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ANTECEDENTES

Los tumores intracraneanos son, después de las leucemias, las neoplasias mas
frecuentes de la infancia. Constituyen el 20% de todas las neoplasias pediatricas.
En el estudio realizado por el Dr. Chico sobre tumores intracraneanos en nifios,
realizado en el Hospital Infantii de México Federico Gomez desde 1970 hasta el
2006, dio como resultado 810 casos estudiados. De este grupo de pacientes los

craneofaringiomas representaron el 11%!.

Otros dos trabajos realizados en nuestra institucion, donde se analizaron variables
tanto clinicas como quirlrgicas, fueron realizados, el primero desde 1982 hasta el
2002, y el segundo de 1999 al 2010 dando resultados similares con la literatura23.
Todos estos antecedentes nos llevan a pensar que los craneofaringiomas aun
siguen siendo estudiados, y traen controversias en cuanto a su manejo, clinico,
clasificaciones topograficas y sobre todo para conocer el pronéstico segun se

plantee un tratamiento quirdrgico total, o subtotal mas radioterapia.

En los Ultimos 20 afios, no solo a nivel nacional, sino internacional, se opta por
realizar abordajes quirtrgicos endonasales endoscoépicos para la reseccion de los
craneofaringiomas; pero este tipo de abordaje solo se puede realizar en casos
especificos; no cabe duda que aun la microneurocirugia sigue siendo la técnica
eficaz para la reseccion de este tipo de tumores y que la microneuroanatomia
dominada por el neurocirujano es el camino seguro para evitar la morbimortalidad

de los pacientes?.

Tenemos como antecedente principal, una tesis realizada el 2011 en nuestro
hospital, comparando el abordaje Pterional y el Subfrontal?; nos planteamos
continuar este estudio, pero tomando los Ultimos 10 afios, describiendo no solo
variables clinicas, sino imagenolégicas y sobre todo comparando la resolucion

segura de la reseccion de los craneofaringiomas.



MARCO TEORICO

1.- HISTORIA

Joseph Engel (1816-1899) fue un anatomista y patélogo vienés formado bajo la
tutela de Carl von Rokitansky (1804-1878), el hombre que sento las bases de la
patologia anatémica macroscopica. En 1839, Engel completd su primer proyecto
cientifico: la disertacion titulada “Uber den Hirnanhang und den Trichter” (Sobre la
glandula pituitaria y el infundibulo). Este trabajo analizé las caracteristicas
patolégicas y clinicas de las muestras de tumores de pituitaria e infundibulo

recogidas en el Museo Anatémico Patoldgico de Viena. (Fig.1). Este trabajo poco

conocido representa uno de los primeros

ay

intentos de determinar la funcion del
complejo infundibular de la glandula
pituitaria. Entre los 12 tumores examinados
en la disertacion de Engel, uno de los casos
(n. ° 10) fue fundamental para la definicion

de tumores hipofisarios. Este enorme quiste,

aproximadamente del tamafio de un huevo
de gallina (6 x 6 x 4,5 cm), fue encontrado
en 1828 durante la autopsia de un paciente
de 33 afios que padecia cefalea intensa,
ceguera, apatia y finalmente somnolencia.
El quiste habia reemplazado a la hipdfisis y

se extendia hacia arriba en la region

hipotalamica, hacia abajo en el seno

Fig.1.- Tumor Infundibulo hipofisaro  ocfangidal y su polo inferior sobresalia a

descrito en una disertacion de Engel. través del paladar blando. En 1904, el
patélogo vienés Jakob Erdheim (1874-1937) reexamin® esta lesion y la categorizo
de manera concluyente como un tumor del conducto hipofisario después de un
estudio histolégico detallado. El espécimen del tumor original correspondiente a
este caso todavia se conserva en el Narrenturm, el edificio circular dentro del

antiguo Allgemeines Krankenhaus (Hospital General de Viena) que hoy alberga las



colecciones patologicas del Museo Federal de Anatomia Patoldgica de Viena. Hasta
donde sabemos, este tumor es probablemente el espécimen entero de
craneofaringioma conservado mas antiguo del mundo®.

Charles H. Frazier (1870-1936), pionero de la neurocirugia en los EE. UU., es
conocido mundialmente por disefiar procedimientos quirdrgicos para aliviar la
neuralgia del trigémino y el dolor intratable. Menos conocidas son sus
contribuciones sustanciales a la comprension y el tratamiento de las lesiones
hipofisarias y parahipofisarias. Junto con Bernard Alpers, definio los tumores de la
hendidura de Rathke como una entidad patolégica diferente de los adenomas y los
tumores del tallo hipofisario (craneofaringiomas). El desafio quirdrgico planteado
para los craneofaringiomas despert6 el interés de Frazier por estas lesiones, aunque
nunca publicé un relato completo de su serie. A principios de la década de 1910,
Frazier desarroll6 el abordaje subfrontal (Fig.2), que se convertiria en la ruta

quirdrgica principal para acceder a estas lesiones, proporcionando un mejor

e > R

Fig. 2.- Charles H. Frazier y el abordaje Subfrontal para lesiones Selares.

control de las estructuras neurovasculares vitales adyacentes. Sin embargo, las
fuertes adherencias entre los craneofaringiomas y el piso del tercer ventriculo, la
principal razon detrds de los decepcionantes resultados de Frazier, lo llevaron a

abogar por la extirpacion incompleta del tumor seguida de radioterapia para reducir



tanto el riesgo de lesion hipotaldmica como la recurrencia de los
craneofaringiomas”.

El papel decisivo que desempeii6 el Dr. Harvey Cushing (1869-1939) en la medicina
va mucho mas alla del desarrollo de la neurocirugia. Su devocion cientifica y
compromiso con la atencién al paciente lo convirtieron en un modelo ético de estricta
profesionalidad. El Dr. Cushing presento un caso desafiante de HW, un adolescente
con un craneofaringioma, que involucraba el tercer ventriculo (Fig.3). El anterior
fracaso de Cushing para eliminar con éxito dos lesiones similares lo alerté sobre la

proximidad del tumor de HW y el hipotalamo?.
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Fig. 3.- Reseccion de craneofaringioma por Cushing.

En consecuencia, decidié utilizar la técnica de separacion de quiasmas por primera
vez, con el objetivo de diseccionar los limites entre craneofaringioma e hipotalamo
bajo visién directa. Inesperadamente, HW sufrié un paro cardiaco durante la cirugia,
pero Cushing no se rindié, continu6é con la operacion mientras sus asistentes
realizaban maniobras de reanimacion. Una accion tan decidida y valiente le permitio
a Cushing tener éxito en un caso aparentemente desesperado. La voluntad
inquebrantable de Cushing de salvar la vida de los pacientes, incluso en



circunstancias extremas, fue un rasgo fundamental que definié su identidad como

neurocirujano?8°.

2.- EMBRIOLOGIA

Para conocer la formacioén del hipotadlamo e hipéfisis, debemos partir mencionando,
gue el cerebro anterior o prosencéfalo esta compuesto por el telencéfalo, que da
origen a los hemisferios cerebrales y el diencéfalo, que participa en la formacion de
los ojos, la hipdfisis, el talamo, el hipotalamo vy la epifisis (glandula pineal).
2.1.-PLACA ALAR, TALAMO E HIPOTALAMO

Las placas alares forman las paredes laterales del diencéfalo. Una hendidura, el
surco hipotalamico, divide a esa placa en las porciones dorsal y ventral, el tAlamo y

el hipotalamo, respectivamentel®. (Fig.4 Ay B).
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Fig.4.- Superficie medial y transversal del prosencéfalo en embridn de 7 semanas.

Como consecuencia de la actividad proliferativa, gradualmente el talamo sobresale
en la luz del diencéfalo. Con frecuencia esta expansion es muy grande, tanto que
las regiones talamicas derecha e izquierda se fusionan en la linea media y forman
la masa intermedia o comisura gris intertalamica. El hipotalamo, que forma la
porcion inferior de la placa alar, se diferencia en varios grupos de nulcleos, que
sirven como centros de regulacion de las funciones como el suefio, la digestion, la

temperatura corporal y la conducta emocional. Uno de estos grupos, el tubérculo



mamilar, forma una eminencia definida sobre la cara ventral del hipotalamo, a cada
lado de la linea medial®. (Fig. 4. AY B).

2.2.- HIPOFISIS O GLANDULA PITUITARIA

La hipdfisis o glandula pituitaria se desarrolla en dos partes completamente
distintas: a) una evaginacién ectodérmica del estomodéo, inmediatamente por
delante de la membrana bucofaringea, denominada bolsa de Rathke y b) una

prolongacion del diencéfalo hacia abajo, el infundibulo. (Fig.5. A, B y C).
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Fig.5.- Corte Sagital que muestra la bolsa de Rathke, embrién de 11y 12 semanas.

Cuando el embrion tiene tres semanas aproximadamente, la bolsa de Rathke se
observa como una evaginacion de la cavidad bucal, y luego crece en sentido dorsal
hacia el infundibulo. Hacia el final del segundo mes pierde su conexion con la
cavidad bucal y se halla en intimo contacto con el infundibulo.

En el curso del desarrollo ulterior, las células de la pared anterior de la bolsa de
Rathke aumentan rapidamente de numero y forman el I6bulo anterior de la hipoéfisis
o adenohipdfisis (Fig.5 B). Una pequefia prolongacion de este I6bulo, la pars
tuberalis, crece a lo largo del tallo del infundibulo y por ultimo lo rodea. (Fig. 5 C).
La pared posterior de la bolsa de Rathke se convierte en la pars intermedia, que en
el ser humano parece tener poca importancia.

El infundibulo da origen al tallo y a la pars nerviosa o l6bulo posterior de la hipdéfisis
(neurohipdfisis) (Fig. 5 C). Esta formado por células de neuroglia y posee, ademas,
cierta cantidad de fibras nerviosas provenientes de la region hipotalamica.

En ocasiones persiste una pequefia porcion de la bolsa de Rathke en el techo de la

faringe, que se denomina hipdfisis faringea. Los craneofaringiomas se originan de



estos remanentes de la bolsa de Rathke. Ellos pueden formarse dentro de la silla
turca o a lo largo del pediculo de la hipdfisis, pero por lo general se encuentra por

encima de la primeral0.11,

3.- ANATOMIA

3.1.- HIPOTALAMO

El hipotalamo controla la actividad visceral autonémica y como efector principal del
sistema limbico, con sus tres funciones: mnésicas, motivacionales y conductuales.
Puesto que posee componentes tanto neuronales como endocrinos, el hipotdlamo
ejerce su influencia a través del sistema nervioso y el sistema circulatorio.
Desempefia un importante papel en el instinto de conservacion y en la preservacion
de la especie. A través de sus conexiones neuronales y vasculares influye en el
equilibrio hidrico, ingestion de alimentos, sistema endocrino, reproduccion, suefio,

conducta y todo el sistema nervioso autbnomo vegetativoll.

3.1.1.- SUBDIVISIONES Y NUCLEOS HIPOTALAMICOS

A pesar de su extraordinario numero de conexiones y funciones, el hipotdlamo es
extremadamente pequefio, pesando solo unos 13 gr y constituyendo algo menos
del 1% de la masa encefalica total. En el plano medial el hipotdlamo se limita por la
comisurablanca anterior, la lamina terminalis y el receso supradptico anteriormente,
superiormente con el surco hipotalamico, que lo divide del tadlamo; su parte inferior
esta constituida por la parte posterior del quiasma, el receso infundibular, el espacio

intermamilo-infundibular y los cuerpos mamilares caudalmente (Fig. 6 y 7).

3.1.2.- SISTEMATIZACION

Utilizaremos el concepto morfolégico y de sistematizacion llamado antero-posterior
(Clark, 1938). Lo divide en tres partes: pars supradptica, con los ndcleos supradptico
y paraventricular. Pars tuberalis, con los nucleos ventromedial, dorsomedial,

arcuato, lateral y posterior. Y la Pars mamilaris, con los cuerpos mamilares (Fig. 8).



Fig.6.- Imagen anatémica. a. hipotalamo, d. cintillas Opticas, e. receso supraquiasmatico, f. receso
infundibular, g. cuerpos mamilares.

Fig.7.- Imagen anatémica. a. hipotalamo, d. quiasmay cintillas épticas, i. espacio perforado
posterior (cisterna interpeduncular).



El &rea predptica es un derivado telencefalico, por similitud de funciones se analiza
junto con el hipotdlamo. Tanto el arcuato como el lateral se extienden casi sobre las
3 pars, el arcuato estara en intima relacion con las paredes del lll ventriculo, en
tanto que el lateral estard situado por fuera del conjunto nuclear. Los nudcleos
predpticos seran uno lateral y otro medial. Los nucleos septales, por delante del
area preoptica, se estudian también con estas estructuras. Todo el sistema nuclear
esta ricamente interconectado por medio del fasciculo telencefalico medial33 (Fig. 9
y 10).

Fig.8.- Imagen anatémica. 1. Area predptica. En verde, pars supradptica. En lila, pars tuberalis. En
rojo, pars mamilaris.
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Fig.10.- Vision coronal de la regién tuberal del hipotadlamo que muestra sus nucleos principales.
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3.1.3.- CONEXIONES

Casi la totalidad de las conexiones son a doble sentido.

a) AFERENCIAS

El Haz medial del cerebro anterior, con fibras que vienen del locus coeruleus, area
tegmental ventral, sustancia reticular mesencefalica, locus niger, nucleos del rafé y
otros reticulares. De las areas septales y de la region olfatoria a todo el hipotalamo
y a las estructuras antes mencionadas. Con el férnix: del hipocampo a la parte
mamilar. Con la estria terminal: de la amigdala al hipotdlamo. Por el haz pedunculo
mamilar llega informacion del tallo cerebral y ndcleo del haz solitario. Y las
aferencias por el asa lenticular y fasciculo palido hipotalamico, fibras subpalido y

retinohipotalamicas.

Las aferencias humorales son vasculares, y, a través de las mismas, diversas
neuronas hipotalamicas son estimuladas quimicamente por sustancias como la
glucosa y las hormonas, y fisicamente por factores como los cambios de
temperatura y la osmolaridad. Ademas de las neuronas hipotalamicas sensibles a
sustancias quimicas o a factores fisicos, los érganos circunventriculares localizados
en la pared del tercer ventriculo también detectan cambios quimicos del liquido
cefalorraquideo y la sangre, y retransmiten esta informacion hasta el hipotdlamo

cercanoll,
b) EFERENCIAS

El haz mamilotalamico: de la parte mamilar al nlcleo anterior del talamo. El haz
mamilotegmental de la parte mamilar al tegmento mesencefalico, nucleo tegmental
dorsal. El fasciculo longitudinal dorsal de Schutz: va a la formacion reticular del tallo,
nucleo de Edinger-Westphal, salival, dorsal del vago, del tracto solitario, ambiguo,
motores del V, VIl y Xll y gustatorio. De la parte infundibular por la estria talamica a
los ndcleos habenulares (estos a su vez van hacia el nicleo interpeduncular y
sustancia reticular del tallo). Las vias que discurren desde los nicleos hipotalamicos
hasta los centros autbnomos del tronco cerebral y la medula espinal no estan

delimitadas claramente. En el mesencéfalo y la protuberancia rostral, las vias

11



hipotalamicas descendentes se localizan dorsomedialmente, es decir, cerca de la
sustancia gris periacueductal y el suelo del cuarto ventriculo, respectivamente.
Desde aqui, las vias se extienden lateralmente y desciende a través de la

protuberancia caudal y el bulbo raquideo en la parte lateral de la formacién reticular.

Las eferencias humorales hipotalamicas influyen en el sistema endocrino y tienen
lugar directamente mediante una secrecibn en la circulacion general e,
indirectamente, mediante una secrecion en el sistema porta hipofisario. (Fig.11).
La via humoral directa se relaciona con grandes neuronas de los nudcleos
supradptico 'y paraventricular, cuyos axones a través del fasciculo
hipotalamohipofisario, alcanzan la hipdfisis anterior o neurohipdfisis, donde liberan
vasopresina y oxitocina a la circulacion general. La vasopresina u hormona
antidiurética (ADH) controla el equilibrio hidrico y la oxitocina provoca la contraccién
del musculo liso del Utero y de las células mioepiteliales de la glandula mamaria. La
via humoral indirecta se relaciona con pequefias neuronas, principalmente en la
region tuberal, que producen las hormonas reguladoras hipotalamicas que penetran
en el sistema portal hipofisario y son transportadas hasta la hipéfisis anterior o
adenohipdfisis. El sistema portal hipofisario es una conexién vascular entre el
hipotalamo y la adenohipofisis. Los capilares, derivados de la arteria hipofisaria
superior y localizados en la eminencia media y en el infundibulo, forman los vasos
portales que atraviesan el tallo hipofisario hasta un segundo lecho capilar en la
adenohipodfisis. A través de esta via las hormonas reguladoras hipotaldmicas
alcanzan la adenohipdfisis1t.

3.1.4.- HIPOTALAMO FUNCIONAL
1) CONDUCTAY EXPRESION EMOCIONAL

a) Conducta alimenticia: la ingesta de alimentos se puede producir por estimulacion
del hipotalamo lateral aun en el animal saciado. La lesion de esta zona producira
afagia. El nicleo ventromedial es el de la saciedad, su estimulacion detiene la
conducta alimenticia en el animal hambriento. Su lesion produce la hiperfagia. La
lesién del nucleo supradptico producira sed (diabetes insipida).

12



b) Conducta sexual: la lesion de las partes anterior y posterior del hipotalamo
produce una pérdida del celo aun con niveles hormonales normales.

c) Expresiébn emocional: la lesion bilateral del nucleo ventromedial producira
ademas de hiperfagia reacciones de furia 0 miedo, y respuestas agresivo defensivas
coordinadas Yy dirigidas que se producen por estimulacién del nicleo dorso medial,
asi como reacciones de pseudoira en gatos decorticados. El hipotalamo medial
frena estas reacciones. La lesion del hipotdlamo lateral produce una conducta de
rechazo y la destruccion de los cuerpos mamilares una supresion de las conductas

agresivas y disminucién de funciones autonémicas.

Nucleos hipotaldmicos:
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Fig.11.- Vision sagital del hipotalamo, que muestra los nlicleos y conexiones principales.
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2) FUNCION MOTIVACIONAL

Reforzamientos positivo y negativo: la estimulacion del hipotalamo posterior y el
mesencéfalo posterior provoca un reforzamiento positivo. La estimulacion de una
porcion mas dorsal y rostral del hipotdlamo da como resultado un reforzamiento

negativo.
3) ESQUEMAS FUNCIONALES

a) Motivacion: es desencadenada por la informacién sensorial que va a la corteza
sensorial asociativa y a la formacion de memoria a corto y largo término y actuara
directamente sobre la respuesta conductual. La memoria va actuar sobre la
motivacion mnésica y la respuesta conductual modificara el medio corporal interior
gue actuard sobre la motivacién fisiolégica. Existen reverberancias entre el medio
interno y la memoria con sus respectivas motivaciones. La motivacién actuard sobre
la conducta sexual, alimentaria y social. Todo influido por un estado emocional y
afectivo dependiendo del hipotdlamo y del sistema limbico en general33. (Fig.12).

b) Conducta: de nuevo la neocorteza influira sobre la amigdala, que se considera
un regulador del comportamiento emocional sobre el giro del cingulo que esta en
relacion con el estado afectivo y sobre el hipocampo. La amigdala influird sobre el
septum. Tanto la amigdala como septum y el giro del cingulo impactaran
directamente sobre el hipocampo, y sus funciones. El septum actlia como atenuador
emocional y esta en relacion con la vigilancia por sus conexiones con las estructuras

reticulares del tallo cerebral. Todas las conexiones son de ida y vuelta33. (Fig.13).
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3.1.5.- FISIOPATOLOGIA CLINICA

El sindrome hipotalamico se manifiesta por: a) diabetes insipida; b) desequilibrio
endocrino; c) alteracion de la regulacion de la temperatura; d) anomalia de los
patrones del suefio, y e€) cambios conductuales.

La diabetes insipida se produce como consecuencia de la ausencia de vasopresina,
la ADH, que es producida en las grandes neuronas de los nucleos supraopticos y
paraventricular, y liberada al torrente sanguineo en la hipdfisis posterior o
neurohipofisis. La ADH aumenta la permeabilidad de los tdbulos contorneados
distales y los tubulos colectores del rifion. En ausencia de la ADH, el rifibn no
reabsorbe el agua, y la produccién de orina es extremadamente elevada.

El desequilibrio endocrino es consecuencia de la ausencia de las hormonas
reguladoras hipotalamicas que influyen en la hipdéfisis anterior o adenohipdfisis.
Estas hormonas son producidas por pequefias neuronas, principalmente en la
region tuberal (en especial en el nucleo arqueado), a pesar de que también
participan en su produccién neuronas similares en la region supradptica. Las
hormonas reguladoras son transportadas a traves de axones del fasciculo
tuberoinfundibular hasta los capilares del infundibulo, donde se liberan estas
hormonas y son transportadas hasta la hipofisis anterior a través del sistema porta
hipofisario. (Fig.11).

Dentro de la glandula hipofisaria estas hormonas regulan la produccion y liberacion
de la hormona adrenocorticotropa (ACTH), hormona del crecimiento (GH),
tirotropina  (TRH), gonadotropina foliculostimulante (FSH) y gonadotropina
luteinizante (LH). Una lesién del hipotalamo o del sistema portal hipofisario provoca,
como consecuencia, una disminucion de la secrecion de todas las hormonas de la
adenohipofisis, excepto de la prolactina. Como consecuencia, el paciente manifiesta
una hipofunciéon suprarrenal, hipotiroidismo, anomalias de los ciclos del sistema
reproductor y talla baja.

La temperatura corporal es regulada en el hipotalamo por un centro de pérdida del
calor, localizado anteriormente, y un centro de recuperacion de calor, localizado
posteriormente. Las neuronas sensibles a la temperatura, localizadas cerca de los

lechos capilares en el hipotalamo, responden a cambios muy pequefios de la
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temperatura. Las neuronas del area preoptica son sensibles a un pequefio aumento
de la temperatura corporal y dichas neuronas inician las respuestas de la pérdida
del calor. Las neuronas del nucleo hipotalamico posterior son sensibles a la
disminucion de la temperatura e inician los mecanismos de recuperacion del calor.
Las lesiones del hipotalamo anterior provocan hipertermia, porque las neuronas que
inician la sudoracién y la vasodilatacion cutanea, cuando la temperatura corporal
aumenta, no son funcionales. Las lesiones del hipotalamo posterior pueden
provocar una disminucion de la temperatura corporal debido a la ausencia de los
mecanismos de los escalofrios y de la vasoconstriccion. Sin embargo,
frecuentemente, las lesiones del hipotalamo posterior provocan una poiquilotermia,
proceso en el cual la temperatura corporal varia con el medio ambiente. La
poiquilotermia se produce porque el centro hipotaldmico posterior de recuperaciéon
de calor que normalmente suscita vasoconstriccion cutanea, piloereccion y
escalofrios, deja de ser funcional ylos impulsos procedentes del centro hipotalamico
anterior de la perdida de calor, que normalmente suscitan sudoracién vy
vasodilatacion, estan interrumpidos en su trayecto hasta la formacion reticular del
tronco cerebral.

La ingestion de alimentos esta influida por varias areas hipotalamicas, como los
nucleos ventromedial y paraventricular, y la zona hipotalamica lateral. Las neuronas
sensibles a la glucosa de estas areas influyen en las glandulas endocrinas
asociadas con el metabolismo. Las lesiones de los nucleos ventromedial y
paraventricular provocan aumento dl apetito o polifagia y, en el Ultimo término,
obesidad. Las lesiones del hipotalamo lateral provocan una disminucién de la
ingesta de alimentos y de liquidos.

Las funciones reproductoras y sexuales estan influidas por los ndcleos preoptico y
ventromedial. Las neuronas sensibles a los estrégenos y a los andrégenos en estas
areas suscitan la produccion de las hormonas apropiadas que regulan la produccion
y liberacion de las gonadotropinas en la adenohipdfisis. Las lesiones hipotalamicas
pueden originar, como consecuencias, alteraciones del ciclo menstrual o una

pubertad precoz.
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El suefio y el ciclo de suefio-vigilia estan influidos por varias areas del hipotadlamo.
El nlcleo supraquiasmatico que recibe aferencias de la retina es el reloj bioldgico,
gue desempefia un papel en el ritmo circadiano de aproximadamente 24 horas. El
area preoptica puede inducir el suefio y el area hipotalamica lateral participa en la
vigilia cortical.

A pesar de que no se ha identificado un centro hipotalamico especifico del suefio,
es bien conocido que las lesiones hipotalamicas provocan anomalias de los
patrones del suefio. La alteracion mas frecuente es un deterioro de la vigilia que
flucta desde la somnolencia hasta un coma permanente. Las areas septales
también contribuyen al control de la conciencia y su dafio puede ir desde una
discreta distraccién hasta un como profundo. El hipotdlamo posterior parece
asociarse con esta anomalia; las lesiones en este punto provocan frecuentemente
una hipersomnia. Posiblemente parte de la influencia que el hipocampo ejerce en la
actividad eléctrica de la corteza cerebral tiene lugar através del hipotalamo posterior
en el tegmento mesencefalico, donde complementa al sistema activador reticular
ascendente.

La expresion de emociones tales como la ira, el miedo, la verglenza, tiene lugar a
través de las conexiones hipotaldmicas con centros apropiados del tronco cerebral
y la médula espinal. El hipotdlamo posee conexiones reciprocas con los nucleos
asociados con la conducta tales como los nucleos amigdalinos a través de la via
amigdalina ventral y el ndcleo talamico dorsomedial a través de las fibras
periventriculares. Las lesiones hipotaldmicas laterales, especialmente e o cerca de
los nucleos ventromediales, originan como consecuencia, una extraordinaria
perversidad, se ensefio en animales con lesiones de esta zona y con violencia a
atacar repetidamente sin precaucion. Un fendbmeno similar se observa en seres
humanos con estas lesiones hipotalamicas. Los pacientes con estas lesiones
manifiestan una conducta agresiva y violenta hacia cualquier persona presente
incluyendo a los seres queridos. Por esta razdn, parece probable que el area
ventromedial del hipotdlamo normalmente ejerza un efecto regulador sobre las
partes posteriores del hipotdlamo donde se concentran los mecanismos asociados

con la conducta agresiva. Dichos mecanismos incluyen: aumento de la frecuencia
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cardiaca, aumento de la presion arterial, piloereccion, aumento de la respiracion,
dilatacion pupilar, entre otros, que son fendbmenos que se asocian con la actividad
del sistema nervioso simpatico. En general se acepta que el hipotdlamo posterior
controla la actividad simpética. Por el contrario, el hipotalamo anterior interactla con
los acontecimientos parasimpaticos!!.

3.2.-TERCER VENTRICULO

El tercer ventriculo esta limitado bilateralmente por el talamo y el hipotalamo. En
ocasiones una conexion entre los talamos, la adherencia intertalamica o la masa
intermedia cruza el tercer ventriculo. Anteriormente, el tercer ventriculo esta limitado
por la ldmina terminalis, con la comisura anterior; dorsalmente y el receso Optico
ventralmente. El suelo del tercer ventriculo esta formado por el receso infundibular
y el tubérculo cinéreo con los cuerpos mamilares posteriormente. El techo del tercer
ventriculo esta formado por la tela coroidea, por detras de los agujeros de Monro, y
contiene las venas cerebrales internas y el plexo coroideo. Posteriormente, los
recesos suprapineal e infrapineal estan formados alrededor de la glandula pineal,
con la comisura inferoposterior (Fig.9). El tercer ventriculo drena en un conducto

tubular, el acueducto cerebral (de Silvio)11.12,

4.- CRANEOFARINGIOMA

El craneofaringioma es un tumor derivado del endodermo. Surgen tipicamente de
nidos de células adenohipofisarias metaplasicas del conducto hipofisofaringeo
(bolsa de Rathke). Salvo el 5% que son puramente intraventriculares, el 92% de
estas lesiones se localizan dentro de las cisternas quiasmaticas paraselares. La
proliferacién temprana del tumor esta contenida dentro del espacio subaracnoide o
de la cisterna quiasmatica, bordeada lateralmente por las cisternas carotideas
medial, y postero superiormente por la cisterna interpeduncular separada por la hoja
diencefalica de la membrana de Liliequist. Tras el crecimiento de la masa tumoral y
la subsiguiente compresion cisternal, el tumor se infiltra y llena las cisternas
circundantes. Estos tumores a menudo se diagnostican de gran tamafio debido a
su patrén de crecimiento indolente y poco informado. Cuando miden mas de 4 cm

de diametro mayor, estos tumores se consideran gigantes y a menudo muestran
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proliferacion dentro de multiples compartimentos del espacio subaracnoideo. Hay
dos subtipos patolégicos de craneofaringiomas: subtipo adamantinomatoso y
papilarl2, Los tumores adamantinomatosos son la variante infanti que es
heterogéneamente quistica y sélida, que contiene cristales de colesterol y un liquido
quistico marrén oscuro, como aceite de cambio de motor. Estos tumores se
adhieren y encierran algunas o todas las siguientes estructuras: los nervios opticos
y el quiasma, la glandula pituitaria y su tallo, el poligono de Willis, el tronco del
encéfalo, el hipotalamo, el tercer ventriculo y los I6bulos frontal y temporal.

Los tumores papilares se observan tanto en niflos como en adultos y son
predominantemente solidos. Este subtipo esta generalmente circunscrito y carece
de la naturaleza adherente de los tumores adamantinomatosos.

La seleccion del abordaje quirdrgico apropiado para la reseccién de un
craneofaringioma tiene en cuenta la ubicacion de la lesion, el tamafio de
presentacion, el recubrimiento de las estructuras neurovasculares, la anatomia
especifica del paciente y la experiencia del cirujano12:13,

4.1.- PRESENTACION CLINICA

Los craneofaringiomas representan del 1,2% al 4% de todos los tumores
intracraneales en adultos y del 6% al 10% de los de la poblacion pediatrica. La
incidencia de tumores sigue una distribucién bimodal con picos en pacientes de 5 a
10 afios y de 50 a 60 afios, y no tiene predileccién por género.

La presentacion clinica depende de la ubicacion exacta del tumor y del grado de
compresion de las estructuras circundantes. En los nifios, las alteraciones visuales
y los dolores de cabeza son los hallazgos neurol6gicos de presentacion mas
frecuentes. Los cambios neurocognitivos debidos a la infiltracion del hipotalamo
también son frecuentes, aunque la disfuncion endocrina suele estar relacionado con
la insuficiencia de la hormona del crecimiento. Las alteraciones en el
comportamiento también pueden resultar de la compresion de los I6bulos frontales
basales, generando una variedad de sintomas, que incluyen alteraciones
conductuales, abulia, apatia y enlentecimiento psicomotor. La compresion del
sistema ventricular adyacente puede provocar hidrocefalia obstructiva y un aumento

posterior de la presion intracraneal 14.
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|-SIGNOS Y SINTOMAS DE CRANEOFARINGIOMAS-

COMUN MENOS COMUN
= Cefalea = Obesidad
= Nauseas y vomitos = Alteraciones de conducta
= Alteracion visual »= Diplopia
= Papiledema =  Amaurosis
= Hidrocefalia = Atrofia Optica
= Estatura baja
= Diabetes insipida

4.2.- EVALUACION DIAGNOSTICA

La modalidad principal de imagen para evaluar un craneofaringioma es la
resonancia magnética (RM). Esta modalidad permite la caracterizacion del tumor,
gue generalmente esta lobulado con intensidad de sefial heterogénea y grandes
quistes. La tomografia computarizada (TC) es beneficiosa para estudiar la anatomia
de la base del crdneo subyacente. Ademas, el subtipo adamantinomatoso
generalmente contiene areas de calcificacion, mientras que el subtipo papilar, que

se observa exclusivamente en adultos, por lo general carece de calcificaciéni6,

La relacion de los craneofaringiomas con estructuras adyacentes segun Yasargil.

©) ® © @ ® ®

Fig.9.- Representacion graficade lalocalizacion mas comuin de los craneofaringiomas. a) puramente
Intraselar-infradiafragmatica, b) Intra y supraselar, infra y supradiafragmatica, c) supradiafragmatica
paraquiasmatica extraventricular, d) Intra y extraventricular, ) paraventricular respecto al tercer
ventriculo y f) puramente Intraventricular.
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Segun la clasificacion quirdrgica radiologica de Choux-Raybaud de 1991 se divide
enl?.23 (Fig.10):
GRUPO A: Comprende los tumores intraselares; la glandula hipofisaria 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 hipofisaria 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 region hipofisaria hasta la cavidad
ventricular.

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

0: Ausencia de expansion.

1: Prequiasmatica

2: Subquiasmatica

3: Retroquiasmatica

4: Expansion lateral

La extension vertical del tumor puede clasificarse en cinco grados de severidad:

I: Eltumor tiene localizacién puramente Intraselar o infradiafragmatica.

Il Eltumor se localiza en la cisterna, con o sin componente Intraselar.

Il Eltumor se extiende a la mitad inferior del tercer ventriculo.

IV: 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

Dada la alta incidencia de disfuncion endocrina preoperatoria con estos tumores,
todos los pacientes deben someterse a una evaluacion endocrinolégica
completa. Estas pruebas también facilitaran la identificacion y el tratamiento de la
deficiencia hormonal posoperatoria.

El orden de prevalencia de la disfuncion endocrina asociada, de mas comdn a
menos comun, es el siguiente: deficiencia de hormona del crecimiento, deficiencia
de hormona estimulante del foliculo o luteinizante, deficiencia de hormona

22



adrenocorticotropica, deficiencia. de hormona estimulante de la tiroides,
hiperprolactinemia (debido a la compresion del tallo dopaminérgico) y diabetes
insipida (<20% preoperatoriamente). Sin embargo, en el contexto perioperatorio, la
insuficiencia suprarrenal y la diabetes insipida son los dos posibles diagnésticos de

importancia primordial.

R

&8 2

Fig.10.- Sistema de clasificacion topogréfica de craneofaringiomas propuesto por Choux-Raybaud et
al. basado en los estudios preoperatorios de imagenes de resonancia magnética de 26
craneofaringiomas infantiles. A: tumor Intraselar; B: Tumor del suelo del tercer ventriculo; ¢: Tumor
del tercer ventriculo; 1-4: tipos de expansién tumoral secundaria a través de cisternas quiasmatica
(1), cavidad ventricular (2), espacio interpeduncular (3) y fosa posterior (4).

Se requieren un examen de campo visual preoperatorio y un examen fundoscépico
dilatado, tanto para documentar un estado inicial preoperatorio como para
proporcionar un punto de referencia al monitorear la recurrencia del tumor. Es
necesario un conocimiento completo de cualquier déficit visual preoperatorio para
disefiar completamente el plan quirdrgico optimo13.14,

Los estudios de imagen vasculares (tomografia computarizada o angiografia por
resonancia magnética) descartaran aneurismas atipicos y definirdn la vasculatura
normal circundante que puede estar involucrada en tumores que se extienden
anteriormente (arterias cerebrales anteriores), posteriormente (apice basilar y

arterias comunicantes posteriores) o lateralmente (arterias carotidas internas
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distales). El hallazgo de una masa quistica calcificada asociada con el tallo
hipofisario es casi patognoménico de un craneofaringioma.

Las imagenes preoperatorias deben evaluar el grado de afectacion del tallo
hipofisario. Esta variable puede definir el riesgo de su sacrificio para lograr una

reseccion total macroscopica.

4.3.- INDICACIONES DE CIRUGIA

Hay evidencia minima con respecto a la observacion de estas lesiones porque casi
siempre son sintomaticas en el momento de la presentacion. Elobjetivo de la cirugia
es la reseccion maxima segura. Aungque es posible una curacién quirdrgica con una
reseccion total macroscépica, esto no debe lograrse a costa de dafiar el hipotalamo,
o la vasculatura, ya que esto conduce a una mala calidad de vida. La radioterapia
es la principal modalidad de tratamiento adyuvante, y la radiocirugia y la terapia con
haz de protones tienen un papel cada vez mas importante para proteger las
estructuras vitales circundantes.

Los procedimientos paliativos como la descompresion y/o fenestracion del quiste o
la derivacion ventricular pueden mejorar los sintomas, pero generalmente solo

temporizan la situacion sin abordar definitivamente el problemal4.

4.4.- ANATOMIA QUIRURGICA

La compleja anatomia supraselar es el factor que mas contribuye a la dificultad de
la reseccion de un craneofaringioma. La intrincada disposicion de los planos
subaracnoideos y las cisternas requiere que el cirujano navegue adecuadamente
por estos limites. Los craneofaringiomas complejos pueden afectar a multiples
compartimentos cisternales. La investigacion de cada uno de los compartimentos y
su contenido neurovascular asociado determinaran la estrategia quirdrgica a seguir.
Por ejemplo, la anatomia y las relaciones de la cisterna quiasmatica, pueden ser

necesarias durante la exploracion microquirargica (Fig.11) y (Fig.12)18.
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Fia. 11.- Se demuestra la anatomia de las cisternas basales con membranas aracnoideas
interpuestas. Los craneofaringiomas residen dentro del espacio subaracnoideo de la cistema
auiasmatica, bordeado lateralmente por la cisterna carotidea medial, superior y posteriormente por
la cisterna interpeduncular separada por la hoja diencefalica de la membrana de Liliequist. Tras €l
crecimiento de la masa tumoral y la subsiguiente compresion cisternal, el tumor se infiltra y llena las
cisternas circundantes.
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Fia.12.- Cisterna aquiasmatica a través de la exposicién superior (imagen superior izquierda),
exposicion anterior (imagen superior derecha) vy exposicion anterolateral (imaaen inferior
izquierda). La arteria carétida derecha se eleva a través de la exposicion anterolateral de la cistema
quiasmatica (imaaen inferior derecha). Alagunos craneofaringiomas enaloban el tallo hipofisario, lo
aue impide su reseccién total macroscoépica a menos due se sacrifique el tallo. La unién intima del
tumor a las estructuras neurovasculares y especificamente al piso del tercer ventriculo prohibe la
extirpacion total macroscopica y afecta significativamente el riesgo de recurrencia del tumor.

5.- ABORDAJES QUIRURGICOS

Se han diseflado multiples abordajes quirdrgicos para la reseccion de los
craneofaringiomas. La determinacidon del abordaje Optimo requiere una
consideraciéon cuidadosa de la ubicacién y expansion de la lesion, la participacion
de las estructuras circundantes y la experiencia del cirujano.

Los abordajes transcraneales de uso comun en el Hospital Infanti de México
Federico Gbmez, se presentan a continuacion.

5.1.- ABORDAJE PTERIONAL

El abordaje pterional y sus variantes son corredores quirlrgicos subfrontales

tradicionales para la reseccidbn de lesiones supraselares, incluidos los
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craneofaringiomas. Aportan gran versatilidad y eficacia para justificar su uso. El
abordaje pterional proporciona una trayectoria mas corta y directa al area paraselar,
mientras que la osteotomia orbitocigomatica facilita una trayectoria de inferior a
superior para llegar a las lesiones con crecimiento predominantemente vertical hacia
el tercer ventriculo.

Se realiza la craneotomia pterional clasica descrita por Yasargil (Fig.13) y a
continuacion se detalla el procedimiento intradural, una vez expuesto los lébulos

frontal y temporall®.

Fio.13.- Grafico de craneotomia pterional clasica descrita por Yasarail. El corredor pterional
extendido se puede utilizar para exponer lesiones paraselares alrededor del poliogono de Willis v €l
aparato 6ptico, tumores de la base del craneo anterior (incluidas las lesiones orbitarias) y patologias
interpedunculares e intrasilvianas.

5.1.2.- PROCEDIMIENTO INTRADURAL
El procedimiento intradural para la craneotomia pterional discutidas anteriormente,
implica la apertura de la cisterna esfenoidal silviana y paraselar, para liberar liquido

cefalorraquideo y facilitar la reseccion del tumor. La microdiseccién trans-silviana

sin tension es el paso pertinente para asegurar una exposicion adecuada. A
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continuacion, la trayectoria intradural se expande mediante la diseccion de las
bandas aracnoideas alrededor de las cisternas basales para exponer la arteria
carotida interna ipsilateral y el nervio optico (Fig.14). Antes de intentar una diseccion
adicional de las estructuras circundantes, es importante aliviar la tension ejercida
sobre las estructuras vecinas por el efecto de masa del tumor. Se desinfla el tumor
quistico perforandolo en el espacio interéptico. Alternativamente, si el tumor es
principalmente soélido, se intenta la descompresion a lo largo de la linea media
utilizando un aspirador ultrasonico para la exéresis y la reduccién del efecto de masa

del tumor 1819,

Fia.14.- Grafico que muestra el tumor comprometiendo estructuras supray paraselares. En pacientes
seleccionados que sufren un compromiso significativo de su nervio o6ptico ipsilateral,
una clinoidectomia intradural parcial alivia la tensién en el nervio. También se realiza una incisién en
el limamento falciforme. Por tanto. esta maniobra reduce el riesao de lesién del nervio durante la
movilizacion de los componentes sélidos del tumor alrededor del nervio. Ademas, se amplia el
corredor opticocarotideo.
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La descompresion suficiente se confirma cuando el nervio Optico contralateral esta
a la vista y la anatomia supraselar se nos hace mas familiar. A continuacion, se
puede realizar una diseccion lateral adicional del tumor de las estructuras
circundantes en un entorno sin tension.

5.1.3.- QUIASMAS PREFIJADOS Y POSTFIJADOS

Los siguientes pasos quirargicos para la diseccion de la capsula y el nddulo tumoral
dependen de la existencia de un quiasma Optico prefijado frente a uno
postfijado. Estas dos configuraciones estan determinadas por la ubicacion del

quiasma en el plano vertical en relacion con el tumor (Fig.15).

S

Fia.15.- Seilustraunadescripcién aeneral de las trayectorias quirdraicas intradurales transcraneales
hacia los craneofaringiomas paraselares. Obsérvese las vias interoptica, paracarotidea (incluida la
carétida-oculomotora) vy translamina terminalis. El auiasma prefiiado desplazado anteriormente con
nervios 6pticos cortos limita la diseccién subquiasmatica y obliga al uso del abordaje de translamina
terminalis. Sinembargo, el quiasma postfilado, desplazado posteriormente proporciona un corredor
quirdrgico adicional dentro del espacio interoptico.
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a) QUIASMA POSTFIJADO

Un quiasma optico postfijado se presenta tipicamente como un quiasma desplazado
supraposteriormente. Esta configuracion se asocia con espacios interopticos y
subquiasmaéticos relativamente amplios que facilitan la descompresién interna y la
diseccion del tumor.

La diseccion procede en el siguiente orden y en estos planos: la superficie medial y
luego la inferior del nervio éptico ipsilateral, la superficie medial de la arteria caroétida
interna y la arteria comunicante posterior. A continuacion, se puede encontrar el
nervio motor ocular comun contralateral mientras se diseca la porcion retroalar del
tumor libre, de la arteria basilar cubierta por la membrana de Liliequist. Luego, la
reseccion se dirige al nervio éptico contralateral y la arteria carétida. Finalmente, se
liberan las uniones hipotalamicas del tumor.

El cirujano puede considerar el uso de un endoscopio angulado para identificar
bolsas ocultas de tumor, que estan particularmente presentes entre el subtipo
adamantinomatoso12.18.19,

Si es necesario, estas trayectorias pueden aumentarse mediante el abordaje
translamina terminalis para alcanzar y resecar los componentes intraventriculares
del tumor. Las formas modificadas de este procedimiento resecan las extensiones
de la fosa media de estas lesiones. Para lograr un acceso lateral suficiente dentro
de las cisternas basales, se puede ingresar en el espacio intermedio entre el uncus
y la arteria carotida interna. La estrecha proximidad de las arterias comunicante
posterior y coroidea anterior junto con sus vasos perforantes asociados limita la

reseccion total macroscopica.

b) QUIASMA PREFIJADO

En un quiasma optico prefijado para la extirpacién de un craneofaringioma paraselar
uno se enfrenta a un conjunto Unico de desafios porque los espacios interoptico y
subquiasmatico son significativamente mas limitados en comparacion con un
quiasma postfijado. Los nervios Opticos son cortos y el quiasma se desplaza hacia
arriba y hacia delante. Las lesiones quiasmaticas prefijadas cominmente muestran

extension del tercer ventriculo.
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Los siguientes pasos implican la diseccion del nervio Optico ipsilateral y el segmento
Al, mientras se mantiene la integridad de las perforantes corticales Al. Los
segmentos moviles Al y A2 luego se movilizan junto con el I6bulo frontal para
despejar un corredor subfrontal para acceder a la lamina terminal. Estas maniobras
permiten una entrada sagital media en la lamina terminal. La retraccion dinamica
con el dispositivo de succion de mano es especialmente beneficiosa para este
pequeiio y profundo pasillo; el uso de espatulas retractoras fijas dara una buena

visualizacion, pero exigira una refraccion enérgica del cerebro.

A continuacion, se realiza una incision en la lamina terminal y se examina y extrae
el contenido anterior del tercer ventriculo. El punto ciego operatorio es amplio y se
encuentra alrededor de las estructuras ipsilaterales mencionadas anteriormente y la
cara posterior del ventriculo. Desafortunadamente, esta restriccion en la exposicion
al tumor limita la extension de la reseccion segura. Por Ultimo, se abren las cisternas
paracarotideas para facilitar la reseccion del tumor dentro de la region subdptica. La
reduccién del tamafio del tumor hasta este punto puede provocar el colapso de los

componentes del tumor supraselar?®.

5.2.- ABORDAJE FRONTAL TRANSBASAL

Las patologias que se colocan en uno o ambos lados de la hoz a lo largo de la fosa
anterior se pueden alcanzar quirdrgicamente a través de la ruta parasagital anterior
unilateral o bifrontal.

Para la reseccién de los craneofaringiomas se realiza una craneotomia frontal
transbasal, realizando un corredor fronto basal o cuando la lesion es muy grande se

puede realizar una ruta interhemisferica y luego subfrontal para llegar a las cisternas
de la base (Fig.16).

El conocimiento de la anatomia quirdrgica de la base de craneo anterior es

fundamental para la realizacién de una craneotomia frontal transbasal?®. (Fig.17).
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Fig.16.- Grafico que muestra la incision, y la craneotomia para llegar a la base de craneo anterior.

L

g

Fig.17.- La anatomia de la fosa craneal anterior con la duramadre extraida. Notese la asimetria de
los senos frontales, enfatizando la necesidad de revisar las imaaenes preoperatorias. La diseccion
extradural de la duramadre a nivel de la crista galli y la placa cribifome conduce a la exposicion del

espacio intradural.
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5.2.1.- PROCEDIMIENTO INTRADURAL

La lamina terminal es una membrana delgada compuesta de sustancia gris,
piamadre y epéndimo, bordeada superiormente por la comisura anterior,
lateralmente por los hemisferios cerebrales e inferiormente por la cara superior del
guiasma O6ptico. Embriolégicamente, esta lamina representa el extremo mas rostral
del tubo neural en desarrollo, la cicatriz del cierre del neuroporo anterior. El abordaje
fronto basal translamina terminalis utiliza la pared anterior del tercer ventriculo
(lamina terminal) para alcanzar las lesiones anteriores en esta area. Es un corredor
quirargico restringido e inflexible que no se puede expandir de manera segura
(Fig.18). Pero ademas utiliza diferentes espacios para poder resecar las lesiones,
realizando un ataque interoptico, opticocarotideo, retroquiasmatico, pero ademas
expone bien el respaldo de la silla turca y de forma parcial la parte rostral de la silla.
La reseccion macroscopica total del tumor puede ser problemética. La modificacion
interhemisferica anterior de este abordaje puede proporcionar un espacio quirirgico

mas extenso, pero no es minimamente disruptivo20.21.22,
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Fig.18.- Las imagenes superiores muestran la textura atenuada de la lamina terminal (flechas
amarillas) enrelacion con el quiasma. Enlaimagen inferior se muestraunavistadel tercer ventriculo
a través de la lamina, sin embargo, esta es una vista no operatoria que se logra mediante una
diseccion interhemisférica anterior que requiere una retraccion indebida de los I6bulos frontales
bilaterales. Nétese la intima relacion del complejo de la arteria comunicante anterior conla lamina.
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El uso de retraccion dinamica y diseccién aracnoidea amplia sobre los nervios
opticos bilaterales son necesarios para llegar a la lamina terminal. El vector de

retraccion es paralelo al nervio Optico ipsilateral?! (Fig.19).

Fig.19.- Es necesaria una buena cantidad de retraccion del I6bulo frontal para exponer y trabajar a
través de la lamina terminal. La lamina estéa invadida por el tumor y tiene un color arisaceo distinto
en comparacion con el guiasma. El quiasma debe protegerse cuidadosamente de la incision en la
lamina. La diseccién microquirdrgica generosa sobre el quiasma permite identificar los bordes
exactos de la lamina.

Si el tumor alcanza la silla turca, la porcion Intraselar del tumor se puede extirpar a
través del corredor entre los nervios oOpticos. Sin embargo, no se recomienda esta
maniobra por su morbilidad asociada que resulta de la manipulaciéon ciega de los

nervios épticos y sus vasos perforantes (Fig.20).
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Fig.20.- La fina membrana de la [amina terminal se muestra en la foto intraoperatoria media (*). Las
otras ilustraciones (en el sentido de las aauias del reloj) detallan las maniobras operativas para la
reseccién de una lesion a nivel hipotalamico.

6.- CONSIDERACIONES POST QUIRURGICAS

Uno de los argumentos es que el craneofaringioma es un tumor cronico, una
enfermedad que es dificil curar; son precisamente las deficiencias hormonales
permanentes por la cuales requiere el paciente un tratamiento a vida. Las

alteraciones hormonales acompafan a la enfermedad a lo largo de toda su historia

natural.
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Después de la cirugia, el paciente es observado en la unidad de terapia
intensiva. Se obtiene un estudio de imagen posoperatoria para evaluar con
franqueza la extension de la reseccion y planificar la radioterapia diferida. Se
administran anticonvulsivos profilacticos.

La diabetes insipida es una de las complicaciones postoperatorias mas frecuentes
tras la cirugia de craneofaringioma. Esta condicion puede existir en el preoperatorio
y empeorar en el posoperatorio. La vigilancia cuidadosa de la entrada y salida de
liquidos, la osmolaridad urinaria y las evaluaciones frecuentes de sodio sérico son
imperativas durante el periodo posoperatorio inmediato porque el sodio sérico
puede escalar rapidamente a niveles peligrosos (> 150 mEq/L)12.

La diuresis posoperatoria temprana de rutina relacionada con bolos de liquidos
intraoperatorios frecuentes debe distinguirse de la diabetes insipida. Esto se puede
lograr mediante una prueba de privacion de agua. La diuresis posoperatoria
temprana no afectara la osmolaridad plasmaética ni el sodio. La prueba de privacion
de agua implica retener la ingesta de agua durante 6 a 8 horas y controlar la
osmolaridad de la orina, que en un paciente con diabetes insipida no supera los 200
mOsm / kg debido a la incapacidad del paciente para concentrar su orina. Esto
correspondera a un aumento normal de la osmolaridad plasmatica, de manera que
puede estar cerca de 320 a 330 mOsm / kg.

El tratamiento de la diabetes insipida depende del estado funcional del paciente; un
paciente consciente con un mecanismo natural de sed intacto puede mantener la
osmolaridad plasmética. Los pacientes con diabetes insipida grave o aquellos que
estan inconscientes pueden mostrar fluctuaciones draméticas en el sodio sérico y
se tratan con acetato de desmopresina.

La desregulacion de las hormonas de la hipdfisis anterior también es comun.

La hiperfagia que conduce a la obesidad morbida es una complicaciéon bien descrita
después de la reseccion del craneofaringioma causada por una lesion hipotalamica,

especialmente en nifios12,
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Es un problema de salud, ya que representa el 10% de las neoplasias cerebrales y
se comporta como una enfermedad, en ocasiones de dificil control. Es uno de los
tumores que mayor morbimortalidad puede traer en la infancia, por comprometer

estructuras neuronales Yy vasculares.

Una buena parte del problema analizado aqui, es conocer el tipo de abordaje
neuroquirdrgico que pueda tener mayor efectividad, no solo planteandonos la
reseccion mas segura; también conocer el que mas se utiliza en el Departamento
de Neurocirugia Pediatrica del Hospital Infanti de Meéxico Federico Gomez, a
sabiendas que los dos abordajes que se realizan para la reseccion de los
craneofaringiomas en nuestro hospital es el abordaje pterional y el frontal

transbasal.

Ambos son abordajes utilizados hace mas de 20 afios en nuestro hospital, pero
conocer a detalle, cual trae mas complicaciones, mayor recidiva, mayores
alteraciones endocrinolégicas, visuales e incapacidad cognitiva, entre otros, es la

razon por lo que nos planteamos la siguiente pregunta de investigacion.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢,Cual es el abordaje neuroquirdrgico mas efectivo y seguro para la reseccion de
craneofaringiomas, en el departamento de Neurocirugia Pediatrica, del Hospital
Infantil de México Federico GOmez, del 2011 al 20207?
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JUSTIFICACION

Creemos firmemente que el primer abordaje en un nifio con un craneofaringioma es
intentar la extirpacion total. Harold Hoffman, uno de los grandes maestros en
Neurocirugia Pediatrica, comenté en una de sus publicaciones que “quizas el factor
mas importante que rige el manejo quirdrgico de un craneofaringioma es la actitud
del cirujano hacia el tumor; si considera que el tumor no es resecable, se tratara
como tal y no se intentard extirparlo; si, por otro lado, el cirujano cree que el
craneofaringioma puede extirparse por completo, es probable que su tratamiento

sea exitoso”.

Justificamos ampliamente este estudio, dadas las secuelas, en ocasiones enormes,
gue se presentan tras la exéresis de un craneofaringioma. Entonces, el analisis y
comparacion de las dos técnicas, pterional y frontal transbasal, se justifica también,
ya que como veremos una de estas dos técnicas es menos invasiva y produce

menos secuelas que la otra.
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HIPOTESIS

HIPOTESIS ALTERNA

La eleccioén del tipo de abordaje neuroquirtrgico da mejores resultados en cuanto a

la presentacion de menos secuelas en la reseccion de los craneofaringiomas

HIPOTESIS NULA

La eleccion del tipo de abordaje neuroquirdrgico no da mejores resultados en cuanto

a la presentacion de menos secuelas en la reseccion de los craneofaringiomas.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Analizar cual es el abordaje neuroquirdrgico mas resolutivo y seguro para la
reseccion de craneofaringiomas, en el departamento de Neurocirugia
Pediatrica, del Hospital Infantii de México Federico Gomez desde 2011 al
2020.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Conocer las caracteristicas epidemiolégicas de los pacientes con
craneofaringiomas en el Hospital Infantil de México Federico Gomez.
Describir las caracteristicas clinicas que se presentan en los pacientes con
craneofaringiomas en el Hospital Infantil de México Federico Gémez.
Clasificar imagenologicamente a los pacientes que fueron diagnosticados de
craneofaringiomas en el Hospital Infantil de México Federico Gomez.
Comparar las caracteristicas en cuanto a los abordajes pterional y frontal
transbasal realizados para la reseccion de craneofaringiomas en el Hospital
Infantil de México Federico Gomez.

Conocer el tiempo desde el inicio de los sintomas hasta la cirugia.

Conocer el diagnostico histopatolégico de los craneofaringiomas resecados

en el Hospital Infantil de México Federico Gomez.
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METODOS
TIPO DE ESTUDIO

El presente trabajo serd de tipo: comparativo, observacional, descriptivo Yy

retrospectivo transversal.
POBLACION

Todos los pacientes con diagnéstico imagenologico e histopatoldégico de
craneofaringiomas, atendidos en el Servicio de Neurocirugia Pediatrica, en el
Hospital Infantii de México Federico Gémez, de Enero del 2011 a Diciembre del
2020.

CRITERIOS DE SELECCION

a) CRITERIOS DE INCLUSION

e Pacientes diagnosticados de craneofaringioma de Enero del 2011 a
Diciembre del 2020.

e Pacientes con diagnéstico de craneofaringioma menores de 18 afos,
intervenidos  quirdrgicamente mediante abordaje pterional o frontal
transbasal, en el Hospital infantil de México Federico Gémez.

e Con expediente clinico completo.

b) CRITERIOS DE EXCLUSION

e Pacientes con diagnéstico de craneofaringiomas que no fueron intervenidos
quirargicamente por un abordaje pterional o frontal transbasal.

e Pacientes que fueron tratados solo con reservorio de Omaya.

e Expediente clinico incompleto.

e Pacientes que no fue posible encontrar estudios de imagenes pre

operatorios.
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PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Se realizé un estudio descriptivo y comparativo; en cuanto al primero, se presento
variables cuantitativas, de tipo continuo y las variables cualitativas de tipo ordinal y
nominal, tanto dicotémicas y politémicas, se analizaron la frecuencia, porcentaje,

media, mediana y moda.

En el segundo caso, el analisis comparativo entre los dos abordajes
neuroquirdrgicos realizados en el departamento de Neurocirugia Pediatrica, las
variables cualitativas y cuantitativas se compararon mediante tablas y graficas

disefadas en Excel.

Todos los datos se analizaron a través del paquete estadistico SPSS y Excel.
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DESCRIPCION DE VARIABLES

VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO DE ESCALA DE
CONCEPTUAL OPERACIONAL VARIABLE MEDICION
SEXO Concepto que | Recabado del | Cualitativa 1= Masculino
distingue entre | expediente Nominal 2= Femenino
hombre y mujer. clinico. Dicotémica
EDAD EN EL Recabado  del 1=Neonato
MOMENTO DE LA expediente 2=Lactante menor
CIRUGIA clinico. 3=Lactante mayor
Edad cumplida en 4=Pre escolar
el momento de la Cuantitativa | 5=Escolar
cirugia. Continua 6=Adolescente
CUADRO CLINICO DE Recabado  del | Cualitativa 1=HIC
PRESENTACION expediente Nominal 2=Alteraciones
clinico. Politémica visuales
Ma'e.fs.‘aft que 3=Obesidad
manifiesta e .
paciente,  datos 4=Talla baja
clinicos 5=Alteraciones
encontrados. conductuales
LANSKY/KARNOESKY | Forma de medir la | Recabado  del | Cualitativa Puntuacion del 0 al
PRE QUIRURGICO capacidad expediente Nominal 100.
funcional de los | clinico. Politébmica
pacientes con
céancer.
ALTERACIONES Pacientes con | Recabado del | Cualitativa 1=SI
ENDOCRINOLOGICAS | alteracion expediente Nominal 2=No
PRE QUIRURGICO endocrinolégica clinico. Dicotémica
antes de la cirugia.
ALTERACIONES Pacientes con | Recabado  del | Cualitativa 1=Si
VISUALES PRE | alteracion  visual | expediente Nominal 2=No
QUIRURGICO antes de la cirugia. | clinico. Dicotémica
IMAGEN EN EL EJE | Clasificacion Recabado de las | Cualitativa 1=Intraselar
VERTICAL anatomo- imagenes pre | Nominal 2=Infundibulo-tuberal
topografica en el | quirdrgicas. Politdbmica 3=Intraventricular
eje vertical. 4=CGlobal
IMAGEN EN EL EJE | Clasificacion Recabado de las | Cualitativa 1=Pre-sub
HORIZONTAL anatomo- imagenes pre | Nominal quiasmatico
‘topogréfica en el | quirdrgicas. Politébmica 2=Subquiasméatica
eje antero 3=Sub-retro
posterior. quiasmatico
4=Retroquiasmatico
ABORDAJE Abordaje Recabado del | Cualitativo 1=Pterional
QUIRURGICO Neuroquirdrgico expediente Nominal 2=Frontal transbasal
realizado para la | clinico y las | Dicotomico
reseccion del | imagenes post
tumor. operatorias.
PORCENTAJE DE | Porcentaje de | Recabado del | Cualitativo 1=Total (mayor al
RESECCION reseccion tumoral | expediente Nominal 90%)
luego de la cirugia. | clinico 'y las | Politémica 2=Parcial (50-90%)
imagenes  post 3=Biopsia (Menor al
operatorias. 50%)
PACIENTES CON | Pacientes con | Recabado del | Cualitativa 1=Si
VALVULA DE DVP DVP secundarios | expediente Nominal 2=No
al tumor. clinico y las | Dicotémica
imdgenes  post
operatorias.
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COMPLICACIONES Evenios adversos | Recabado  del | Cualitativa 1=Hemorragia
POST QUIRURGICAS atribuidos al [ expediente Nominal 2=Infeccion
tratamiento clinico. Politomica 3=Fistula de LCR
quirdrgico. 4=Sind. Hipotalamico
5=Higroma
6=Convulsiones
7=Ninguna
ALTERACIONES Pacientes con | Recabado  del | Cualitativa 1=Si
ENDOCRINOLOGICAS | alteracion expediente Nominal 2=No
POST QUIRURGICO endocrinolégica clinico. Dicotomica
después de la
cirugia.
ALTERACIONES Pacientes con | Recabado del | Cualitativa 1=Si
VISUALES POST | alteracion  visual | expediente Nominal 2=No
QUIRURGICO después de la | clinico. Dicotémica
cirugia.
LANSKY/KARNOFSKY | Forma de medir la | Recabado  del | Cualitativa Puntuacion del 0 al
POST QUIRURGICO capacidad expediente Nominal 100
funcional de los | clinico. Politémica
pacientes con
cancer.
RECIDIVA TUMORAL Tumor que recidiva | Recabado  del | Cualitativa 1=Si
después de la | expediente Nominal 2=No
reseccion. clinico. Dicotémica
DIAGNOSTICO Tipo de tumor | Recabado  del | Cualitativa 1=Adamantinomatoso
HISTOPATOLOGICO luego de la cirugia. | expediente Nominal 2=Papilar
clinico Politdmica 3=No indica el tipo
RE INTERVENCION | Pacientes que | Recabado  del | Cualitativa 1=Si
QUIRURGICA fueron re operados | expediente Nominal 2=No
luego de la primera | clinico. Dicotémica
cirugia.
LANSKY/KARNOFSKY | Forma de medir la | Recabado  del | Cualitativa Puntuacion del 0 al
ACTUAL capacidad expediente Nominal 100
funcional de los | clinico. Politdmica
pacientes con
cancer.
TIEMPO SINTOMAS-| Tiempo que | Recabado  del | Cuantitativa Expresado en dias.
CIRUGIA transcurre desde | expediente Continua
la fecha  del | clinico

diagnostico al
tratamiento
quirdrgico.
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RESULTADOS DEL ESTUDIO

En total se incluyeron 40 pacientes diagnosticados con craneofaringioma, donde

tuvo una frecuencia del género Masculino con el 72.5% y el Femenino con el 27.5%.

DIAGNOSTICO SEGUN EL GENERO
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje

valido acumulado
MASCULINO 29 72,5 72,5 72,5
FEMENINO 11 27,5 27,5 100,0
Total 40 100,0 100,0

La edad del paciente en el momento de la cirugia fue de 3 afios la edad minima y la

edad maxima fue de 18 anos, con una media de 9.85 arios.

EDAD EN EL MOMENTO DE LA CIRUGIA
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje

valido acumulado

3 2 50 50 5,0

4 2 5,0 50 10,0

5 2 5,0 5,0 15,0

6 4 10,0 10,0 25,0

7 3 7,5 7,5 32,5 Validos 40
8 5 12,5 12,5 45,0 N Perdidos 0
9 1 2,5 2,5 47,5 Media 9,85
10 3 7,5 7,5 55,0 Mediana 10,00
11 3 7,5 7,5 62,5 Moda 8
12 3 7,5 7,5 70,0

13 4 10,0 10,0 80,0

14 1 2,5 2,5 82,5

15 3 7,5 7,5 90,0

16 3 7,5 7,5 97,5

18 1 2,5 2,5 100,0

Total 40 100,0 100,0

46



La presentacion clinica inicial de los pacientes fue la HIC con el 75%, seguido de
las alteraciones visuales, de talla baja, obesidad y alteracion de la conducta.

PRESENTACION CLINICA INICIAL

Validos Frecuencia Porcentaje
HIPERTENSION INTRACRANEAL 30,0 75,0
TALLA BAJA 13,0 32,5
OBESIDAD 12,0 30,0
ALTERACION VISUAL 18,0 45,0
ALTERACION CONDUCTA 3,0 7,5

TOTAL 40 PACIENTES

La escala funcional de Karnofsky/Lansky antes de la cirugia fue de 90 (70%) y la
minima de 60 (2.5%).

KARNOFSKY/LANSKY PRE QUIRURGICO
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje

valido acumulado
60 1 2,5 2,5 2,5
70 2 5,0 5,0 7,5
80 9 22,5 22,5 30,0
90 28 70,0 70,0 100,0
Total 40 100,0 100,0

En cuanto a las alteraciones endocrinolégicas antes de la cirugia, el 60% de los

pacientes ya presentaban algun trastorno hormonal y el 40% ninguno.

ALTERACION ENDOCRINOLOGICA PRE

QUIRURGICO
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje
valido acumulado
S 24 60,0 60,0 60,0
NO 16 40,0 40,0 100,0
Total 40 100,0 100,0

a7



Las alteraciones visuales se presentaron en un 52.5% antes de la cirugia, un 47.5%

de los pacientes no tenian afectacion visual previa.

ALTERACION VISUAL PRE QUIRURGICO
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje

valido acumulado
SI 21 52,5 52,5 52,5
NO 19 47,5 47,5 100,0
Total 40 100,0 100,0

De los 40 pacientes, 24 (60%) presentan un tumor de tipo global, es decir que afecta
desde la region Selar hasta el tercer ventriculo; y solo en 3 pacientes (7.5%),

presentan una lesién localizada a nivel selar-supraselar.

CLASIFICACION TOPOGRAFICA EN EL EJE VERTICAL
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje
valido acumulado

SELAR_SUPRASELAR 3 7,5 7,5 7,5

INFUNDIBULO_TUBELAR 13 32,5 32,5 40,0

GLOBAL 24 60,0 60,0 100,0
Total 40 100,0 100,0

En cuanto a la clasificacion en el eje horizontal, 20 pacientes (50%) presentan una
disposicion sub-retro quiasmatico, y en un porcentaje menor (7.5%) son a nivel pre-

sub quiasmatico.

CLASIFICACION TOPOGRAFICA EN EL EJE HORIZONTAL
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje
valido acumulado

PRE_SUB_QUIASMATICO 3 7,5 7,5 7,5

SUB_QUIASMATICO 6 15,0 15,0 22,5

SUB_RETRO_QUIASMATICO 20 50,0 50,0 72,5

RETRO_QUIASMATICO 11 27,5 27,5 100,0
Total 40 100,0 100,0
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La frecuencia del abordaje quirargico realizado fueron dos; el pterional (50%),
seguido del frontal transbasal (41.7%) y una combinaciéon de los dos abordajes en
pacientes que fueron re intervenidos quirargicamente (8.3%). Del total de 40
pacientes con craneofaringioma, 36 fueron intervenidos quirGrgicamente y 4

realizaron otro tipo de tratamiento.

ABORDAJE QUIRURGICO

Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje
valido acumulado

PTERIONAL 18 45,0 50,0 50,0
. FRONTAL TRANSBASAL 15 37,5 41,7 91,7
Validos PTERIONAL FRONTAL TRANSBASAL 3 7,5 8,3 100,0
Total 36 90,0 100,0
Perdidos Sistema 4 10,0
Total 40 100,0

Del total de 36 pacientes operados, se reseco el total del tumor en 13 pacientes
(36.1%), y de forma parcial en 23 (63.9%); no hubo ninguna cirugia donde solo se

hizo biopsia del tumor.

GRADO DE RESECCION TUMORAL
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje

valido acumulado
TOTAL_(MAYOR_90%) 13 32,5 36,1 36,1
Vélidos PARCIAL_ (50 _90%) 23 57,5 63,9 100,0
Total 36 90,0 100,0
Perdidos Sistema 4 10,0
Total 40 100,0

Pacientes con valvula de DVP fueron, de los 40 pacientes, el 60% presentan una

DVP, en contraposicién con el 40% que no la tienen.
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DERIVACION VENTRICULO PERITONEAL

Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje

valido acumulado
SI 24 60,0 60,0 60,0
NO 16 40,0 40,0 100,0
Total 40 100,0 100,0

De los 36 pacientes operados, el 33.3% no tuvo ninguna complicacion luego de la
cirugia, los deméas se presentaron con alteracion hipotalamica, infecciones,

hemorragia, higroma, fistula y convulsiones.

COMPLICACIONES POST QUIRURGICAS

Validos Frecuencia Porcentaje
NINGUNA 12,0 33.3
SIND. HIPOTALAMICO 10,0 27.7
INFECCION 8,0 22.2
HEMORRAGIA 6,0 16.6
HIGROMA 6,0 16.6
FISTULA DE LCR 3,0 8.3
CONVULSIONES 2,0 55
TOTAL 36 PACIENTES

Las alteraciones endocrinolégicas después de la cirugia, se presentaron en 35
pacientes (97.2%) de los 36 pacientes operados.

ALTERACION ENDOCRINOLOGICA POST QUIRURGICO
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje

valido acumulado
SI 35 87,5 97,2 97,2
Vélidos NO 1 2,5 2,8 100,0
Total 36 90,0 100,0
Perdidos Sistema 4 10,0
Total 40 100,0

Las alteraciones visuales después de la cirugia, de los 36 pacientes se presentaron
en 18 (50%) y en el otro 50% no tuvieron alteracion visual.
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ALTERACION VISUAL POST QUIRURGICO

Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje
valido acumulado
S 18 45,0 50,0 50,0
Vélidos NO 18 45,0 50,0 100,0
Total 36 90,0 100,0
Perdidos Sistema 4 10,0
Total 40 100,0

La escala funcional de Karnofsky/Lansky en el post quirdrgico fue con un 90
(27.8%), y el menor puntaje fue de 50 (2.8%).

KARNOFSKY/LANSKY POST QUIRURGICO

Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje
valido acumulado
90 10 25,0 27,8 27,8
80 10 25,0 27,8 55,6
Validos 70 7 17,5 19,4 75,0
60 8 20,0 22,2 97,2
50 1 2,5 2,8 100,0
Total 36 90,0 100,0
Perdidos Sistema 4 10,0
Total 40 100,0

De los 36 pacientes que fueron operados con los dos abordajes, en un 33.3%

presentaron recidiva del tumor, en contraposicion del 66.7% que no tuvieron

recidiva.
RECIDIVA TUMORAL
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje
valido acumulado
Si 12 30,0 33,3 33,3
Vélidos NO 24 60,0 66,7 100,0
Total 36 90,0 100,0
Perdidos Sistema 4 10,0
Total 40 100,0
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Los craneofaringiomas fueron reportados de tipo adamantinomatoso en el 75%, y
no especificaron el tipo en el 25%. No se reportaron craneofaringiomas de tipo

papilar.
DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje
valido acumulado
ADAMANTINOMATOSO 27 67,5 75,0 75,0
Validos NO ESPECIFICA EL 9 22,5 25,0 100,0
TIPO
Total 36 90,0 100,0
Perdidos Sistema 4 10,0
Total 40 100,0

En los 36 pacientes operados, 26 (72.2%) no fueron intervenidos nuevamente, y en

10 casos (27.8), si hubo reintervencion quirdrgica por el mismo u otro abordaje.

RE INTERVENIDOS QUIRURGICAMENTE
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje

valido acumulado
SI 10 25,0 27,8 27,8
Véalidos NO 26 65,0 72,2 100,0
Total 36 90,0 100,0
Perdidos Sistema 4 10,0
Total 40 100,0

Actualmente en la escala de Karnofsky/Lansky los pacientes tienen una puntuacion
de 90 (44.4%), y el minimo de 0 (13.9%). Vale decir, que de los 36 pacientes

operados de la reseccion de craneofaringioma, 5 pacientes han fallecidos.
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KARNOFSKY/LANSKY EN LA ACTUALIDAD
Frecuencia Porcentaje Porcentaje Porcentaje

valido acumulado
90 16 40,0 44,4 44,4
80 8 20,0 22,2 66,7
Vélidos 70 7 17,5 19,4 86,1
0 5 12,5 13,9 100,0
Total 36 90,0 100,0
Perdidos Sistema 4 10,0
Total 40 100,0

El tiempo desde el inicio de los sintomas hasta el momento de la cirugia fue como

minimo 20 dias, y como maximo 730 dias, con una media de 139 dias.

TIEMPO DEL INICIO DE LOS SINTOMAS HASTA LA
CIRUGIA
Frecuen Porcentaje Porcentaje Porcentaje

cia valido acumulado
20 1 2,5 2,8 2,8
21 2 5,0 5,6 8,3
25 1 2,5 2,8 11,1
30 4 10,0 11,1 22,2
60 5 12,5 13,9 36,1
69 1 2,5 2,8 38,9
90 4 10,0 11,1 50,0
. 120 4 10,0 11,1 61,1 Validos 36
Vélidos
150 1 2,5 2,8 63,9 Perdidos 4
180 7 17,5 19,4 83,3 Media 139,06
210 1 2,5 2,8 86,1 Mediana 105,00
240 1 2,5 2,8 88,9 Moda 180
270 1 2,5 2,8 91,7
365 2 5,0 5,6 97,2
730 1 2,5 2,8 100,0
Total 36 90,0 100,0
Perdidos Sistema 4 10,0
Total 40 100,0
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A continuacién, se analizaran las variables por separado, comparando los dos
grupos de abordajes quirdrgicos que se realizaron en el presente estudio. Cabe
recalcar que fueron 18 pacientes operados mediante un abordaje pterional; y 15

pacientes por el abordaje frontal transbasal.

En el grupo del abordaje pterional, se analizan el estado funcional en el pre
quirdrgico, post quirdrgico y el estado actual del paciente; de los 18 pacientes del

grupo de abordaje pterional 4 han fallecido.

KARNOFSKY ABORDAJE PTERIONAL
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Del mismo modo en el grupo del abordaje frontal transbasal, se comparoé el estado
funcional con la escala de Karnofsky, al ingreso, después de la cirugia y
actualmente, hubo mayor frecuencia en la escala 90, no hubo ningun fallecido en
este grupo, pero si una persona fallecié cuando se realiz6 la reintervencion primero
por un abordaje pterional y luego un frontal transbasal.
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De todos los pacientes que fueron intervenidos quirdrgicamente, la mayoria ya

presentaba alteracion endocrinoldgica al inicio de su cuadro clinico; y posterior a la

cirugia solo un paciente no presento alteracion endocrinolégica en ambos grupos.
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Las alteraciones visuales que presentaron los pacientes a su ingreso no cambiaron

de forma significativa posterior a la cirugia en ambos grupos.
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Se realiz6é una reseccion total en mas pacientes con el abordaje frontal transbasal.
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En cuanto alas complicaciones, en el grupo pterional hubo méas complicaciones de

sindrome hipotalamico; en cambio en el grupo frontal transbasal hubo mas

complicaciones hemorragicas.

COMPLICACIONES POST QUIRURGICAS

CONVULSIONES oﬁ 1
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Del grupo del abordaje pterional la mayoria presenta una valvula de derivaciéon

ventriculo peritoneal.
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La recidiva tumoral fue mayor en el grupo del abordaje pterional.

RECIDIVA TUMORAL
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DISCUSION

El objetivo principal del presente estudio fue conocer cuél es el abordaje
neuroquirdrgico mas efectivo y seguro que se realiza en el Departamento de
Neurocirugia del Hospital Infantii de México, considerado el centro especializado

mas importante para la resolucion de las enfermedades pediatricas.

Segun los resultados obtenidos, se conocié que los pacientes inician sus sintomas
con hipertension intracraneana, teniendo un tiempo desde el inicio de los sintomas
hasta el momento de la cirugia con una media de 139 dias. En el 2005 en la serie
recopilada por Zuccaro en sus pacientes también presentaron hipertension
intracraneana como sintoma de inicio de la enfermedad vy el tiempo de los sintomas

al diagnostico fue mas de 180 dias*.

Muchos investigadores han observado que la extraccion cuidadosa de la capsula
del tumor no causa necesariamente ningun dafio adicional a las estructuras
hipotalamicas. En tal sentido el Prof. Yasargil en 1992, nos ensefid que la mejor
forma de tratar un craneofaringioma es intentar la extirpacion completal®.

Se ha informado que los craneofaringiomas tienen tendencia a reaparecer, incluso
después de una aparente extirpacion total. En la Serie Internacional de
craneofaringiomas pediatricos recopilada por el Prof. Choux, el 19,1% de 240
pacientes sometidos a reseccion total presentaron recidiva tumoral. Hay autores
gue deciden resecciones subtotales por el hecho de producir menos morbilidad a
los pacientes?3.

Aln sigue la controversia sobre si la cirugia debe ser total o parcial, teniendo
presente la alta probabilidad de morbilidad al realizar la reseccién radical. Muchos
autores apoyan la reseccion total, tal es el caso Zuccaro (2005) quien apoya la
reseccion agresiva y completa del craneofaringioma, afirmando que la reseccion
incompleta del tumor hace que los intentos posteriores de extirpacion completa sean
técnicamente mas dificiles y empeora el resultado a largo plazo de los pacientes4.
Sainte Rose et. al (2007) apoya la reseccion subtotal y posteriormente el tratamiento
con radioterapia para el control de la recurrencia tumorall4. Tomita et. al. (2005),
asegura también que la reseccion total proporciona los mejores resultados y
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disminuye las tasas de recurrencia3l. En nuestra experiencia en el Hospital Infantil
de México, se realiz6 una reseccion total en el 36.1%, y una reseccioén parcial en el
63.9%; pero se tuvo mayor porcentaje de reseccion total con el abordaje frontal
transbasal (60%) lo que sugiere que este abordaje es el mejor para la reseccion de

los craneofaringiomas.

La capacidad funcional de los pacientes actualmente se encuentra por encima de
80, esto quiere decir que el 66.7% de nuestros pacientes presentan una buena
calidad de vida. Esto también se refleja segun el tipo de abordaje quirdrgico; con el
pterional actualmente presentan una capacidad funcional por encima de 80 en el
55.5% de los pacientes, y con el abordaje frontal transbasal el 80%. Lena et. al.
(2005) también presentaron su experiencia de pacientes operados con una buena
capacidad funcional, teniendo como base que el 65.9% realizaban sus labores

escolares con normalidad3°.

Las alteraciones endocrinolégicas en el post operatorio fue del 97.2% en nuestra
poblacion, esto hace comprender que los craneofaringiomas son tumores que,
aunque se realice una reseccion total o parcial y se ejecute cualquier tipo de
abordaje quirargico, es una enfermedad crénica, y nuestros pacientes al final son
tratados por endocrinologia por su diabetes insipida y su panhipopituitarismo. En el
trabajo de Sainte Rose et. al. (2007) la gran mayoria de los pacientes (90%), requirid
terapia hormonal sustitutival4. Zuccaro (2005) encontré déficit hormonal antes de la
cirugia en el 64%, que aumento al 87% en el post operatorio*. Lena et. al (2005)

reporto un 86.3% de problemas endocrinologicos luego de la cirugias°.

La funcién visual no sufri6 mayores modificaciones en el post operatorio
independientemente del abordaje utilizado, quedando el 50% de los pacientes con
alguna alteracion visual. En el trabajo de Sainte Rose et. al. (2007) la funcion visual
mejor6 en el 68%'4. Zuccaro (2005) reporto que el estado visual mejoro
notablemente después de la cirugia en el 12.5%#. Lena et. al. (2005) menciona una

mejoria visual en el 11.3% de sus pacientess30.
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En cuanto a la recidiva tumoral, los pacientes operados en nuestro hospital tuvieron
33.3% de recurrencia. Del abordaje pterional fue del 38.8%, en comparacion con el
26.6% del abordaje frontal transbasal. De hecho, no se encontré recurrencia en
ninguno de los pacientes sometidos a reseccion total en la serie de la Zuccaro
(2005) Iluego de wuna radical reseccién*. En la serie internacional de
craneofaringioma pediatricos recopilada por el Prof. Choux, el 19.9% de 240
pacientes sometidos a reseccion total presentaron recidiva tumoral23. En la serie de
Sainte Rose et. al. (2005) se observo una tasa de recurrencia del 36%?4. Tomita et.
al. (2005) también reporto una tasa elevada (23.3%) de recurrencia en los pacientes

gue solo se realiz6 una reseccion subtotal31.

En nuestro estudio los pacientes re intervenidos quirdrgicamente con ambos
abordajes fueron en total el 27.7%; de los cuales los pacientes operados con el
abordaje frontal transbasal fue del 13.3%, frente al pterional que fue el 27.7%.
Tomita et. al (2005) tuvo una mayor frecuencia de pacientes re intervenidos en los
casos de reseccion subtotal (31.4%), y en los que se realizé reseccion total solo fue
del 17%31. Estos resultados nos muestran que al tener un porcentaje bajo de re
intervencion quirdrgica, esto trae beneficios a nuestros pacientes, evitando menos
gasto econdmico al hospital, menos dias de estancia hospitalaria y menor riesgo

para nuestros pacientes.

En general, lo que sugieren otros autores respecto a la reseccion total es lo que
actualmente se maneja, donde la primera cirugia es la mas importante y la que
define si el tumor tendra recurrencia o se necesitara una nueva re intervencion. Si
la reseccion fue subtotal lo aconsejable es iniciar radioterapia, con el proposito de

evitar la recurrencia.

No se encontraron autores que defiendan el abordaje frontal transbasal en nifios
para la reseccion de craneofaringiomas; de lo que si estdn seguros es que si el
tumor involucra al hipotalamo sea cual fuera el abordaje utilizado, el prondstico
funcional es malo y que casi todos los pacientes requeriran sustitucion hormonal de

forma croénica.
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CONCLUSION

El género masculino fue el mas frecuente en el presente estudio.

Los craneofaringiomas se presentaron mas en la etapa escolar.

Los nifios presentaron con mayor frecuencia hipertension intracraneana
como cuadro clinico inicial.

La escala funcional Karnofsky/Lansky tuvo como maximo una puntuacion de
90 y un minimo de 50 en el pre y post quirdrgico.

Hubo 5 pacientes fallecidos, por causas ajenas al tumor, cuatro
correspondieron a pacientes operados con el abordaje pterional; y el quinto
fue re intervenido, primero con un abordaje pterional y luego con el frontal
transbasal.

La mitad de los pacientes presentaron alteraciones endocrinolégicas a su
ingreso; pero luego de la cirugia, todos, excepto uno continuaron con
diabetes insipida y panhipopituitarismo.

Las alteraciones visuales no se maodificaron con la cirugia.

Los tumores que fueron operados, tenian componente solido quistico, y la
gran mayoria comprometia el tercer ventriculo y la zona hipotalamica.

El diagnostico histopatolégico fue de la mayoria de los pacientes de tipo
adamantinomatoso, no se report6 el tipo papilar.

El tiempo desde el inicio de los sintomas hasta el momento de la cirugia tuvo
una media de 139 dias.

Comparamos ambos abordajes quirdrgicos, el pterional y el frontal
transbasal, encontrando mejores resultados con este ultimo.

Con todos los resultados analizados en el presente estudio, concluimos que
el abordaje frontal transbasal fue el mas efectivo y seguro para la reseccion
de los craneofaringiomas en los nifios del Hospital Infantil de México Federico

Goémez.
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

ACTIVIDADES MES Y ANO DE LA REALIZACION DE LA TESIS
MARZO/ MAYO JUNIO/OCT NOVIEMBRE MARZO/ MAYO/
ABRIL 2020 UBRE 2020 2020/FEBRERO ABRIL JUNIO

2020 2021 2021 2021

Eleccién del

tema X

Autorizacion del X

tema

Revision

bibliografica

X

Elaboracion del
protocolo

X

Autorizacion del
protocolo

X

Recoleccién de
datos

Analisisde
datos

X

Elaboracion de
Tesis

X

Autorizaciéonde
impresion de
tesis

Entregade tesis
terminada
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LIMITACION DEL ESTUDIO

Fue muy dificil encontrar los datos requeridos de los expedientes clinicos del
hospital, porque no estan ordenadas ni numeradas las hojas.

Es dificil encontrar todos los estudios imagenologicos de los pacientes,
porgue los registros mas antiguos, solo tienen informe o imagenes impresas
y no se encuentran en el sistema electrénico.

Se pierde seguimiento de los pacientes mayores de 18 afios, que fueron

intervenidos quirdrgicamente.
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ANEXOS

1.- NOMBRE...
2.- REGISTRO...
3.- SEXO M F

5.- CUADRO CLINICO INICIAL

Cefalea Vomitos Alt. Visuales Alt. Endocrinolégicas Alt. Conductuales
6.-CLASIFICACION FUNCIONAL (Karnofsky —Lanski)

PREQUIRURGICO POST QUIRURGICO ACTUAL
7.- TIPO DE ABORDAJE QUIRURGICO
PTERIONAL FRONTAL TRANSBASAL NO CIRUGIA
8.-ALTERACION ENDOCRINOLOGICA
- PRE QX S NO DEFICIT HORMONAL...
- POST QX sl NO DEFICIT HORMONAL...
9.- DEFICIT VISUAL
-PRE QX S NO
-POST QX Sl NO
10.- CLASIFICACION IMAGENOLOGICA
-CHOUX...
11.-RESECCION DEL TUMOR
COMPLETA PARCIAL BIOPSIA
12.- PACIENTES CON VALVULA
Sl NO
13.-RECIDIVA TUMORAL
Sl NO
14.- COMPLICACIONES POST OPERATORIA
SI NO HEMORRAGIA INFECCION ~ FISTULA ALT MENTALES  D.I.
15.- TIEMPO DE SOBREVIDA
MEDIDO.... MUERTE Sl NO
16.- DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO
ADAMANTINOMATOSO PAPILAR
17.- RADIOTERAPIA
Sl NO
18.- INTERFERON
Sl NO
19.- RE INTERVENIDOS QUIRURGICAM ENTE
Sl NO
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