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INTRODUCCION.

El craneofaringioma es un tumor epitelial benigno de la region selar y paraselar
que se origina de la bolsa de Rathke'; este tumor a pesar de ser clasificado
como una lesion benigna presenta un comportamiento maligno por su
crecimiento invasivo afectando el hipotalamo?.

La formacion de la adenohipdfisis y la neurohipdfisis tiene su origen en
diferentes lineas celulares embriolégicas, mientras que la neurohipdfisis se
origina de la invaginacion del neuroectodermo a través del diencefalo, la
adenohipodfisis se origina de la invaginacion del ectodermo oral del techo del
stamodeum, finalmente obtenemos del neuroectodermo: la pars nervosa, el
infundibulo y la eminencia media y de la bolsa de Rathke la pars tuberalis,
distalis e intermedia de la adenohipdfisis, como podemos ver en la figura A,
donde el ectodermo es evagina hacia la porcion ventral y el stamodeum se
invagina hacia la porcién dorsal®.

Piso del Primordio
Diencefalo Neurohipofisiario

Neurohipofisis 1’ i

Ectodermo del techo
del Stomodeum

Bolsa de Rathke Adenohipofisis

Figura A.

Entre las dos hipdfisis (Adenohipodfisis y Neurohipdfisis) existe una membrana
que es remanente del epitelio de la bolsa de Rathke'*, la cual se sospecha que
los craneofaringiomas adamantinomatosos se originan justamente de ese lugar,
cuando la fusion no es complete puede dar origen a los quistes de Rathke 25
los cuales simplemente se vigilan, a menos que ocasionen sintomas por
compresion de estructuras aledafias.

A este tipo de tumor se le ha denominado como neoplasia del conducto
hipofisiario, quiste de la bolsa de Rathke, quiste craneobucal, adamantinoma,
quiste craneo-osteomodeal, tumor de la cisura de Rathke o simplemente quiste
supraselar®.
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-

Figura B

En la Figura B, podemos observar una microfotografia en corte sagital, donde se
ve la relacion de la hipdfisis y las estructuras aledanas, con la letra A se
representa el parénquima cerebral correspondiente al |6bulo frontal, en el
recuadro B (negro) se observa el quiasma 6ptico y su relacidn hacia ventral con
el infundibulo, en la figura C se observa la membrana y sitio especifico de la
union de adenohipofisis y neurohipdfisis sefialada con flechas amarillas, hacia su
base se encuentra la silla turca y sobre la adenohipdfisis el diafragma, en la
figura B (inferior derecha) se observa en un feto de 25 semanas de gestacion, la
separacion clara de la neurohipdfisis y adenohipdfisis, lugar exacto de la
formacion de los craneofaringiomas adamantinomatosos’

Antecedentes Histéricos.

Victor Horsley fue considerado el pionero en la cirugia de la region selar, con 10
casos de tumores pituitarios reportados entre 1904 y 1907 con un abordaje
transcranial®, mas tarde al analizar los escritos de Horsley se observé que dos
de las lesiones tenian caracteristicas de craneofaringiomas, siendo asi Horsley
el primer cirujano en operar un craneofaringeoma>?.
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Las caracteristicas de las lesiones extirpadas son comentadas por Horsley como
lesiones centradas en la region selar hacia el infundibulo, con extension hacia el
tercer ventriculo con un componente solido firme con calcificaciones y rodeado
de un quiste de contenido viscoso y color achocolatado.®

El abordaje para reseccion de las lesiones de la region selar realizado por
Horsley era el subtemporal, confirmado su corredor quirurgico por rayos X, los
cuales revolucionaron la cirugia neurolégica y en 1906 cambio el abordaje a una
craneotomia subfrontal®®°.

La alta morbimortalidad se atribuia a la falta de entendimiento fisiolégico de las
estructuras de la region selar y paraselar, ademas de problemas técnicos como
la poca iluminacién del campo a operar®'?, |a falta de transfusion sanguinea, no
contaban con electrocauterio monopolar o/y bipolar, microscopio, por la falta de
compresion de la fisiopatologia de las complicaciones no contaban con
antibioticos, terapia sustitutiva hormonal”, lo cual se veia reflejado en un mal
pronostico para el paciente, reportandose una mortalidad del 50 al 80%°

En 1932, el Dr. Cushing utilizé el término
craneofaringioma por primera vez,
refiriéndose a esta como una lesidén extra-
axial y benigna de origen epitelial';
contemporaneamente el cirujano austriaco
Hermann Schloffer fue el pionero de la
cirugia transesfenoidal para lesiones de la
region selar, principalmente adenomas
hipofisiarios®.

En 1941 el Dr. Scarff publico el acceso
transcortical endoscopico para drenar un
craneofaringioma quistico, en su época fue la
intervencién que logro mayor sobrevida y
menor morbilidad."”

Dr. Victor Horsley

Epidemiologia.

Los craneofaringiomas estan localizados tipicamente en la regién selar o
paraselar, lo cual ocasiona comunmente adhesién al infundibulo hipofisiario,
vasos hipotalamicos y/o hipotalamo, quiasma optico y el piso del tercer
ventriculo*1®,
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Su incidencia es de 0.5 a 2 casos /millén al afio"*®'°, representa entre el 3 y 4

de los tumores intracraneanos; mas de la mitad de estos tumores son
diagnosticados en adultos sin embargo son mas comunes en nifos,
representando el 10% de los tumores intracraneanos?® y 18% de los tumores
supratentoriales y 55% de los tumores supraselares; mientras que en adultos es
mas comun los adenomas y meningiomas de esta region'®®.

El desarrollo de la lesidn proviene del remanente embriolégico, tiene un
crecimiento variable, es una teoria por la cual se justifica el diagnostico de
craneofaringiomas en adultos pudiendo tener estos la lesion desde su nifiez,
aunque se describen tres picos de presentacion; entre los 7 y 13 afios, un
segundo pico entre 20 y 25 afos y un tercer pico entre 60 y 65 afios*®;
excepcionalmente existen casos en paciente menores de 2 afios®, sin embargo
en nuestra revision de paciente del Hospital General de México, se diagnostico
un caso confirmado de un nifio de 1 afo; la prevalencia por genero presenta una
liguera predominancia en masculinos 55%.

Adamantinomatous r Papilla .
: " ] o100 | o En esta grafica de |la
80-89 Organizacion Mundial de la
70.79 I Salud, se demuestra la

distribucidon de edad basado en

60-69 .
224 casos, donde es mayor el

j:j: nl]me_ro Qe adamantinomat_o~sos

E y principalmente en nifos,
ol mientras que el papilar es
20-29 . menos frecuente y con mayor
10419 | incidencia en el grupo de 40 a
09 60 anos.
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<
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Clinica.

La sintomatologia de los pacientes esta relacionada a la compresion de las
estructuras aledanas como es el caso de la via visual, la hipdfisis, el hipotalamo
y el sistema ventricular?’.

Respecto a la via visual puede presentar en mayor frecuencia hemianopsia
bitemporal que puede ir desde cuadrantapnosia o hasta la ceguera, respecto a la
adenohipdfisis, se ha reportado deficiencias hormonales en el 54% y 100% de
los pacientes en los que principalmente involucre la adenohipdfisis 84% y la
hormona de crecimiento, el ACTH y la TSH son las hormonas con mayor

10
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frecuencia disminuidas con una prevalencia de 91%, 93.5% y 92%, en el 81% se
presenta diabetes insipida’®.

Ojo derecho Ojo Izquierdo

Aqui podemos observar un estudio campimétrico con hemianopsia temporal
izquierda y cuadrantapnosia temporo-inferior derecha, propia de las lesiones de
la region selar; a diferencia de las lesiones por adenoma hipofisiario, el déficit
visual por craneofaringioma es mas irregular.

La invasion hipotaldamica ademas de tener relacion con el déficit hormonal,
involucra otros aspectos como el riesgo cardiovascular que inicia con
hiperinsulinemia por la destrucciéon del nucleo ventromedial hipotalamico,
causando un desequilibrio en el sistema nervioso auténomo y dando como
resultado a largo plazo aumento del indice de masa corporal, asi mismo se ha
encontrado por invasion al hipotalamo desordenes termorreguladores, de sed,
somnolencia, apneas del suefio y arritmias cardiacas, asi como ya lo comentado
previamente de diabetes insipida. Las alteraciones neurocognitivas se asocian a
déficit en la memoria como falta de concentracion que repercute en su vida
diaria o desempefio laboral/estudiantil®>.

La hidrocefalia se puede presentar como manifestacidon crénica de Ila
enfermedad, en donde la lesibn debe de ser extensa hasta obliterar los
foramenes de monro u obliterar el tercer ventriculo y asi evitar el flujo libre a
través del sistema ventricular'®'924

Histopatologia y Clasificacion.

A pesar de ser una lesion clasificada por la Organizaciéon Mundial de la Salud
(OMS) como grado |, es decir, una lesidon neoplasica de caracteristicas
benignas, es de comportamiento maligno, por su situacién anatémica e invasién
al hipotalamo y compresion de la via visual®.

El origen del craneofaringioma tiene dos teorias, la primera indica que la pared
anterior de la bolsa de Rathke desarrollada en tejido epitelial, glandular,

11
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pseudoestratificado representa el primordio de la adenohipdfisis, por lo tanto una
falla en el desarrollo de esta bolsa ocasiona el craneofaringioma, sin embargo
otra teoria comenta que es el resultado de la transformacién mataplasica de las
células ma7duras de la adenohipdfisis que explica la variedad escamosa papilar
del adulto.

A la microscopia se observa un tumor epitelial quistico con disposicion en
cordones y puentes de epitelio escamoso multiestratificado con células grandes
multinucleadas, nddulos de queratina y calcificaciones (principalmente en los de
tipo adamantinomatosos) o sabanas de epitelio escamoso que se separa
formando pseudopapilas (tipo papilar)7.

En la figura A observamos una microfotografia con tincién hematoxilina-eosina
de un craneofaringioma adamantinomatoso que contiene epitelio escamoso el
cual esta alineado en pseudoempalizadas con células basdfilas, existe
hipocelularidad en las regiones reticulares estelares que son vistas
queratinizadas con mineralizacion en el centro de la imagen. En la figura B se
observa a través de inmunohistoquimica, de color café la beta-catenina
citoplasmatica difusa tipico de wun craneofaringioma de Ila variante
adamantinomatosa con nddulos epiteliales.’

En adultos se puede observar los dos tipos histolégicos y se determina el que
predomine, en cambio en nifos solo se encuentra un solo patron
(adamantinomatoso).

En la interfase tumor-parénquima cerebral presenta areas de gliosis y fibras de
Rosenthal que no deben confundirse con un astrocitoma pilocitico; la
microscopia electrénica, en las dos modalidades de craneofaringioma no se
muestran hallazgos distintivos y por lo tanto no resulta de utilidad en el
diagnostico® "%,

La benignidad histologica del tumor con su comportamiento maligno resulta
contradictoria y debe considerarse como una entidad altamente compleja.?® La

12
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proliferacion celular de estas lesiones dependen de fallas en las vias de
apoptosis, activacién de una via anti-apoptotica, sensibilizacion a factores de
crecimiento, anaplasia celular, invasion a tejidos adyacentes, interaccion
inmunoldégica y neo-angiogénesis, identificandose hasta este momento
anomalias en los cromosomas 2y 1212,

El 70% de los craneofaringiomas adamantinomatosos cursan con mutaciones en
el tercer exon del gen de beta-catenina el cual se comporta como un activador
transcripcional en el complejo glucdégeno sintasa kinasa 3 beta, para la via de la
proteina WNT™®,

WNT .

G s En este imagen

podemos observar la
sefalizacion del gen
WNT/B-catetina, en el
recuadro (A) dada la
ausencia de los
ligandos de WNT, la b-
catetina es atrapada
G en la destruccion del

{mme-medlatod @ @ complejo formado por
o ’ @ @ @ ple) Y
| 66N

@ Axin, APC y GSKB3B
®/w o asi como la

/
/

| WNT target fosforilacion de los

‘ = ‘ - WNT target
% a w w residuos  especificos
codificados por el exén

ABSENCE OF WNT PRESENCE OF WNT STABLE MUTANT B-CATENIN 3 de CTNNB1 13

Esto da como resultado una degradacion rapida de la b-catetina y
consecuentemente la represion de los genes blancos por la interaccion de
TCF/LEF1 con co-represion’.

En la imagen B podemos ver la union de los ligandos de WNT a los receptores
de Frizzledy su co-receptor LRP que permite la activacion y el reclutamiento en
la membrana citoplasmatica de ambos DVL y Axin, esta causa de ruptura de la
destruccion del complejo, libera la b-catenina, la cual no puede ser eficazmente
fosforada o degradada™.

La estabilizacion de la b-catetina resulta en el aumento de los niveles de
proteinas citoplasmaticas y la translocacion nuclear donde interactuan los
factores TCF/LEF1 mediante la expresion del gen blanco en la via. La imagen
(C) muestra la expresion de la forma estable de la b-catetina que no puede ser
fosforilada adecuadamente o degradada, esto ocasiona la activacion de la via
WNT/B-catetina en las células autbnomas en la ausencia de los ligando de
WNT13'14.

En condiciones fisiologicas la proteina WNT interviene en la especializacion
tisular y regula la presencia de beta-catenina intracelular al unirse a un receptor

13
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citoplasmatico que inactive al complejo glucogeno sintasa kinasa 3 beta, la
mutacion de este complejo, conlleva a la acumulacion intracitoplasmatica e
intranuclear de beta-catenina.

Imagenologia.

En los ultimos afos la tecnologia en los estudios de imagen ha revolucionado el
diagndstico oportuno, asi como una mayor comprension anatdmica y planeacion
de la cirugia; se puede utilizar desde las herramientas mas basicas como la
radiografia de craneo, donde podemos encontrar ensanchamiento selar, erosion
del dorso de la silla turca®>®®'"%*2¢ impresiones dseas digitiformes hacia la
convexidad por hipertension endocraneana y diastasis de suturas en edades
muy tempranas, asi mismo se puede encontrar calcificaciones internas o
capsulares formando una cubierta en forma de “cascaron de huevo”'?

Radiografia lateral simple de
craneo, se observa
ensanchamiento de la silla turca
y calcificacion en la periferia de
la lesion (cascaron de huevo)
asi mismo podemos observer la
entrada y trayecto del cateter de
Ommaya para la porcidon
quistica.

La tomografia de craneo simple y contrastada es util para la delimitar la porcién
O0sea (base de craneo) y las calcificaciones intratumorales para poder planear el
abordaje 6ptimo para el paciente, siempre se debera de complementar con
resonancia magnética simple y contrastada™.

La resonancia magnética es el estudio de imagen ideal para la planeacion como
el seguimiento, el aspecto en las secuencias de T1 es iso o hipointenso respecto
al parénquima de igual forma su naturaleza micro quistica lo hace hiperintenso
en T2", las calcificaciones tentativamente se visualizan como vacios de sefal
(hipointenso), sin embargo esto es dificil de concluir en la mayoria de los casos,
su complemento contrastado con gadolinio ofrece una excelente visualizacion de
los vasos adyacentes'.

Respecto a al vascularizacién de los craneofaringiomas, la angiografia no ha
mostrado ser una herramienta efectiva para el cuidado de los vasos perforantes,
en estos casos se ha visto gran ventaja de la endoscopia durante la cirugia por
una adecuada visualizacion de estas arterias perforantes y asi durante la cirugia

14
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minimizar la manipulacion de estas para evitar vasoespasmo o coagulacion de
las mismas y por lo tanto infarto hipotalamico.

La clasificaciéon de Yasargil® propuesta en 1990 y actualmente vigente describe
al craneofaringioma segun su invasion a estructuras aledafas por imagen, esto
ayuda a determinar el mejor abordaje quirurgico para el paciente, la clasificacion
es de acuerdo a la porcidn principalmente solida:

I: Intraselar / Infra diafragmatico

II: Supraselar / Supra diafragmatico

lll: Supra diafragmatico/ Paraquiasmatico / Extraventricular
IV: Intra y Extraventricular

V: Paraventricular

VI: Puramente Intraventricular.

£ J{s f’if ( ijﬁ %7 i
[+d80

Asi mismo surge la clasificacién de Samii®

I: intraselar.

II: intracisternal con o sin compromiso intraselar.

[lI: intracisternal con compromiso de la mitad inferior del 3er ventriculo.

IV: intracisternal con compromiso de la mitad superior del 3er ventriculo.

V: intracisternal con compromiso del septum pellucidum y/o ventriculos laterales.

15
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En esta resonancia
magnética de craneo con
contraste podemos ver la
lesidon compatible con
craneofaringioma, en su
variedad solida, las
imagenes superiores indican
la lesién en el corte coronal
y sagital con realce
homogéneo al medio de
contraste y en la imagenes
inferiores corroboramos las
mismas secuencias y cortes
observando las estructuras
normales como el
infundibulo y el quiasma
optico liberado a través de
un abordaje endonasal
endoscopico.

Tratamiento.

El tratamiento es controvertido, sin embargo, se concluye en la revision de la
literatura que el mejor prondstico es ofrecido cuando se realiza, cirugia y terapia
adyuvante'®.

La cirugia puede ser de dos tipos, transcraneal o endonasal, esta ultima puede
ser microscopica o endoscopica, la eleccion de la cirugia depende de la
situacion y crecimiento de la lesién y de la habilidad del cirujano.

La terapia adyuvante, para la porcion quistica en caso de presentarse, puede ser
tratada con reservorio de Ommaya inyectado bleomicina o interferén alfa; y para
la porcidn sdlida, la radioterapia o radiocirugia siempre y cuando el volumen sea
aproximadamente de 30 cc, para esta ultima®.

Los objetivos de la cirugia son descompresion de la via visual, obtener tejido
para diagnostico, citorreduccidon en caso de posibilidad de obtener alrededor de
30 cc para radiocirugia, evitar la invasion intraventricular para prevenir la
hidrocefalia y la minima manipulacion de las arterias perforantes al hipotalamo
asi como evitar la reseccion de la porcion intrahipotalamica.

16
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Los abordajes para al reseccion de la porcion solida/quistica son abordajes
pterional con fresado del ala menor del esfenoides hasta la banda meningo-
orbitaria para evitar retraccion del parénquima cerebral,”'* asi mismo se puede
abordar la lesion por via subfrontal anterior y lateral, frontal inter-hemisférico,
interhemisférico transcalloso interfornical o trans-foraminal al tercer ventriculo
cuando tiene importante invasion al sistema ventricular."’

En esta resonancia magnética de craneo encontramos la colocacion de un
sistema de Ommaya y la reseccion via subfrontal de la lesion, con una pequeia
imagen hipotalamica hiperintensa que continuo su tratamiento con radioterapia.

Por via endonasal se puede realizar un abordaje endoscopico o
transeptoesfenoidal microscopico, estas vias se consideran minimamente
invasivas con poca morbi-mortalidad y resultados efectivos'®.

En esta imagen podemos observar la
reseccion de un craneofaringioma a
través del abordaje endoscopico
endonasal, donde se abrid6 la pared
anterior y piso de la silla turca y en el
fondo se encuentra la lesién de aspecto
café-amarillo. En estas imagenes
endoscopicas observamos la reseccion
via endonasal de un craneofaringioma;
en el cuadro A se observa la salida del
liquido de caracteristicas Amarillo, en el
recuadro B se observa la reseccion de
la porcién solida, en el recuadro C y D
se observa la reseccion complete y las
estructuras aledafias normales.'®#

17
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La radioterapia adyuvante es posterior a la reseccion de la porcion
solida/quistica, los esquemas son de 50Gy dividos en 5 sesiones durante 5 a 7
semanas, como se comento anteriormente la radiocirugia es una opcidén cuando
el volumen es menor de 30cc, sin embargo se ha registrado recidiva en
alrededor del 82% de los pacientes con un seguimiento a 10 afios®*.

En estas imagines de radiocirugia fue empleada ya que el residual solido fue
menor a 30cc, se puede observar cOmo se excluye a via visual para preservarla
de la radiacion®%,

La quimioterapia intraquistica con bleomicina ha demostrado reduccidon del
quiste en el 94% de los pacientes, sin embargo en poco menos de la mitad de
los paciente recidiva al afo de
iniciar la terapia, por lo que surgi6
la terapia con interferén alfa con la
esperanza de disminuir las
recidivas®'®'2, sin embargo no ha
mostrado ser tan efectiva respecto
al objetivo inicial pero si se registro
menos  efectos adversos a
diferencia de la bleomicina donde
se observa febricula, nauseas,
meningitis quimica, etc.'

Para el tratamiento de la porcidn
quistica existieron varios agentes
farmacolégicos utilizados, entre
ellos la tetraciclina para inhibir la produccion de liquido de la pared epitelial del
quiste; posteriormente se uso la bleomicina como
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terapia intraquistica observandose buenos resultados en la disminucién del
tamafno del quiste por interactuar en los factores de crecimiento celular y
recientemente el interferon alfa. %1719

TETRACICLINA} BLEOMICINA

Colapso del quiste
(casos)

Control del quiste .

T entre 1082 v 1004 * En los 7 casos restante hubo colapso parcial del quiste

En esta tomografia de
craneo comparativa pre
quimioterapia con
tetraciclina y post
quimioterapia, se
observa la involucion
del quiste en su
totalidad.

La administracion subcutanea del interferén alfa ha mostrado buenos resultados,
ya que se evita la administracion del farmaco intracraneal lo cual evita
infecciones por el uso del reservorio de Ommaya o efectos adversos por la fuga
al espacio subaracnoideo®.

Pronéstico.

La mortalidad asociada a craneofaringioma es alta entre un rango de 89% a 94%
a 5 afios,” se reporta que la morbilidad no tiene relacion con la reseccion total o
subtotal de la lesion, siempre y cuando en la reseccion total no se haya
involucrado el hipotalamo, sin embargo aquellas lesiones con invasién
hipotalamica tenian una calidad de vida y funcién cognitiva menor que
finaqutéeqlée condicionaban a un pobre prondstico para vida y funcion a mediano
plazo ™ ".
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METODOLOGIA.

Se realiza un estudio observacional, retrospectivo de los paciente tratados en el
Servicio de Neurocirugia Pediatrica y del Adolescente del Hospital General de
México O.D. a partir del afo 2003 hasta 2015, incluyendo la tesis del Dr.
Rolando Jiménez Guerra, para completar esta tesis y obtener resultados mas
precisos y asi compararlos con la literatura.

Se revisaron las bitacoras del servicio para determinar el total de tumores del
sistema nervioso central operados, el numero de tumores de localizacion
paraselar y los tumores con diagnostico histopatoldgico de craneofaringioma.

Los criterios de inclusion para el estudio fueron:

Edad igual o menor a 18 afios

Tumor quistico selar o paraselar con calcificaciones

Tumor con diagnostico  histopatolégico de  craneofaringioma
adamantinomatoso

Protocolo de estudio complete de lesidn selar/paraselar es decir:

= Perfil Hormonal

= Valoracién por Endocrinologia

=  Campimetria visual

= Valoracién por Oftalmologia

= Valoracién por Neuropsicologia.

= Estudio de imagen (Resonancia Magnética, simple y contrastada)

El criterio de exclusion era expediente clinico incompleto o no tener diagnostico
histopatoldgico de craneofaringioma.

Las variables que se consideraron fueron:

Edad

Genero

Peso/Talla para IMC

Defectos del campo visual

Alteraciones hormonales

Invasién Hipotalamica

Imagen de resonancia magnética segun la escala de Yasargil
Hidrocefalia

Porcentaje de reseccidn quirurgica (Total, Subtotal, Toma de biopsia)
Colocacion de reservorio de Ommaya.

Radioterapia o Radiocirugia

Quimioterapia intraquistica (bleomicina/interferén)
Quimioterapia subcutanea(Interferén)
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El analisis de los datos estadisticos descriptivos se realizé empleando medidas
de tendencia central con SPSS 15.0

RESULTADOS.

En un total de 12 afios (2003 al 2015) en el servicio de Neurocirugia pediatrica y
del adolescente del Hospital General de México O.D donde se recabaron 215
tumores del sistema nervioso central y periférico, siendo 28 (13.02%)
craneofaringiomas reportados por histopatologia.

La mediana de edad fue de 12 anos (minimo 1 aino y maximo 18 afos), la media
fue 10.4 anos, el grupo con mayor prevalencia del craneofaringioma fue de 10 a
15 afios con 54.2%, se registraron 13 pacientes masculinos (46.42) y 15
femeninos (53.57%), aunque en la literatura se describe una discreta mayor
prevalencia en el género masculino, en nuestra poblacion resulto ser el género
femenino.

El indice de masa corporal mayor a 30 se registré en el 28.57% de los pacientes,
que corresponde con el perfil hormonal presentaba hipotiroidismo en el 32.14%
de los pacientes e hipocortisolismo en la recoleccidon de cortisol urinario de 24
horas en el 17.85%, los cuales fueron tratados por endocrinologia, previo a su
intervencién quirdrgica.

Segun la clinica respecto a la valoracién del campo visual, corroborado por
campimetria electronica se observo algun déficit desde minimo hasta ceguera en
26 casos (92.85%) con ceguera en 2 casos.

Segun la clasificacion de Yasagil el 58.8% de los pacientes presentaban un
grado 3 que consiste en una lesidon supra diafragmatica, paraquiasmatica y
extraventricular.

Los pacientes que presentaban hidrocefalia ya se aguda o crénica que
requirieron de colocacién de un sistema de derivacion ventriculo peritoneal
fueron 32.14%. Los pacientes que presentaban una porcién quistica grande
fueron el 21.42% vy se les coloco un sistema de Ommaya.

La reseccion total no se registr6 en ninguno de los pacientes, la reseccion
subtotal se registré en 64.28% y toma de biopsia en el 35.71% de los pacientes,
continuando con radioterapia el 96.42% de los pacientes, se administro
quimioterapia entrevistica en los pacientes con reservorio de Ommaya. Solo en
un paciente que fue tratado con bleomicina y seguimiento a 5 anos, no ha vuelto
a recidivar el quiste.

Respecto a la quimioterapia con bleomicina se realizé en el 83.33% y la
quimioterapia con interferén intraquistica y subcutaneo en 33.33% ambos con
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adecuados resultados sobre la lesidn, sin embargo la bleomicina presento
mayores efectos adversos como cefalea y febricula.

DISCUSION.

El craneofaringioma es un tumor de la regidn selar y paraselar, clasificado por la
organizacion mundial de la salud como grado |, es decir, poco agresivo por sus
caracteristicas histopatologicas, sin embargo de comportamiento maligno por la
invasion a los tejidos aledanos como hipotalamo y via visual.

Existen dos tipos de craneofaringioma, el adamantinomatoso, practicamente
unico en nifios, sin reportarse otra variedad en este grupo etario y papilar que
puede ser encontrado en adultos, estos generalmente tienen caracteristicas
compartidas con el adamantinomatoso, el origen de este tumor se describe por
mutaciones en la membrana de la bolsa de Rathke (teoria mas aceptada para el
tipo adamantinomatoso) o por metaplasia de las células de la adenohipdfisis
(teoria mas aceptada para el tipo papilar)

Tiene mayor prevalencia en el género masculino, sin embargo en nuestra
revision, la prevalencia era discretamente mayor en el género femenino, asi
mismo la clinica de los pacientes corresponde a la descrita en la literatura, como
son alteraciones visuales desde cuadrantapnosias hasta ceguera por
compresion de la via visual, invasion al hipotalamo que ocasiona, alteraciones
neurocognitivas, déficit de atencion con hiperactividad, falta de concentracion,
hiperfagia, apneas, polidipsia, asi como alteraciones hormonales, siendo las mas
comunes déficit de hormona del crecimiento, hipotiroidismo e hipocortisolismo;
antes de cualquier cirugia o dentro del seguimiento de los pacientes, estas
alteraciones deben ser corregidas por endocrinologia.

En casos en los que el quiste es muy grande o la porcion solida desplaza y
ocluye el tercer ventriculo pueden desarrollar datos clinicos de hidrocefalia y de
la misma forma debe ser resuelta y tratada como urgencia médica antes de
decidir realizar tratamiento quirargico.

Respecto al tratamiento de estas lesiones es complejo, a diferencia de otros
tumores la reseccion total no siempre es lo indicado, ya que intervienen varios
factores como invasién al hipotdlamo, habilidad del cirujano para elegir el
método de reseccidon, al no considerarse histopatolégicamente una lesién
maligna y tener un crecimiento lento de la porcion solida, la reseccion debera ser
parcial si invade el hipotalamo y continuar con vigilancia o total si la lesién es
pequefia y no comprometer la vida y funcién del paciente.

El seguimiento para la lesion residual debera ser con quimioterapia intraquistica

(si existe una pocion quistica) a través de un reservorio de Ommaya o con
quimioterapia subcutanea de interferén alfa, la radioterapia es recomendada por
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5 a 7 semanas posteriormente, vigilancia de la lesion con un intervalo
posquirurgico de 3 meses, 6 meses, 1 afo y posteriormente espaciarlas a cada
2-3 afnos.

El pronéstico depende de las estructuras involucradas, si la lesién es pequefa y
la reseccion complete, el prondstico es bueno para vida y funcién, sin embargo
si involucre el hipotalamo o la via visual el prondstico sera proporcional al
compromiso de este.

CONCLUSION.

El craneofaringioma es una lesién benigna de comportamiento maligno; en el
Hospital General de México, los resultados de los casos coinciden con los
reportados en la literatura.

Sin embargo el prondstico suele ser regular para la funcion, la mayoria de los
casos tienen invasion hipotalamica por lo que la posibilidad de reseccion total es
baja y la lesién continua invadiendo aunque se realice citorreduccion; gracias a
la radioterapia y quimioterapia se tiene un mayor control sobre el tumor lo cual
mejora su morbilidad a mediano y largo plazo.
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