los germinomas, los hamartomas, los
aneurismas supraselares, los quistes aracnhoideos, los abscesos supraselares, la
histiocitosis de Langerhans, la sarcoidosis, la tuberculosis, el glioma 6&ptico o
hipotaldmico y el meningioma.

TRATAMIENTO DE LA HIDROCEFALIA

Antes de cualquier cirugia, se debe tratar en urgencia la hidrocefalia y/o la hipertensién
endocraneana y el déficit hormonal. Debe tomarse en cuenta que es importante tratar
de extirpar el tumor en un solo tiempo quirdrgico, ya que las cirugias iterativas, por la
misma via de abordaje o por otra, conllevan un mayor riesgo quirdrgico. Estas
consideraciones se deben a que, cualquiera que sea el lapso entre las dos cirugias, se
forman adherencias a nivel del area operada.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Los craneofaringiomas son lesiones dificiles de resecar completamente. La morbilidad
para tumores intrapiales adheridos al tallo hipofisiario, el hipotalamo y los vasos
cerebrales anteriores siempre ha limitado la reseccion total de dichas lesiones. La
invasion de estas estructuras, combinada con un acceso quirargico pequefio, una
diseccion cortante limitada y, en ocasiones, una dificil visualizacién de las relaciones
anatémicas, con frecuencia han dificultado la reseccion, sin importar la via de abordaje
que se utilice.

Un nimero importante de abordajes quirtrgicos ha sido empleado en el manejo de los
craneofaringiomas. El abordaje mas cominmente usado en nifios es el abordaje
pterional, el que permite la exposicion subfrontal y transilviana de las areas supra y
paraselar. Otros abordajes incluyen el abordaje transesfenoidal, la craneotomia
orbitocigomatica modificada, el abordaje basal interhemisférico y el abordaje
transcalloso interhemisférico. Aunque cada uno de estos abordajes pueden ser
empleados en la reseccion exitosa del craneofaringioma, todos tienen también sus
limitaciones en términos de exposicion®.

Las razones para reseccién incompleta en 56 pacientes, reportadas por Fahlbusch?
incluyen adherencia firme al hipotalamo, 26.8%, vision limitada, 21.4%, calcificaciones
amplias, 14.3%, adherencia a vasos perforantes, 10.7% adherencia a vasos mayores,
7.1%, bradicardia severa durante la diseccion, 5.4%, hemorragia importante por
coexistencia con un aneurisma, 1.8%, capsula muy delgada, 1.8% e impresion de
reseccion total, 7.1%.

Hay informes de series grandes publicadas en la década pasada, con confirmacion
radiolégica de reseccion total’; en ellas, la sobrevida libre de recurrencia fue 74 a 81%,
y después de reseccion parcial de 41 a 42%; después de cirugia de resecciéon minima
mas radioterapia, de 83 a 90%°.

Aunque existe controversia sobre las diversas técnicas de tratamiento, es bien
aceptado que la recurrencia esta asociada con incremento en las complicaciones y
que el riesgo de recurrencia incrementa ain mas a lo largo de la vida del paciente
después de la primera recurrencia. Ademas, la cirugia de craneofaringiomas
recurrentes es con frecuencia mas dificil debido a un aumento en la adherencia a
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estructuras circundantes. Por esta razon, algunos autores persisten en apoyar la
reseccion total durante la cirugia inicial®.

Abordaje Pterional.

En nifios, el abordaje més utilizado es el pterional. Es un abordaje corto y con él se
logra una buena visualizacion del area retroquiasmatica; dando acceso a la casi
totalidad de las cisternas anteriores. Aunque este abordaje permite diseccién de la
cisura de Silvio y acceso al &rea periselar, se requiere aplicar en ocasiones retraccion
temporal o subfrontal para permitir una reseccion exitosa.

En presencia de pérdida visual asimétrica, el tumor se aborda del lado con mayor
afeccion visual. En caso de extensiones paratemporales o subfrontales, esta via puede
extenderse por medio de craneotomias pterional, orbitocigomética y subfrontal
ampliadas.

La ventaja de este abordaje es que las lesiones que migran hacia la fosa posterior,
pueden ser alcanzadas con estas técnicas, lo mismo que una cierta cantidad de las
lesiones intra, supra y paraselares.

Las complicaciones incluyen diabetes insipida, trastornos hormonales y alteraciones
del estado de conciencia.

Abordaje Subfrontal.

El abordaje subfrontal transbasal interhemisférico, combinado con abordaje trans-
lamina terminalis, provee una buena exposicion de las estructuras del eje infundibulo
hipofisiario y no requiere retraccion excesiva de los l6bulos frontales. Ademas de
preservar los tractos olfatorios, permite excelente exposicion de los tumores
localizados en la parte alta de la region supraselar y de la region intraventricular; sin
embargo, provee una exposicion limitada a los tumores en la regién paraselar y el area
infratentorial®>. Aunque en el postoperatorio se pueden presentar diabetes insipida y
trastornos hormonales, son mas las ventajas de este tipo de abordaje, como el campo
operatorio amplio, que permite visualizar ambos nervios Opticos asi como el quiasma
Optico, en la via entre o por encima del quiasma, la arteria comunicante anterior, la
lamina terminalis y ambos segmentos A2 de las arterias cerebrales anteriores, y en la
via por debajo del quiasma, ambas arterias carétidas internas, las arterias
comunicantes posteriores con sus ramas perforantes y el tallo hipofisiario. Figura 5.

No se produce dafio al tejido cerebral excepto a la lamina terminalis, misma que puede
encontrarse adelgazada; ademas, este abordaje puede emplearse en lesiones
localizadas en la linea media de la fosa anterior.

Las complicaciones incluyen diabetes insipida y trastornos hormonales, si se secciona
el tallo hipofisiario, o disfuncién hipotalamica, si se lesiona la irrigacién del hipotalamo.
La lesion del nacleo ventromedial hipotalamico causa hiperfagia, la lesion de la porcion
lateral del hipotalamo afagia y pérdida de peso y la lesion del hipotdlamo anterior
hipertermia, obesidad, somnolencia y pubertad precoz.

Sin embargo, algunos autores rehusan utilizar abordajes subfrontales en nifios ya que
éstos producen deformidad o interferencia con el crecimiento 6seo craneofacial.

Fig. 5. Craneofaringioma tratado mediante abordaje subfrontal ampliado
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Abordaje Subtemporal.

Se emplea para lesiones retroquiasmaticas que se extienden lateralmente bajo el
l6bulo temporal® pero requiere retraccion del I6bulo temporal hacia arriba y drenaje de
la cisterna frontotemporal; puede incidirse el tentorio para tener acceso a la porcién
posterior del tumor, identificAndose facilmente el 11l y el IV nervios craneanos. Cuando
el tumor se extiende dentro de la fosa posterior a lo largo del clivus, el abordaje puede
combinarse con uno transpetroso.

Abordaje Transesfenoidal.

Las craneotomias subfrontal y pterional han sido los abordajes tradicionales para
craneofaringiomas extensos y la via transesfenoidal ha sido empleada en tumores
puramente intraselares. Este Ultimo permite acceso directo al tumor y retraccion
cerebral minima, y reduce la manipulacién del quiasma 6ptico y la estancia hospitalaria
y la morbilidad®. La incidencia de fistulas de liquido cefalorraquideo y la meningitis
son las complicaciones postquirdrgicas inmediatas que requieren intervencion
inmediata; otras complicaciones, como hiperfagia y ganancia excesiva de peso, son
importantes para describir la disfuncién hipotaldmica que a largo plazo deteriora la
calidad de vida del paciente.

Abordaje transcalloso.

Fue informado por primera vez en 1973 y se emplea en lesiones que invaden el tercer
ventriculo; es particularmente util cuando la porcién intraventricular es sélida o
calcificada o cuando no puede verse la lesion en los espacios subaracnoideos vy el
foramen de Monro se encuentra dilatado, tanto por el tumor como por hidrocefalia.
Cuando no es posible emplear la via transforaminal, es necesario emplear tanto el
abordaje interforniceal, descrito por Appuzo, o el abordaje subcoroideo. Puede tener
como complicaciones trastornos de la memoria, vasoespasmo de las arterias
cerebrales anteriores y lesion u obstruccion del sistema de drenaje venoso profundo®.

Radiocirugia estereotaxica.

La cirugia mas radiocirugia estereotaxica fue desarrollada por Backlund®™. La
radiocirugia estereotaxica consiste en la aplicacion de una Unica dosis alta de
radiacion ionizante en blancos especificos, manteniendo al minimo la exposicion de
estructuras adyacentes y reduciendo las secuelas adversas inducidas por la radiacion
a largo plazo. El volumen de la lesién y su cercania a estructuras criticas son los
factores limitantes para su aplicacion, pues se requieren dosis maximas superiores a
10 y 15 Gy, dosis toleradas por el nervio Optico y los nervios craneanos,
respectivamente. La radiocirugia estereotéxica puede dar control tumoral en un
namero considerable de pacientes con lesiones de tamafio pequefio. Puede ser
particularmente (til para lesiones residuales bien definidas después de la cirugia o
para el tratamiento de pequefias lesiones sélidas recurrentes, especialmente después
de haber recibido radioterapia convencional. En el caso de lesiones grandes con
porciones quisticas, se requieren tratamientos multimodales con instilacién de
radioiso6topos o bleomicina que pueden dar buenos resultados. Sin embargo, aun asi
se requieren estudios clinicos de seguimiento a largo plazo para evaluar su papel en la
prevencion de crecimiento tumoral y sus efectos en las funciones neuroenddcrinas y
neurocognitivas.
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Otras opciones.

Las opciones alternativas de tratamiento son: la cirugia no radical seguida de
radioterapia, la puncion estereotaxica del quiste con o sin instilacion intracavitaria de
radioisétopos, la radioterapia clasica o la quimioterapia con bleomicina. Aunque esta
es efectiva en una proporcion significativa de los pacientes con craneofaringioma
quistico, su indicacion debe ser discutida dados los resultados relativamente
satisfactorios obtenidos cuando se administra después de reseccién quirtrgica del
tumor. Las ventajas de la bleomicina sobre la reseccion quirdrgica del quiste son la
capacidad que tiene de poderse administrar nuevamente sin requerir un nuevo
abordaje quirargico; y el poder preservar las funciones enddécrinas residuales de la
hipdfisis. En pacientes pediatricos, la terapia con este medicamento puede emplearse
para control tumoral y asi permitir el desarrollo del paciente, hasta que pueda darse
otra opcion de tratamiento. Estas ventajas deben compararse contra las desventajas
de mantener el tumor potencialmente in situ®*.

En general, estas alternativas no resuelven el problema de los pacientes a largo plazo.
De cualquier modo, en combinacion con cirugia conservadora, la radioterapia parece
prolongar significativamente el intervalo de progresion y el periodo libre de recurrencia
comparado con reseccion conservadora sola, Io que no se compara con la reseccion
radicallé en cuyo caso, los indices de sobrevida libre de tumor consignados son del
100%™.

RESULTADOS Y PRONOSTICO

La morbilidad a largo plazo de los craneofaringiomas estd asociada a afeccion de
estructuras neurales criticas, por la lesion primaria, un tumor recurrente y/o por efectos
adversos de otras opciones de tratamiento, como la radioterapia o la quimioterapia.
Duff #* ha informado que el 63% de los pacientes presenta cuadrantanopsia. Se han
presentado también: déficit motor permanente, epilepsia y trastornos psicolégicos que
ameritan tratamiento y que producen dependencia completa para realizar las
actividades basales diarias en 11%, 12%, 15%’ de los pacientes, respectivamente. A
10 afios, la probabilidad de presentar hiperfagia/ganancia excesiva de peso,
manifestaciones de lesion hipotalamica severa, se presenta en 39% de los pacientes®.

La mortalidad es generalmente de 3 a 12%, siendo mas elevada en las formas
retroquiasmaticas. Se estima que la exéresis es total en 50 a 67% de los casos. La
incidencia de recidiva se halla, en promedio, en 18.5% de casos de exéresis
supuestamente total y en 75% de los casos cuando hay exéresis parcial®.

El prondstico visual es favorable cuando este déficit estd en relacion con una
compresion y es desfavorable cuando la alteracion visual es secundaria a una
hipertension endocraneana crénica®™.

La calidad de la sobrevida disminuye debido a las alteraciones endécrinas, entre las
cuales, la obesidad y los trastornos de la alimentacién se observan en 40 a 50% de los
nifios, lo que conduce a sindrome metabdlico y patologia cardiovascular, incluyendo
eventos de muerte subita. Los trastornos en los ritmos circadianos son también una
frecuente causa de complicacién, asi como los trastornos del caracter y la
personalidad, los cuales, en ocasiones, son verdaderamente severos.
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JUSTIFICACION

Este trabajo se justifica por la necesidad de conocer un padecimiento frecuente, dentro
de las neoplasias intracraneanas, en el Hospital Infantil de México Federico Gomez, el
cual es recidivante en muchos de los casos, conlleva en ocasiones alta morbilidad y
que da lugar a grandes erogaciones por parte de la Institucién. Luego entonces, el
analisis que se hace de las técnicas quirdrgicas y sus resultados, es parte de esta
justificacion

El craneofaringioma es el tumor de origen no glial mas comun en nifios. Tiene una
incidencia de 0.5 a 2.0 casos nuevos por millébn de habitantes por afio y 30 a 50% de
todos los casos ocurren en la nifiez'. Este constituye del 6 al 10% de todos los
tumores pediatricos®.

El tratamiento de los craneofaringiomas es problematico debido a la elevada
morbilidad perioperatoria y a largo plazo.

La reseccion radical de los craneofaringiomas ha sido la forma mas eficiente de
ofrecer mayor sobrevida libre de enfermedad. Entonces, dada la propensién de estos
tumores a adherirse a estructuras circundantes como nervios Opticos, arterias
carétidas, tallo hipofisiario e hipotdlamo, la cirugia radical conlleva alto riesgo de
complicaciones significativas. En la actualidad, la combinacion de cirugia, lo mas
radical y respetuosa posible, con procedimientos de radiocirugia, parece ofrecer una
alternativa més satisfactoria.

A pesar de que el hipopituitarismo es tratable con restitucion hormonal, otras
complicaciones, como disminucion de la agudeza visual o amaurosis, lesion de Il
nervio craneal e infarto, estan asociadas a morbilidad significativa. Mas recientemente,
se han incrementado las complicaciones asociadas a lesion hipotalamica las que
conllevan hiperfagia y obesidad en 62% de los pacientes.

Aunque existe controversia sobre las diversas técnicas de tratamiento, es bien
aceptado que la recurrencia esta asociada con incremento en las complicaciones y
gue el riesgo de recurrencia incrementa ain mas a lo largo de la vida del paciente
después de la primera recurrencia. Ademas, la cirugia para craneofaringiomas
recurrentes es con frecuencia mas dificil debido a un aumento en la adherencia a
estructuras circundantes. Por esta razon, algunos autores persisten en apoyar la
reseccion total durante la cirugia inicial.

Con razén a lo anteriormente expuesto, es necesario conocer las técnicas quirirgicas
para mejor abordar esta patologia, ya que:

A) La exéresis tumoral debe ser lo mas completa posible.

B) La reseccion completa condiciona un mas adecuado tratamiento complementario y
una mejor evolucién clinica. Ademas, el buen abordaje de esta patologia disminuye las
estancias hospitalarias de los pacientes, condicionando una mejor evolucion vy, al
mismo tiempo, disminuyendo los gastos hospitalarios.

Por estos motivos, y por ser el Hospital Infantil de México Federico Gbmez centro de
referencia nacional para pacientes con lesiones tumorales, se debe ofrecer la mejor
opcién de tratamiento quirdrgico a pacientes con craneofaringiomas, basada en la
experiencia que se tiene en la institucion, lo que contribuird a la realizacion de
procedimientos radicales mas seguros.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Analizar las caracteristicas de dos abordajes quirargicos de los craneofaringiomas en
el Hospital Infantil de México Federico Gomez, el abordaje subfrontal y el pterional,
durante los dltimos veinte afos, identificando los beneficios y complicaciones de cada
técnica.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

W N

Conocer las caracteristicas epidemiolégicas de los pacientes con
craneofaringiomas en el Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Conocer las manifestaciones clinicas asociadas al craneofaringioma.

Identificar el subtipo histopatolégico mas frecuente de craneofaringioma en la
poblacion del Hospital Infantil de México Federico Gomez.

Conocer el grado de recidiva del craneofaringioma segun el grado de reseccion
y por subtipo histolégico.

Identificar las complicaciones asociadas al abordaje pterional y al subfrontal en
el tratamiento quirdrgico de los craneofaringiomas.

Conocer cudl abordaje brinda mejores resultados preliminares en el tratamiento
del craneofaringioma.
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MATERIAL Y METODOS

Disefio de estudio.

Se realiz6 un estudio comparativo, analitico, descriptivo, retrospectivo, transversal.

UNIVERSO DE TRABAJO

Pacientes con diagndstico clinico e histopatolégico de craneofaringioma intervenidos
quirirgicamente en el Departamento de Neurocirugia del Hospital Infantil de México
Federico Gomez, del 1° de enero de 1990 al 31 de diciembre de 2010.

CRITERIOS DE SELECCION

Criterios de Inclusioén.

e Todos los pacientes con diagnéstico histopatolégico de craneofaringioma del 1°
de enero de 1990 al 31 de diciembre de 2010.

e Pacientes de cualquier sexo y de entre 0 y 18 afios de edad intervenidos
quirdrgicamente en el Departamento de Neurocirugia por via subfrontal o
pterional, para el tratamiento de craneofaringioma.

Criterios de Exclusion.

e Pacientes con diagnéstico histopatolégico de craneofaringioma tratados
quirdrgicamente con abordaje diferente al pterional o el subfrontal.
e Pacientes con expediente clinico incompleto.

Variables.

Para la realizacion de este estudio, se tomaron en cuenta las siguientes variables
obtenidas de los expedientes y de los reportes histopatoldgicos del area de patologia:

Edad.

Sexo.

Sintomatologia.

Diagndstico histopatoldgico.
Grado de reseccion.
Complicaciones postquirurgicas.
Recidiva.

Escala de Karnofsky.

N~ ®WNE
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Definicién de variables.

Edad

Definicion

Tiempo cronolégico transcurrido desde el
nacimiento hasta el momento de la recoleccion del
dato.

Operacionalizacién

Edad en afios cumplidos registrada en el
expediente.

Escala Cuantitativa nominal dependiente continua.
Sexo

Definicién Sexo del paciente.

Operacionalizacién Masculino, femenino.

Escala Cualitativa nominal dependiente continua.

Diagndstico Histopatologico

Definicion

Informe histopatoldégico obtenido del envio de
muestras tumorales al servicio de patologia.

Operacionalizacién

Asentado en el expediente.

Escala

Cualitativa nominal independiente continua.

Sintomatologia

Definicion

Malestar que manifiesta el paciente, datos clinicos
encontrados durante la exploracién neuroldgica o
estudios de laboratorio y/o gabinete.

Operacionalizacién

Asentado en el expediente.

Escala

Cualitativa nominal concurrente.

Grado de reseccion

Definicion

Reseccion total (100%), reseccion subtotal (90%),
reseccion parcial (80%), biopsia (<40%).

Operacionalizacién

Asentado en el expediente y por estudios de
imagen en el postquirdrgico.

Escala

Cualitativa dicotdmica.

Complicaciones Postratamiento

Definicion

Déficit neuroldgico encontrado a la exploracion
clinica del paciente, déficit hormonal corroborado
por estudios de laboratorio, posterior al tratamiento.

Operacionalizacion

Registro en el expediente.

Escala Cualitativa concurrente nominal continua.
Recidiva
Definicion Crecimiento nuevo de la lesion a pesar de la

reseccion.

Operacionalizacién

Asentado en el expediente.

Escala

Cuantitativa nominal independiente.

Escala de Karnofsky

Definicion

Clasifica el estado funcional de los pacientes con
tumores cerebrales.

Operacionalizacion

Registro en el expediente.

Escala

Cuantitativa, nominal.

19




LIMITACIONES DEL ESTUDIO

e Expedientes clinicos incompletos.

e Informes histopatolégicos que no describen el subtipo histolégico del
craneofaringioma

e Falta de seguimiento postoperatorio del paciente.

CONSIDERACIONES ETICAS APLICABLES AL ESTUDIO

Los datos se obtuvieron de los expedientes clinicos y el manejo de los nombres ha
sido confidencial; ademas, se apega a los criterios establecidos en la Carta de
declaracién de Helsinki, con la modificacion de Tokio, asi como a la Ley General de
Salud de los Estados Unidos Mexicanos.

CONSIDERACIONES DE LAS NORMAS E INSTRUCTIVOS INSTITUCIONALES EN
MATERIA DE INVESTIGACION CIENTIFICA

La presente tesis esta desarrollada conforme a las normas institucionales en materia
de investigacion.

PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO
Se empled el paquete estadistico informatico Statistical Package for the Social

Sciences (SPSS) version 12. Muestra de resultados con frecuencias, porcentajes,
medidas de tendencia central y dispersidn, asi como prueba de t de Student.
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RESULTADOS

Se encontraron 68 craneofaringiomas en la revisién de 20 afios de los informes de
biopsias en el Departamento de Patologia, de los cuales se encontraron completos
sblo 56 expedientes, por lo que, para nuestro estudio, se incluyeron 11 pacientes
tratados con abordaje subfrontal y 41 con abordaje pterional.

EDAD

La edad promedio de los pacientes con diagnéstico de craneofaringioma fue de 8.2
afios, con limites entre los 2 y los 17 afios; 22 pacientes (39.2%) correspondieron al
sexo femenino y 34 (60.7%) al sexo masculino.

Tabla 1.
SEXO CASOS PORCENTAJE
Masculino 34 60.7%
Femenino 22 39.2%

SIGNOS Y SINTOMAS

La sintomatologia encontrada en los 56 pacientes fue:

Tabla 2.
SINTOMAS FRECUENCIA PORCENTAJE
Cefalea 41 73.2%
Hemianopsia 33 58.9%
Amaurosis 26 46.4%
Peso bajo 16 28.5%
Hidrocefalia 14 25.0%
Edema de papila 12 21.4%
Talla baja 7 12.5%
Panhipopituitarismo 7 12.5%
Paralisis del VI nervio 7 12.5%
Obesidad 7 12.5%
Sindrome cerebeloso 7 12.5%
Hemiparesia 6 10.7%
Pardlisis facial 5 8.9%
Convulsiones 4 7.1%
Diabetes insipida 3 5.3%
Hipotiroidismo 3 5.3%
Sindrome hipotalamico 2 3.5%
Retraso pubertad 1 1.7%
Retraso crecimiento 1 1.7%
Sindrome de Cushing 1 1.7%

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Se realizaron: 16 derivaciones ventriculoperitoneales en forma prequirdrgica y 8
ventriculostomias transquirdrgicas. De estas Ultimas, 7 ameritaron derivacion
ventriculoperitoneal post-quirdrgica. En 2 pacientes, se realizé solamente puncién del
quiste tumoral. En 2 casos, se administr6 bleomicina prequirdrgica sin buenos
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resultados; en 1 de estos casos, se requirid cirugia a pesar de la quimioterapia local y,
en el segundo paciente, se suspendié la administracién de la misma por fuga del
medicamento a través del catéter.

Se dio como tratamiento adyuvante radioterapia en 15 (26.7%) pacientes y
radiocirugia en 4 (7.14%) pacientes, uno de estos Ultimos tratado en el Instituto
Nacional de Neurologia y Neurocirugia (INNN). Es importante hacer notar que ninguno
de los pacientes tratados con radiocirugia ha presentado recidiva tumoral, en tanto que
1 (6.6%) de los 15 pacientes que recibieron radioterapia post-quirdrgica presento
recidiva del craneofaringioma. De los 37 pacientes que no se beneficiaron de
radioterapia o radiocirugia, doce (32.4%) presentaron nuevo crecimiento tumoral.

ABORDAJES QUIRURGICOS

En nuestro hospital, se realizaron: el abordaje transesfenoidal en 1 caso, el
interhemisférico en 1 caso y el orbitocigomatico en 2 casos, y 41 pacientes
correspondieron al abordaje pterional y 11 pacientes al subfrontal.

Tabla 3
ABORDAJE CASOS PORCENTAJE
Transesfenoidal 1 1.78%
Interhemisférico 1 1.78%
Orbitocigomatico 2 2.6%
Pterional 41 73.2%
Subfrontal 11 19.6%

SUBTIPO HISTOLOGICO

De los 56 pacientes con diagnéstico de craneofaringioma, se informé solamente de 6
del tipo adamantinomatoso; en el resto de los casos, no se especificé el subtipo
histolégico. De los 6 casos de tipo adamantinomatoso, solamente 1 (16.6%) presento
recidiva post-quirdrgica.

RECIDIVA

De los 56 pacientes estudiados, 11 presentaron recidivas (19.6%). De estos, 9 casos
(16%) correspondieron al grupo de pacientes con abordaje pterional y 2 casos (3.57%)
al subfrontal.

REINTERVENCION

En el grupo subfrontal, se realizaron 2 reintervenciones (18.1%). En un caso a pesar
de la reseccion total, y en otro paciente con reseccion del 30% y radioterapia
adyuvante. En el grupo de abordaje pterional, se realizaron 8 (19.5%)
reintervenciones. En 3 de ellas se dio radioterapia adyuvante posterior a la
reintervencién, aun con grados de reseccion de entre 20, 60% y 80%.

Tabla 4.
REINTERVENCION CASOS PORCENTAJE
Pterional 8 19.5%
Subfrontal 2 18.1%
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GRADO DE RESECCION

El grado de reseccién durante la cirugia fue:

Tabla 5.
GRADO DE SUBFRONTAL PTERIONAL SERIE HIMFG'
RESECCION
Total (100%) 3 12 18
Subtotal (90%) 4 16 21
Parcial (85%) 3 12 15
Biopsia (<40%) 1 1 2

*Se incluyen los pacientes intervenidos por via transesfenoidal, interhemisférica y orbitocigomatica

TIEMPO DE ESTANCIA HOSPITALARIA

El tiempo de estancia intrahospitalaria fue, en promedio, de 18.39 dias con limites de 4
a 80 dias para el abordaje pterional. En el caso del abordaje subfrontal, hubo un
promedio de estancia de 13.6 dias con limites entre los 5y 35 dias.

Tabla 6.
ABORDAJE DIAS DE PROMEDIO DE ESTANCIA
Pterional 13.6
Subfrontal 18.39

ESCALA DE KARNOFSKY POSTQUIRURGICA

La puntuacién de Karnofsky post-quirtrgica inmediato, promedio en el abordaje
subfrontal fue de 80, en tanto que la puntuacién de Karnofsky promedio fue de 70.5 en

los pacientes tratados mediante abordaje pterional.

Tabla 7.
ESCALA KARNOFSKY PTERIONAL SUBFRONTAL

100 4 9.7% 3 27.2%
90 12 29.2% 2 18.1%
80 13 31.7% 4 36.2%

70 1 2.4% 1 9.09

60 2 4.8% 0 0%

50 1 2.4% 0 0%

40 1 2.4% 0 0%

30 2 4.8% 0 0%

20 1 2.4% 0 0%

10 0 0% 0 0%
0 4 9.7% 1 9.09%

La media de la escala de Karnofsky del abordaje subfrontal es mayor a la del pterional,
lo que significa que la capacidad funcional es mejor para el primer grupo, como se

muestra en la Tabla 8.
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Tabla 8.

N Minimo | Maximo | Media Desviacion Estandar
Pterional 37 20.00 100.00 | 78.3784 19.93232
Subfrontal 9 70.00 100.00 | 87.7778 10.92906
Asumiendo un distribucion normal se utiliz6 la t de Student, para muestras

independientes mostrando que no hay diferencias entre ambos grupos con una p=
0.159, como se muestra en la Tabla 9; posiblemente debido a la necesidad de incluir
mas casos para el abordaje subfrontal.

Tabla 9

Escala de Karnofsky Media Desviacion Estandar Media de error P
estandar

Pterional-subfrontal postquirdrgica -1.11 21.47 7.15 0.159

MORTALIDAD POSTQUIRURGICA

La mortalidad fue de 19.5% en el grupo con abordaje pterional; en 2 casos se presentd
en forma inmediata y por causas asociadas al abordaje siendo el edema cerebral y el
hematoma postquirdrgico la causa de mortalidad: 2 pacientes murieron 1 mes después
de la cirugia, 1 por desequilibrio hidroelectrolitico y 1 por trombosis venosa de
miembros inferiores. A los 2 meses posteriores a la cirugia, 1 paciente fallecid por
disfuncion hipotalamica, y 1 paciente fallecié al afio post-quirdrgico por desequilibrio
hidroelectrolitico.

En cuanto a la mortalidad no quirdrgica, 2 pacientes mas murieron después de cumplir
un afio la cirugia; ademas, 1 murié a los 4 afios por recidiva tumoral y otro paciente
falleci6 2 afios después por sepsis.

Mientras que la mortalidad en el grupo con abordaje subfrontal fue de 3 pacientes
(27.2%), solo 1 paciente fallecié de forma inmediata por desequilibrio hidroelectrolitico
no relacionado directamente con el abordaje, 1 paciente fallecié6 1 mes después de la
cirugia por desequilibrio hidroelectrolitico y 1 paciente fallecié 1 afio posterior a la
cirugia por sepsis.

Tabla 10.
MORTALIDAD PTERIONAL SUBFRONTAL
Inmediata 2 1
1 mes 2 1
2 meses 1 Ninguno
6 meses Ninguno 1
1 afio 1 Ninguno
Mas de 1 afio 2 1

COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS

La complicacion mas frecuentemente asociada a ambos abordajes fue la diabetes
insipida, con 73% para ambos grupos, y una mayor incidencia de complicaciones con
el abordaje pterional, describiéndose hematomas, neumonia nosocomial por
intubacion prolongada, hemiparesia, infarto cerebral, lesiébn de VI nervio craneal y
disfuncion hipotalamica. Estas complicaciones no se presentaron en el abordaje
subfrontal. Cabe destacar que con ninguno de los dos abordajes se presentaron casos
de fistula de LCR.

24



Tabla 11

COMPLICACION SUBFRONTAL PTERIONAL
Diabetes insipida 8 72.7% 30 73%
Higroma 3 27.2% 7 17%
Crisis convulsivas 3 27.2% 10 24.3%
Amaurosis 1 18.1% 0 0%
Panhipopituitarismo 2 36.2% 14 34.1%
Neuroinfeccion 1 9.09% 0 0%
Hipotiroidismo 1 9.09% 6 14.6%
Edema cerebral 1 9.09% 4 9.7%
Lesion del Il nervio 1 9.09% 10 24.3%
Hematoma 0 0% 7 17%
Neumonia 0 0% 3 7.3%
Hemiparesia 0 0% 7 17%
Infarto cerebral 0 0% 2 4.8%
Lesion del VI nervio 0 0% 5 12.1%
Disfuncién hipotaldmica 0 0% 8 19.5%

INCREMENTO PONDERAL

Se analizd la variaciébn de peso en los pacientes abordados por via subfrontal,
encontrandose un incremento de 2.9 Kg un afio posterior al abordaje pterional; por el
contrario, en el abordaje subfrontal, el incremento ponderal fue de 1.27 Kg en el mismo
periodo de tiempo. Se encontrd que la variacion de peso en los periodos pre- y post-
quirdrgicos del abordaje pterional fue significativa, con una p= 0.002, en tanto que en
el abordaje subfrontal no hubo diferencia estadistica en el incremento de peso, con
una p= 0.379. Al comparar la variacion de peso en el periodo postquirargico en ambos
grupos, no se encontré diferencia estadistica, con una p= 0.86, como se describe en

las siguientes tablas:

Tabla 12.
N Rango Media Desv. Tipica.

Pterional pre-quirargico 41 46.50 26.7488 11.75417
Pterional post-quirdrgico 41 57.50 29.6000 13.31482
Subfrontal pre-quirdrgico 11 36.00 21.3636 9.90477
Subfrontal post-quirlrgico 11 34.50 22.6364 10.75428
Tabla 13.

Pterional pre-quirargico- post-quirtrgico .002

Subfrontal pre-quirargico- post-quirurgico .379

Pterional post-quirdrgico- subfrontal post-quirdrgico .086
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ANALISIS DE RESULTADOS

Se encontraron 68 casos de craneofaringiomas en base a los resultados de estudios
histopatologicos. De estos sélo 56 expedientes estaban completos; de estos ultimos,
41 pacientes se abordaron por via pterional y 11 por via subfrontal, 1 con abordaje
transesfenoidal, 2 con abordaje orbitocigomético y 1 con abordaje interhemisférico.

La edad promedio de los pacientes con diagnéstico de craneofaringioma fue de 8.2
afos, predominando el sexo masculino, con 34 casos, (60.7%), en general acuerdo
con la serie informada por Choux'®, en la que predominaban 54% de pacientes de
sexo masculino, y con 22 pacientes (39.2%) de sexo femenino, en nuestra serie.

El sintoma predominante fue la cefalea, en 73% de los pacientes, lo que se asemeja a
los datos presentados en la serie revisada por Matson, con 81%>2*: hemianopsia, en
58.9%, en comparacion con la serie estudiada por Karavitaki’, con 49%; amaurosis,
46.4%, lo que indica atencién tardia de los pacientes por falta de recursos
econdmicos; peso bajo, en 28.5%; hidrocefalia, en 25%; edema de papila, en 21.4%, a
diferencia de 53% de los pacientes de la serie de Matson?*: talla baja, en 12.5%;
panhipopituitarismo, pardlisis del VI nervio; obesidad; sindrome cerebeloso, con 12.5%
para cada uno; hemiparesia en 10.7%; paralisis facial, en 8.9%; convulsiones, en
7.1%; diabetes insipida, en 5.3%; hipotiroidismo, en 5.3%; sindrome hipotalamico, en
3.5%; retraso de la pubertad; retraso del crecimiento, y sindrome de Cushing, en 1.7%.
Los sintomas se comparan en la tabla 14 con los datos obtenidos de la literatura
pertinente; los nimeros entre paréntesis corresponden a los nimeros consignados en
la bibliografia.

Tabla 14.

SIGNOS Y SINTOMAS SERIE HIMFG LITERATURA
Cefalea 73% 81% (24)
Hemianopsia 58.9% 49%(7)
Amaurosis 46.4% 3%(30)
Peso bajo 28.5% 20%(30)
Hidrocefalia 25% 44% (30)
Edema de papila 21.4% 53%(24)
Talla baja 12.5% 32% (30)
Panhipopituitarismo 12.5% -
Paralisis nervios craneanos 21.4% 20% (30)
Obesidad 12.5% 15% (31)
Sindrome cerebeloso 12.5% 17% (31)
Hemiparesia 10.7% 7%(30)
Crisis convulsivas 7.1% -
Diabetes insipida 5.3% 17% (32)
Hipotiroidismo 5.3% 25% (30)
Retraso de pubertad 1.7% 24% (30)
Sindrome de Cushing 1.7% -

Se realizaron 16 derivaciones ventriculoperitoneales, en forma prequirirgica, y 8
ventriculostomias transquirdargicas. De estas ultimas, 7(12.5%) ameritaron derivacion
ventriculoperitoneal post-quirdrgica comparado con 13 (8.02%) pacientes de 162 de la
serie reportada por Yasargil*®. En 2 pacientes se realizd solamente puncién del quiste
tumoral, y en 2 pacientes mas colocacién de reservorio de Ommaya. En 2 casos, se
administré bleomicina pre-quirdrgica sin buenos resultados; en 1 de estos casos se
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requirid cirugia a pesar de la quimioterapia local y en el segundo paciente se
suspendié la administracion de la misma por fuga del medicamento a través del
catéter.

Se dio como tratamiento adyuvante radioterapia en 15 pacientes (26.7%) y
radiocirugia en 4 pacientes (7.14%), uno de estos ultimos tratado en el Instituto
Nacional de Neurologia y Neurocirugia (INNN). Es importante hacer notar que ninguno
de los pacientes tratados con radiocirugia ha presentado recidiva tumoral, en tanto que
1 de los 15 pacientes (6.6%) que recibid radioterapia presenté recidiva del
craneofaringioma. Doce pacientes (21.42%) que no se beneficiaron de radioterapia o
radiocirugia presentaron nuevo crecimiento tumoral.

De los 56 pacientes con diagnostico de craneofaringioma, se informé de solamente 6
del tipo adamantinomatoso; en el resto de los casos, no se especificé el subtipo
histolégico. De los 6 casos de tipo adamantinomatoso, solamente 1(16.6%) presento
recidiva postquirdrgica. Por esta situacion, no es posible determinar la asociacién del
subtipo histolégico con la recidiva tumoral ya que no todos los informes de patologia
especificaron el subtipo correspondiente a cada caso.

RECIDIVA

De los 56 pacientes estudiados, 11 presentaron recidivas (19.6%). La media de tiempo
de recidiva se encontré era de 2.5 afios, con limites entre 1 y 10 afios, lo que coincide
con lo consignado en la literatura®. De estos, 9 casos (16%) correspondieron al grupo
de pacientes con abordaje pterional y 2 casos (3.57%) al grupo con abordaje
subfrontal. Cinco recidivas (27.7%) se presentaron a pesar de reseccion total, 4 (19%)
en el grupo con reseccion subtotal y 2 (100%) en los pacientes a los que se les realizé
reseccion parcial y biopsia (30% y 60%). La sobrevida libre de recidiva a los 10 afios
se compara con los datos procedentes de la literatura pertinente en la Tabla 15. Al
contrario de lo que se muestra alli, en la literatura se encontré una sobrevida mayor sin
recurrencia en los pacientes con reseccion subtotal, ya que en este grupo de pacientes
estan indicadas la radiocirugia o la radioterapia como parte de su manejo integral.

Tabla 15.

SOBREVIDA SIN RECIDIVA A 10 ANOS
Grado de reseccion Serie HIMFG Literatura
Reseccion total 73% 74-81% (21)
Reseccién subtotal 81% 41-42% (21)
Reseccién parcial/biopsia 0% 83-90% (21)

REINTERVENCION

En el grupo subfrontal, se realizaron 2 reintervenciones. En un caso a pesar de
reseccion total, y en otro paciente con reseccion del 30% y radioterapia adyuvante. En
el grupo de abordaje pterional, se realizaron 8 reintervenciones; en 3 de ellas, se dio
radioterapia adyuvante posterior a la reintervencion, aun con grados de reseccion de
entre 20%, 60% y 80%. Por estos motivos, se prefiere en el HIMFG alcanzar el mayor
grado de reseccion con la menor lesion a estructuras adyacentes.

GRADO DE RESECCION

El grado de reseccion durante la cirugia fue de 87% con el abordaje subfrontal, y de
93% con el abordaje pterional, en promedio, para ambas series. Se alcanz6 100% de
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reseccion en 3 (27.2%) casos con el abordaje subfrontal, y en 12 (29.2%) con el
abordaje pterional; ambos grupos se encontraron dentro del promedio referido en la
literatura por Karavitaki (18 a 84%)*. Se obtuvo reseccion subtotal en 4 pacientes
(36.3%) con el abordaje subfrontal, y 16 (39%) con el abordaje pterional. Se realiz6
reseccion parcial en 3 pacientes (27.2%) con abordaje subfrontal y en 12 pacientes
(29.2%) con abordaje pterional. Sélo se realizé biopsia en 1 paciente (9.09%) en el
abordaje subfrontal, y 1 paciente (2.4%) en el abordaje pterional.

TIEMPO DE ESTANCIA HOSPITALARIA

El tiempo de estancia hospitalaria fue, en promedio, de 18.39 dias con limites de 4 a
80 dias en el caso del abordaje pterional, en tanto que el caso del abordaje subfrontal
hubo un promedio de estancia de 13.6 dias con limites entre los 5y los 35 dias.

ESCALA DE KARNOFSKY POSTQUIRURGICA

La puntuacion Karnofsky promedio para el abordaje subfrontal fue de 80 y de 70 para
el abordaje pterional; en tanto que la media para el primer grupo fue de 87.7 y de 78.3
para el segundo grupo mostrando mejores resultados post-quirargicos el abordaje
subfrontal. Estos resultados indican una mejor calidad de vida en los pacientes
tratados con el abordaje subfrontal. Al comparar el Karnofsky postquirargico para
ambos el valor de p fue de 0.159 por lo que no hay diferencia estadisticamente
significativa, probablemente debido al azar o a que se deben incluir mas pacientes
tratados via subfrontal.

De los 56 pacientes estudiados, sélo 5 (5.6%) tuvieron una puntuacion en la escala de
Karnofsky menor de 50, lo que amerit6 cuidados constantes, en comparacién con
5.7% de los pacientes estudiados por Yasargil*’.

MORTALIDAD POSTQUIRURGICA

La mortalidad general fue de 12 pacientes, lo que indica una sobrevida de 78.6%
pacientes en seguimiento a cinco afios y contrasta con la mortalidad encontrada por
Bunin® en el mismo periodo de tiempo con supervivencia de 80 a 91% de los
pacientes tratados por craneofaringioma. La mortalidad general se compara en la tabla
16 con los datos obtenidos de la literatura.

Tabla 16.
MORTALIDAD PTERIONAL | SUBFRONTAL | SERIEHIM | YASARGIL®
Inmediata 2 1 3(5.35%) 2 (2.5%)
6 meses 3 2 5(8.92%) 6(7.5%)
1 afio 1 Ninguno 1(1.78%)
Mas de 1 afio 2 1 3(5.35%) 7(8.7%)

La mortalidad fue de 19.5% en el grupo con abordaje pterional; en 2 casos se presento
en forma inmediata y por causas asociadas al abordaje, siendo el edema cerebral y el
hematoma postquirdrgico la causa de mortalidad; 2 pacientes murieron 1 mes después
de la cirugia, 1 por desequilibrio hidroelectrolitico y 1 por trombosis venosa de
miembros inferiores. Un paciente fallecié por disfuncion hipotalamica a los 2 meses de
la cirugia, 1 paciente fallecid al afio post-quirdrgico por desequilibrio hidroelectrolitico,
2 pacientes mas murieron después de cumplir un afio la cirugia, 1 murié 4 afios
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después de la cirugia por recidiva tumoral y otro paciente fallecié a los 2 afios de la
cirugia por sepsis.

En tanto que la mortalidad para el grupo con abordaje subfrontal fue de 3 pacientes
(27.2%), solo 1 paciente fallecié de forma inmediata por desequilibrio hidroelectrolitico
no relacionado directamente con el abordaje, 1 paciente fallecié 1 mes después de la
cirugia por desequilibrio hidroelectrolitico, 1 paciente falleci6 1 afio posterior a la
cirugia por sepsis.

La mortalidad perioperatoria inmediata para todos los pacientes tratados en el HIMFG
correspondi6é a 3 pacientes (5.3%), en comparacién con 1.8%, segun los datos de la
serie estudiada por Karavitaki®®. Las causas fueron: edema cerebral, hematoma
epidural y desequilibrio hidroelectrolitico. De estos datos, se puede concluir que en el
HIMFG hay mortalidad elevada con respecto a lo que se halla en la literatura.

COMPLICACIONES POST-QUIRURGICAS

La complicacibn mas frecuentemente asociada a ambos abordajes fue la diabetes
insipida, con 73% para ambos grupos, en comparacion con 25 a 86% observables en
la serie de Lyen®, y una mayor incidencia de complicaciones en el caso del abordaje
pterional, con hematomas, en 17% comparada con 4 casos en la seria de Yasargil
(2.4%)*:; neumonia nosocomial, en 7.3%, asociada al mayor tiempo de estancia
intrahospitalaria y por intubacion prolongada; hemiparesia, en 17%; infarto cerebral, en
4.8%; lesion de VI nervio craneal, en 12.1%, y disfuncién hipotaldmica, en 19.5%,
complicaciones que no se presentaron en el caso del abordaje subfrontal. Se
encontraron desde deterioro visual hasta amaurosis en 18.1% de los pacientes
tratados por via subfrontal, lo que contrasta con el 36% de los pacientes que se habian
presentado previamente con déficit visual, segin Pereira®. Cabe destacar que con
ninguno de los dos abordajes se presentaron casos de fistula de LCR. Por estos
motivos, se concluye que el abordaje subfrontal presenta una menor morbilidad
postoperatoria.

Tabla 17.

COMPLICACIONES SERIE HIMFG LITERATURA | YASARGIL*
Diabetes insipida 73% 25-86% (26) | 128 (79%)
Higroma 17.85% 2%

Crisis convulsivas 23.21% 10% (30)

Amaurosis 1.7% 6% (30) 19 (11.7%)
Hemiparesia 12.5% 10% (30)

Hipotiroidismo 12.5% 25-86% (7)

Lesion hipotalamica 14.2% 39%

Neuroinfeccién 1.7% 2% (30)
Panhipopituitarismo 28.5%

Lesion de pares craneales 28.5% 2% (30)

INCREMENTO PONDERAL

Se encontré un incremento de 2.9 Kg un afio después del abordaje pterional. Por el
contrario, con el abordaje subfrontal, el incremento ponderal fue de 1.27 Kg en el
mismo periodo de tiempo. Entonces, el aumento de peso en los periodos pre- y post-
quirargico del abordaje pterional fue significativa, con una p= 0.002, en tanto que en el
caso del abordaje subfrontal no hubo diferencia estadistica en el incremento de peso,
con una p= 0.379. Al comparar la variacion de peso en el periodo post-quirdrgico en
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ambos grupos, no se encontrd diferencia estadistica, con una p= 0.86. de estos datos,
se puede concluir gue no hay cambios significativos en el peso post-quirdrgico con el
abordaje subfrontal, en tanto que el grupo de pacientes con abordaje pterional
presenta incremento significativo promedio de 3 Kg al afo post-operatorio, y en
aguellos pacientes que se les ha dado seguimiento a mas de 1 afio el incremento
ponderal es alin mayor. Sin embargo, al comparar ambos grupos, no se hall6 una
diferencia estadistica significativa, concluyéndose que ambos abordajes brindan el
mismo resultado post-quirargico.

Segun la literatura, la probabilidad de hiperfagia y ganancia excesiva de peso, como

manifestaciones de lesion hipotaldmica severa, se presenta en 39% de los pacientes
en un seguimiento a 10 afios, como se reporta en la serie de Karavitaki’.
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CONCLUSIONES

Después de analizar los resultados, podemos concluir que el abordaje subfrontal
presenta una menor incidencia de complicaciones postquirargicas, lo que se refleja en
una mejor puntuacion de la Escala de Karnofsky post-quirargica.

El grado de reseccién fue mejor con el abordaje pterional que con el subfrontal; sin
embargo, es importante tomar en cuenta la técnica y la habilidad quirdrgica.

Aunque la mortalidad fue mayor con el abordaje subfrontal, ésta no se relacion6
directamente a complicaciones secundarias al procedimiento quirdrgico.

La estancia intrahospitalaria es menor para los pacientes tratados via subfrontal,
reduciéndose asi los costos y brindandose mejor confort a los pacientes.

La reseccién amplia, complementada con la radiocirugia, es la mejor opcion de
tratamiento ya que no se encontrd recidiva en estos pacientes no obstante el tipo de
abordaje. Ademas, la reseccién parcial, en casos de cercania con estructuras muy
funcionales, mas radioterapia y/o radiocirugia brinda mejores resultados que la cirugia
sola.

Es importante realizar mas estudios y especificar el subtipo histologico en los informes
histopatoldgicos para poder corroborar si el subtipo adamantinomatoso tiene mayor
incidencia de recidivas, segun se refiere en la literatura.

Aunque la mortalidad de los pacientes tratados por craneofaringioma en nuestro
servicio es mayor que la informada en la literatura, se debe seleccionar
cuidadosamente la via de reseccién segun la localizacion del tumor y la experiencia
del cirujano.
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PROBLEMAS PENDIENTES

1. Para el abordaje subfrontal ampliado se requiere dar seguimiento a los
pacientes, ya que se ha realizado con mayor frecuencia en los Ultimos afios.
Por este motivo, no es posible determinar en este estudio si a largo plazo
produce deformidad craneofacial, como lo menciona la literatura.

2. Se requiere especificar el subtipo histopatolégico en los informes de patologia
para poder corroborar si, como se refiere en la literatura, la variedad
adamantinomatosa presenta mayor incidencia de recidivas y cual de ellos se
presenta con mayor frecuencia en la poblacién pediatrica del HIMFG.

3. En cuanto a la quimioterapia intracavitaria con bleomicina, no se tiene

suficiente experiencia con este medicamento en nuestro hospital para el
tratamiento de los craneofaringiomas quisticos.
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