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Resumen

Antecedentes: Los craneofaringiomas son tumores benignos intracraneales de
origen epitelial poco frecuentes. Existen dos estirpes histolégicas, la de tipo
adamantinomatosa y la papilar. Pese a que sus manifestaciones son inespecificas,
la sospecha diagnostica se basa en hallazgos clinicos y técnicas de imagen.
Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas de pacientes con craneofaringioma
en la poblacion pediatrica. Material y métodos: Estudio Retrospectivo,
observacional, descriptivo y analitico. El universo de estudio fue de 15 pacientes
diagnosticados con craneofaringioma con lugar de estudio el area de Consulta
externa y hospitalizacion del servicio de Neurocirugia del Hospital de
Especialidades Pediatricas, el periodo de estudio que se abarco fue de Enero del
2007 - Diciembre 2022. Resultados: La prevalencia fue de 15 casos, 6 hombres y
9 mujeres, con afeccion mas comun en la preadolescencia y con mas de un
sintoma inicial. Se estimdé una sobrevida de 12 meses. Conclusiones: El
craneofaringioma, aunque poco frecuente, presenta una prevalencia notable dentro
del hospital especialidades pediatricas afectando notablemente a la poblacién
pediatrica. Los datos recopilados reflejan una incidencia significativa en
preadolescentes. Se trata de un estudio exploratorio, por lo que no se realizé una
estimacion muestral, consideramos que nuestros resultados podrian ser mas
significativos si se toma en consideracion la totalidad de pacientes con tumores de
sistema nervioso presentes en nuestro centro hospitalario, asi como su

emparejamiento con pacientes sanos de la misma edad.

Palabras clave: tumores cerebrales, papilar, adamantinomatoso.



I. ANTECEDENTES

1.1 Definicién y Epidemiologia del Craneofaringioma (CFG)

Los craneofaringiomas (CF) son malformaciones tumorales embriogénicas poco
frecuentes de la regidn selar y paraselar, presumiblemente derivadas del epitelio de
la hendidura de Rathke (3,4), pueden comprimir el tejido hipofisario normal y
provocar deficiencias hipofisarias, en particular de las hormonas hipofisarias
anteriores  como: prolactina, hormona  del crecimiento, hormona
adrenocorticotropica, hormona luteinizante, hormona foliculoestimulante y la
hormona estimulante de la tiroides, también puede comprimir el quiasma éptico y /
o los nervios Opticos y provocar diferentes grados y tipos de alteraciones visuales,
desde vision borrosa hasta ceguera. La localizacién en region selar, es de hasta
20% . Existen 2 picos de incidencia en la infancia (5 a 14 afios) y en la edad adulta
(50 a 70 afos) Se presenta con mayor frecuencia en nifios (5 y 10 %) y representa

1.2 a 4.6 % de los tumores cerebrales. (1)(5).

1.2 Historia

El craneofaringioma fue descrito por primera vez por Friedrich Albert Von Zenker en
1857 que describi6 masas de células similares al epitelio escamoso a lo largo del
pars tuberalis y par distalis de la hipdfisis, sin embargo tras una mejor comprension
de la fisiologia y el desarrollo de la glandula pituitaria, Jakob Erdheim se convirtié
en el primero en describir con precision las caracteristicas histopatolégicas de un
craneofaringioma, Babinski describio la presentacion clinica de estos pacientes,
con "infantilismo sexual y adiposidad distrofica". La primera reseccion quirdrgica
exitosa de un craneofaringioma fue realizada por AE Halstead (Chicago el 21 de
julio de 1909). Harvey Cushing adopt6 el abordaje transesfenoidal para la mayoria
de sus operaciones hipofisarias, pero favorecio el abordaje transcraneal para
craneofaringiomas. A medida que la tecnologia mejoraba, Se implementaron
abordajes transcraneales y transesfenoidales dependiendo de las caracteristicas
del tumor. La terapia adyuvante, como la radiocirugia estereotactica, la
braquiterapia con radiois6topos y la quimioterapia intracapsular, han mejorado las
tasas generales de control tumoral y disminuido la incidencia de complicaciones
(29).



1.3 Incidencia

El craneofaringioma tiene una incidencia de 0,5 a 2 casos por un millébn de
personas por afo, se considera una enfermedad pediatrica que representa del 1,2
al 4% de todos los tumores intracraneales; sin embargo, la mitad de estos tumores
se diagnostica en la edad adulta. Se evidencia una alta incidencia en nifios de 5 a
14 afos y otro pico de los 50 a 74 afios de edad. No hay diferencia en base al

género, raza o ubicacion geografica (1).

1.4 Morbi-mortalidad

Los craneofaringiomas tienen la mayor mortalidad de todos los tumores
hipofisarios. Las tasas de supervivencia a diez afios para pacientes con
craneofaringioma varian de 24 a 100% (7). Los pacientes con CF tienen una
mortalidad cardiovascular de 3 a 19 veces mayor en comparacion con la poblaciéon
general. Las mujeres con pardlisis cerebral tienen un riesgo aun mayor. La
morbilidad a largo plazo es sustancial con hipopituitarismo, aumento del riesgo
cardiovascular, dafio hipotalamico, déficits visuales y neurolégicos, disminucion de
la salud 6sea y reduccion de la calidad de vida y la funcion cognitiva (6).

Los pacientes siguen en riesgo de muerte prematura mas de 10 afios después del
diagndstico. Las tasas de supervivencia informadas a los 10 y 20 afios después del
diagndstico pueden subestimar el verdadero riesgo de muerte prematura. La
mortalidad por causas especificas es multifactorial, pero rara vez se debe a la

progresion de la enfermedad (8,9).

1.5 Etiologia

Los CF tienen su origen a partir de restos del epitelio del conducto craneofaringeo,
los CF se localizan en la silla turca (selar) o por encima de la silla turca
(supraselar), aproximadamente el 50% se origina a nivel del piso del tercer
ventriculo, dentro del infundibulo y el cinereuom del tubérculo, y se expande hacia
la cavidad del tercer ventriculo (10). El desarrollo normal de la hipo6fisis requiere la
interaccion del ectodermo neural y oral para formar un 6rgano compuesto con
estructuras anatomica y funcionalmente distintas. El |6bulo posterior se forma a
partir de una extension hacia abajo del diencéfalo ventral, mientras que los I6bulos

anterior e intermedio se derivan del ectodermo oral.



Durante la semana 4 de desarrollo fetal, un engrosamiento de las células del
ectodermo oral forma la placoda hipofisaria, que da lugar a la bolsa de Rathke, esta
se contrae en su base y finalmente se separa del epitelio oral durante la semana 6-
8 de gestacion, la pared anterior de esta bolsa prolifera rapidamente para formar el
I6bulo anterior mientras que la pared posterior lo hace mas lentamente para formar
el I6bulo intermedio (14). En el 70% de los casos de CFa se encuentran
mutaciones en CTNNB1 que codifica la 3-catenina, estas mutaciones estabilizan la
B-catenina, que evade la destruccion y se acumula en el nucleo y el citosol
actuando como un factor de transcripcién, regulando la expresion de genes. de
proliferacion celular, lo que conduce a la activacion constitutiva de la via de
sefalizacion Wnt. La translocacion nuclear de B-catenina también puede ocurrir en
ausencia de mutaciones CTNNB1, lo que sugiere que otros eventos geneéticos o
epigenéticos pueden activar la sefializacion de VWnt en CFa(15). No se han
identificado mutaciones que impulsan el crecimiento de craneofaringiomas
papilares. En 2014 se publicé un estudio por la Dra Brastianos en donde estudio
tres pacientes con CFp dos adultos y un nifio de 9 afios en donde evidencié que
este tipo de tumores albergaba mutaciones (c.1799T> A) en el oncogén bien
establecido BRAF (V600E) que activan constitutivamente esta serina-treonina
quinasa que regula la sefalizacion de MAP quinasa/ERK y afecta el piso del tercer
ventriculo dentro del infundibulo y del tubo cinereum y se expande hacia la cavidad

del tercer ventriculo (10).

1.6 Patologia

Los CF son neoplasias epiteliales complejas de la region selar que surgen a lo
largo del sitio del tracto craneofaringeo vestigial, se subclasifica en dos formas: su
forma pura o la adamantinomatosa (CFa) que se presenta predominantemente en
la infancia y la papilar (CFp) que se observa casi exclusivamente en adultos (11)

son clinicamente distintas (12).

1.6.1 Patogenia
La patogenia de los craneofaringiomas aun queda por aclarar aunque se han
propuesto dos teorias para explicar su origen: la teoria embriogenetica y la teoria

metaplasica.



En la teoria embriogenetica se afirma que los CF surgen de la transformacion
neoplasica de restos embrionarios ectopicos del conducto craneofaringeo y la bolsa
de Rathke, mientras que la teoria metaplastica postula que el epitelio escamoso
diferenciado que forma parte de la hipdfisis anterior o del tallo hipofisario sufre una
transformacién metaplasica para formar CF. La evidencia reciente apoya una teoria
dual, a saber, que los CFa se forma a través del mecanismo embriogenético
mientras que los CFp siguen la ruta metaplasica (13, 19).

1.6.2 Recordando la embriogénesis

En el 70% de los casos de CFa se encuentran mutaciones en CTNNB1 que
codifica la B-catenina, estas mutaciones estabilizan la B-catenina, que evade la
destruccion y se acumula en el nucleo y el citosol actuando como un factor de
transcripcion, regulando la expresion de genes de proliferacion celular, lo que
conduce a la activacion constitutiva de la via de sefializacion Wnt. La translocacion
nuclear de B-catenina también puede ocurrir en ausencia de mutaciones CTNNB1,
lo que sugiere que otros eventos genéticos o epigenéticos pueden activar la
sefalizacion de Wnt en CFa(15).

No se han identificado mutaciones que impulsan el crecimiento de
craneofaringiomas papilares. En el 2014 se publico un estudio por la Dra
Brastianos en donde estudio tres pacientes con CFp dos adultos y un nifio de 9
afios en donde evidencidé que este tipo de tumores albergaba mutaciones
(c.1799T> A) en el oncogén bien establecido BRAF (V600E) que activan
constitutivamente esta serina-treonina quinasa que regula la sefializacion de MAP
quinasa/ERK y afecta division y diferenciacion celular. Ninguno de los tres
craneofaringiomas papilares tenia mutaciones en CTNNB1l. En estos tumores
notaron mutaciones aisladas en otros genes con funciones potenciales en el
cancer, incluidos los que codifican factores de remodelacion de la cromatina
(CHD5, CHD6) y moléculas de adhesion celular (CDH26, PTPRT) y uno
(KIAA1549) que esta fusionado con BRAF (17, 18).



1.7 Clasificacion

1.7.1 Craneofaringioma adamantinomatoso

Histologia

Macroscopicamente, los CFa son masas quisticas firmes, a menudo calcificadas,
de la region supraselar, suelen ser invasivos y se adhieren a vasos y nervios
craneales adyacentes, en su contenido se pueden encontrar restos necroticos o
inflamatorios hasta liquido distinto, oscuro y rico en colesterol. Microscopicamente,
se caracterizan por anastomosar trabéculas de epitelio escamoso con una capa
periférica en empalizada y un “reticulo estrellado" mas suelto, como dato
patognomonico se encuentran las llamadas “células fantasmas”, a menudo se
observan pequefios ndédulos distintivos de células epiteliales cerca del frente
invasivo del epitelio, estas células suelen mostrar translocacion nuclear de B-
catenina que normalmente reside en la membrana celular. Los cambios
degenerativos pueden provocar una reaccion inflamatoria florida (granulomatosa) y

la invasion cerebral puede causar gliosis grave de las fibras de Rosenthal (15).

1.7.2 Craneofaringioma papilar

Histologia

El CFp tiene un epitelio escamoso monomorfico bien diferenciado que cubre
nacleos fibrovasculares con vasos sanguineos capilares delgados y células
inmunes dispersas que incluyen macrofagos y neutrdéfilos. El epitelio carece de

maduracion superficial y no hay queratina “humeda” (16).

1.8 Manifestaciones clinicas

Debido a que los craneofaringiomas son tumores de crecimiento lento, se
diagnostican tarde, cuando el paciente desarrolla datos de hipertension
intracraneal, cefalea de leve a severa y trastornos visuales. El trastorno
endocrinolégico se puede presentar en el transcurso de la vida del paciente durante
varios afos (20, 37). En la presentacion inicial, se encontrara que la mayoria de
los nifios tienen un crecimiento por debajo de lo normal, obesidad y pubertad
retardada. (21).



o Cefalea: aproximadamente el 50% de los pacientes con craneofaringioma
presentan cefalea. Se han asociado al posible aumento de la presion intracraneal
(PIC) asi como las nauseas y vomitos o irritacion meningea por el liquido quistico
(22).

o Sintomas visuales: 62% a 84% de los pacientes con craneofaringiomas
presentaran sintomas visuales, la cual se presenta secundario a la infiltracion
directa y / o compresion de la via visual, se manifiesta cominmente como
disminucién de la agudeza visual (AV), defectos del campo visual, tipicamente
hemianopsia bitemporal y / o respuestas pupilares anormales (24). El aumento de
la presion intracraneal como resultado del efecto de masa obstructiva del tumor
puede provocar papiledema con posterior atrofia Optica y pérdida permanente de la
vision (25, 26).

o Disfuncién conductual y cognitiva: se han informado alucinaciones
visuales y olfativas en nifios con craneofaringioma. Se ha observado monoplejia y
hemiplejia, convulsiones y marcha inestable en aproximadamente el 10% de los
casos. Dada la ubicacion supraselar del craneofaringioma el efecto de masa
tumoral puede dar lugar a descondicionamiento fisico con una aptitud aerdbica
significativamente comprometida 41% deficiente (27). También presentan deterioro
de la cognicion social, que son de gran relevancia para las interacciones sociales.
Estos déficits sugieren una interrupcion de la funcionalidad normal de las redes
hipotalamicas-fronto-limbicas y / o areas adicionales del cerebro social (28)

o Deficiencia hormonal: Aproximadamente el 80-90% de los pacientes
presentan al menos un déficit hormonal en la presentacién inicial. Sin embargo,
solo el 15% de los nifios presentaran sintomas endocrinos que conducen a la
evaluacién de un craneofaringioma (22).

Entre las deficiencias hormonales encontramos:

v Deficiencia de hormona del crecimiento (GH): la baja estatura es unos de
los sintomas principales en la edad pediatrica que preocupa a los padres y que por
esto lleven a la valoracion medica, y es una de las razonas mas comunes para
iniciar la evaluacion del eje pituitario en los nifios, se encuentra presente en el 75%
de los craneofaringiomas pediatricos (21).

v Deficiencia de gonadotropina: el 85% de los nifios tendra una deficiencia

de gonadotropina que provocara un retraso en la pubertad.



La pubertad retrasada es la falta de desarrollo sexual en un momento determinado,
que es la ausencia de desarrollo de los senos a los 12 afios en las nifias y la
ausencia de crecimiento testicular en los nifios de 14 afios (20).

v Deficiencia de hormona estimulante de la tiroides (TSH): esta presente
en el 2-25% de los craneofaringiomas pediatricos. Los sintomas del hipotiroidismo
incluyen aumento de peso, fatiga, piel seca, intolerancia al frio, estrefiimiento y
retraso del crecimiento (21).

v Deficiencia de hormona adrenocortical (ACTH): esta presente en el 25-
70% de los pacientes en la presentacion inicial. Los sintomas pueden ser sutiles,
pero puede haber pérdida de peso, fatiga, mareos, anorexia e hipoglucemia (21).

v La deficiencia de vasopresina (diabetes insipida central): es uno de los
sintomas mas comunes y tempranos de lesiones selares y supraselares en nifios, y
la incidencia informada de CDI en estos pacientes es de aproximadamente 42 a
80%. Se cree que el mecanismo intrinseco de la Diabetes insipida central esta
relacionado con la proximidad anatomica de las lesiones al eje hipotalamico-
hipofisario, que interrumpe la liberacién o transporte de la arginina vasopresina

(AVP), aumentando la produccién de orina (23).

1.9 Diagndstico diferencial

Los tumores supraselares en los niflos son con frecuencia decreciente
craneofaringiomas, gliomas quiasmaticos/hipotalamicos de bajo grado, germinomas
y lesiones atribuibles a una histiocitosis de células de Langerhans (35).

v Glioma del quiasma 6ptico y del hipotalamo

El tumor de la via 6ptica es un tipo de glioma, un tumor que crece de células
gliales. Generalmente, son tumores de grado bajo.

Crecen en las estructuras del sistema visual, entre ellas el nervio éptico, el tracto
optico, y el quiasma Optico; a medida que crece el tumor, la presion en las
estructuras del sistema visual puede causar problemas de la vista. Los gliomas de
la via dptica también pueden desarrollarse cerca de la hipofisis y del hipotalamo.
Dependiendo de su ubicacion, el tumor puede afectar la funcién endocrina y la
produccion de hormonas. Tienen una edad promedio de presentacion de 6 afos y

un poco mayor en niflos con gliomas hipotalamicos (30).



v' Histiocitosis de células de Langerhans

Es una entidad que puede presentarse como lesiones neoplasicas localizadas o de
manera diseminada con afeccion multiorganica. Se cree que podria estar
relacionada con trastornos inmunolégicos y con un oncogén denominado BRAF
V600E. La incidencia es mayor en nifios, con 0.2 y 2.0 casos por cada 100,000
menores de 15 afios de edad, predominando entre los 2 y 4 afos de edad,
afectando mas al género masculino (60-70%). Las lesiones focalizadas representan
el 65% de los casos, siendo el tejido 6éseo el de mayor incidencia con un 90%. Se
caracteriza por lesiones osteoliticas en el techo y pared posteroexterna (31).

v Germinomas y tumores de células germinales

Los tumores de células germinales (TCG) intracraneales son tumores poco
comunes que se desarrollan en el cerebro. Se diagnostican con frecuencia en nifios
y adultos joévenes. Representan entre el 3 % y el 5 % de los tumores cerebrales
infantiles, se desarrollan frecuentemente en una o dos regiones del cerebro como
lo son: selar o supraselar. La region pineal del cerebro contiene la glandula pineal.
La region supraselar esta ubicada cerca de la hipofisis. Debido a esta ubicacion, los
tumores de células germinales supraselares generalmente afectan la funcion
hormonal. Si el tumor esta cerca del nervio Optico, la visibn también puede verse
afectada. Los tumores de células germinales intracraneales generalmente no se
diseminan fuera del sistema nervioso central (32).

v Hamartoma hipotalamico

Es una malformacién no neoplasica que afecta al area hipotalamica localizada
entre el tallo infundibular y los cuerpos mamilares, se encuentra asociado a
manifestaciones endocrinas y neurolégicas. La prevalencia de este tumor en nifios
y adolescentes es aproximadamente de 1-2 casos por cada 100.000 habitantes.

La mayoria de las ocasiones es esporadico, pero existe una rara asociacion con el
sindrome de Pallister-Hall, una enfermedad autosémica dominante que incluye
malformaciones congénitas adicionales como polidactilia, ano imperforado y espina
bifida o Gvula bifida. Una de las principales caracteristicas del hamartoma es su
actividad epileptdégena intrinseca, debido a la presencia de ndédulos de pequeiias

interneuronasgabaérgicas con actividad eléctrica espontanea (33, 34).



v' Masas no tumorales

| Hiperplasia hipofisaria: las hormonas liberadoras hipotalamicas son
troficas en la glandula pituitaria, por lo que la hipersecrecion de estas hormonas
puede causar agrandamiento de la hipdfisis anterior e imitar una masa verdadera.
La causa fisioldgica mas comun de hiperplasia hipofisaria es la pubertad, donde la
altura méxima de la glandula puede ser de 10 mm en las nifias y de 7 mm en los
nifos. La hiperplasia hipofisaria también puede ocurrir patolégicamente, por
ejemplo, en el hipotiroidismo primario cronico que conduce a la hiperplasia tirotrofa
(49).

| Quistes de la hendidura de Rathke (CCR): son restos epiteliales quisticos
congénitos de la bolsa de Rathke que no involucionan durante el desarrollo
hipofisario, por lo que surgen en la pars intermedia, pero a menudo se extienden
hacia arriba. A diferencia de los craneofaringiomas (la otra lesion supraselar

quistica comun), los CCR no se calcifican (50).

1.10 Métodos diagnadsticos

v Imagenes diagnosticas

o  Tomografia computarizada

Tanto la tomografia (TC) como la resonancia magnética (IRM) suelen revelar el
craneofaringioma como un tumor quistico de la region intrasillar y suprasillar. La
mayoria de los craneofaringiomas infantiles son de tipo histolégico
adamantinomatoso; por lo tanto, mas del 90% de estos tumores contienen
calcificaciones, mientras que el craneofaringioma de tipo histolégico escamoso y
otras masas selares (como germinomas, tumores hipofisarios y astrocitomas
pilociticos no suelen contener calcificaciones. La TC es obligatoria para la
detecciéon de calcificaciones y, por tanto, es una imagen adecuada en el
diagndstico diferencial. La Tomografia computarizada se considera el estandar de
oro diagnostico en imagen (36).

o Resonancia magnética

En la IRM, las partes solidas y las paredes del quiste pueden mostrar una variedad
de sefiales T1, en las imagenes ponderadas en T2, los tumores suelen ser hipo e
hiperintensos, esta variabilidad se debe a la distribucion no homogénea de las
partes calcificadas y a la amplia variacion individual de las sefiales de RM en las
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calcificaciones. Las secuencias ideales para la identificacion de calcificaciones son
secuencias de imagenes ponderadas en T2 o de imagenes ponderadas por
susceptibilidad (SWI), las cuales se ven obstaculizadas por el contenido de aire de
los senos nasales. La intensidad de la sefial del craneofaringioma en la IRM es
muy variable y depende del contenido de proteinas de los quistes. La resonancia
magnética antes y después de la aplicacion de gadolinio es la técnica de imagen
estandar para la deteccion de craneofaringiomas infantiles (38).

1.11 Tratamiento

La reseccion del tumor es el tratamiento preferido de eleccion. Para el
craneofaringioma quistico grande, particularmente aquellos en bebés o nifios
pequefios menores de 3 afos, la implantacion estereotactica o abierta de un
catéter intraquistico es una opcion de tratamiento valiosa, tanto para el alivio de la
presién como para una posible instilacion intraquistica de sustancias esclerosantes.
puede ser un medio Gtil para reducir el volumen del quiste si la prolongacién del
intervalo hasta la radioterapia o reseccién quirdrgica es necesaria y / o deseable
(39).

o Irradiacion

La radioterapia implica radioterapia de haz externo que utiliza fotones o protones,
se administra en dos escenarios: el primero es donde se ha realizado una
reseccion radical y la recurrencia es inesperada; el segundo donde se realiza un
intento de reseccién radical, se logra una reseccion casi total y se observa al
paciente hasta el momento de la progresion. Lo que se espera con esta terapia
combinada es que no se requiera cirugia adicional, sus caracteristicas
patobiolégicas permiten la opcion de utilizar tecnologia de conformacion
tridimensional de alta precision (40). Se ha establecido en todo el mundo una dosis
de volumen (total) objetivo de irradiacion fraccionada convencional de 54 Gy. Se
deben utilizar técnicas de planificacion tridimensional y de campos mudltiples con
configuraciones de campo individuales (colimacion) para proteger las estructuras
radiosensibles y proporcionar una reduccion de la dosis maxima entre el tumor y
las estructuras normales adyacentes. La terapia con haz de protones parece ser
una opcidén terapéutica para los tumores cerebrales de baja malignidad vy
especialmente para los tumores de craneofaringioma localizados en la vecindad del

nervio optico o el quiasma, la glandula pituitaria o el hipotalamo (41).
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o Instilacion de sustancias esclerosantes para la porcién quistica:

Para la porcidon quistica, la descompresion a través de un catéter intraquistico se
puede realizar repetidamente cuando se conecta con un reservorio Ommaya.
Principalmente para la PC quistica Unica recurrente, la instilacion intracavitaria de
sustancias esclerosantes como el interferon-a es un tratamiento de eleccion.
Debido a la neurotoxicidad en el caso de fugas, la instilacion de bleomicina es
obsoleta (42).

o Neurocirugia

El manejo quirdrgico, especialmente en nifios, sigue siendo controvertido, el mejor
tratamiento es el que conlleva la menor morbilidad a largo plazo. El tratamiento
puede incluir solo cirugia, radiacion o, mas comunmente, una combinacion de los
dos. La cirugia por si sola implica una reseccion radical y, por lo tanto, es
apropiada para tumores que pueden resecarse completamente sin dafio
neurovascular ni deterioro visual. Un factor importante que afecta a los pacientes
con CFa es la disfuncion del hipotalamo (44). La cirugia limitada y la radioterapia
son apropiadas para la mayoria de los pacientes, incluidos aquellos para quienes
se podria considerar la cirugia radical. El concepto de cirugia y radioterapia
limitadas implica el uso de cirugia para aliviar y prevenir los sintomas, mejorar la
capacidad del paciente para tolerar y completar la irradiacion y, potencialmente,
mejorar u optimizar la administracion de la dosis. La cirugia limitada se presenta de
muchas formas, incluida la reseccién parcial, la fenestracion o aspiracion del quiste,
la colocacion de un catéter y depdsito de Ommaya o la derivacion del liquido
cefalorraquideo (LCR).

Se puede realizar para descomprimir o resecar porciones del tumor para reducir su
impacto en la vision, el efecto de masa en el cerebro o el tronco encefalico, reducir
su volumen para la irradiacion y la dosis a los volumenes tisulares normales criticos

y restaurar el flujo de LCR (43).
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o  Cirugiaendonasal endoscépica

Antes del advenimiento de la endoscopia, solo las lesiones intraselares e
infradiafragmaticas podian resecarse mediante un abordaje endonasal. Con el
advenimiento de la cirugia endonasal endoscopica (CEE), los tumores supraselares
e intraventriculares seleccionados, a los que solo se podia acceder mediante
craneotomia, ahora se pueden resecar mediante EE, a menudo con mejores
resultados clinicos en comparacion con la reseccion transcraneal (45, 46).

Calidad de vida

Un estudio retrospectivo de la capacidad funcional utilizando la escala de
calificacion de habilidades de Munster Heidelberg encontr6 percentiles
significativamente mas bajos para los pacientes con craneofaringioma infantil que
para un grupo de control de la misma edad, la marcada obesidad de los pacientes
fue responsable de su baja autoevaluacién de su capacidad funcional (47). La
radioterapia posoperatoria puede prolongar significativamente el tiempo de
recurrencia y reducir la tasa de mortalidad de los pacientes con craneofaringioma
(48).

1.12 Complicaciones

Una de las complicaciones mas llamativas y confusas del craneofaringioma de
inicio en la nifiez es la obesidad hipotalamica, que se presenta en el 40% -66% de
los pacientes con CF. Lo que esta claro es que los principales factores de riesgo
para el desarrollo de obesidad hipotalamica u otras manifestaciones del sindrome
hipotalamico son la afectacion hipotalamica y / o lesiones relacionadas con el
tratamiento. Los supervivientes a largo plazo con afectaciéon hipotalamica, en

particular, padecen obesidad grave y deterioro de la calidad de vida (51).
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. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los craneofaringiomas son tumores benignos intracraneales de origen epitelial
poco frecuentes. Se caracterizan por infiltrar estructuras adyacentes como el
hipotadlamo, la glandula hipofisiaria y el quiasma Optico. Existen dos estirpes
histol6gicas, la adamantinomatosa y la de tipo papilar, la que se encuentra casi
exclusivamente en poblacion adulta.

Pese a que sus manifestaciones son inespecificas, la sospecha diagnéstica se
basa en hallazgos clinicos y técnicas de imagen. Sin embargo, el diagndstico
definitivo se realiza mediante estudios histopatoldgicos. El craneofaringioma se
considera la neoplasia sillar mas frecuente en la poblacion pediatrica y puede llegar
a impactar negativamente su crecimiento y desarrollo, siendo este tumor de mayor
incidencia en la edad pediatrica cuando se adquieren los hitos del desarrollo, la
presencia de esta patologia puede condicionar a retraso en el crecimiento y
desarrollo, asi como alteraciones en otros 6rganos como el sistema endocrino y
sistema nervioso perse. (1)

Histologicamente, estos tumores se clasifican en dos tipos principales: el
craneofaringioma adamantinomatoso, que es mas comun en nifios, y el
craneofaringioma papilar, que predomina en adultos (2).

A pesar de su naturaleza benigna, los craneofaringiomas pueden tener efectos
devastadores en la calidad de vida de los pacientes debido a su ubicacion y a la
posible recurrencia después del tratamiento. Las manifestaciones clinicas son a
menudo inespecificas, incluyendo cefalea, trastornos visuales, y déficits
hormonales, lo que complica el diagndstico precoz. El diagndstico se sospecha con
técnicas de imagen como la resonancia magnética (3).

En la poblacion pediatrica, el craneofaringioma es considerado la neoplasia sellar
mas frecuente y su presencia puede impactar negativamente el crecimiento y
desarrollo del nifio. Los niflos afectados pueden experimentar retrasos significativos
en el crecimiento y en el desarrollo psicomotor, ademas de enfrentar

complicaciones a largo plazo en el sistema endocrino y nervioso central (4).
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2.1 Pregunta de Investigacion:

Como Hospital de Tercer Nivel, el HEP del CRAE de Chiapas, es centro de

referencia de paciente con neoplasias de sistema nervioso, incluido el CF.

Central:
¢Cual es la prevalencia del craneofaringioma y su
presentacion clinica en la poblacion pediatrica que atiende
el HEP?

Especificas:

1 ¢Cuéles son las caracteristicas clinicas, bioguimicas,
imagenoldgicas y quirdrgicas de los nifios con CF

atendidos en el HEP?

2 ¢Cual es el estado neurolégico a corto plazo tras la cirugia

de reseccion de CF en el HEP?

. JUSTIFICACION

Los craneofaringiomas (CF) son tumores raros de baja malignidad histoldgica, que
surgen a lo largo del conducto craneofaringeo. Los dos subtipos histolégicos,
craneofaringioma adamantinomatoso (CFA) y papilar (CFP), difieren en su origen y
distribucion por edad. Los CFA se diagnostican con un pico de incidencia bimodal
(5-15 afos y 4560 afnos) (2)

Se presenta con mayor frecuencia en nifios (5 y 10 %) y representa 1.2 a 4.6 % de
los tumores cerebrales, se desconoce la epidemiologia y evolucion clinica desde la
conformacién de este hospital hasta la actualidad por tal motivo realizar este

estudio ayudara a conocer datos estadisticos y clinicos de esta patologia (3).
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IV. METODOLOGIA

4.1 UNIVERSO DE ESTUDIO

El universo de estudio fue de 15 pacientes diagnosticados con craneofaringioma.

4.2 LUGAR DE ESTUDIO

Consulta externa y hospitalizacion del servicio de Neurocirugia del Hospital de
Especialidades Pediatricas.

4.3 PERIODO DE ESTUDIO

Enero del 2007 - Diciembre 2022.

4.4 TIPO DE ESTUDIO

Retrospectivo, observacional, descriptivo y analitico.
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V. OBJETIVOS

5.1 General

Determinar la prevalencia de craneofaringioma y su presentacion clinica en los
pacientes que ingresaron a consulta externa y hospitalizacion de Neurocirugia del
Hospital de Especialidades Pediatricas en el periodo de enero de 2007 a diciembre
de 2022.

5.2 Especificos:

Describir las caracteristicas sociodemograficas de la poblacion.

- Identificar la edad de aparicion de sintomas del craneofaringioma.

- Identificar la sintomatologia inicial del craneofaringioma.

- Identificar la localizacién anatdbmica mas frecuente del tumor.

- Correlacionar las complicaciones con el manejo instaurado y la localizacién
del craneofaringioma.

- lIdentificar las secuelas clinico-cognitivas con respecto localizacion del

craneofaringioma.
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VI. CRITERIOS METODOLOGICOS:

6.1 Criterios de inclusion:

Se incluiran todos los pacientes con diagnostico de craneofaringioma:
e 0-18 afos
e Cualquier sexo
e Que cuenten con el diagnostico Imagenologico e Histopatolégico
confirmatorio.

6.2 Criterios de exclusion:

e Se excluiran a los pacientes que no cuenten con diagnostico confirmatorio.

6.3 Criterios de eliminacion:

e Se eliminaran aquellos pacientes con expediente incompleto.
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VIl. VARIABLES:

VARIABLE ABREVIATURA | DEFINICION TIPO MEDICION

SEXO S Conjunto de las peculiaridades | Cualitativa 1. Femenino
que caracterizan los individuos | Nominal 2. Masculino
de una especie dividiéndolos | Dicotomica
en masculinos y femeninos

EDAD E Tiempo que ha vivido una | Cuantitativa Afos
persona u otro ser vivo | Derazén
contando desde su
nacimiento.

EDAD DE EP Edad en la que se diagnostica | Cuantitativa Afos

PRESENTACION la patologia De raz6n

SINTOMAS DE SX Alteracion del organismo que | Cualitativa 1. Cefalea

DEBUT pone de manifiesto la | Nominal 2. Nauseas
existencia de una enfermedad | Politomica 3. Vomito
y sirve para determinar su 4. Alteracion estado
naturaleza. de conciencia

5. Disminucion de
la agudeza
visual

6. Trastorno del
crecimiento

SINDROMES SC Conjunto de sintomas que se | Cualitativa 1. SIADH

CLINICOS presentan juntos 'y son | Nominal 2. Diabetes insipida
caracteristicos de una | Politomica 3. Hipotiroidismo
enfermedad o de un cuadro 4. Acromegalia
patolégico determinado 5.  Cushing
provocado, en ocasiones, por
la concurrencia de mas de una
enfermedad.

COMPLICACIONES | C Resultado desfavorable de | Cualitativa 1. Neurologicos
una enfermedad, condicién de | Nominal 2. Metabolicas
salud o tratamiento. Politomica 3. Endocrinologicas

4. Visuales

5. Cognitivas

METODO MDX procedimiento por el cual se | Cualitativa 1. Clinico

DIAGNOSTICO identifica una enfermedad, | Nominal 2.  Tomografia
entidad nosoldgica, sindrome, | Politomica computarizada
0 cualquier estado de salud o 3. Resonancia
enfermedad magnética

4. Histopatoldgico

TERAPEUTICA X Es el conjunto de medios cuya | Cualitativa 1. Medico

EMPLEADA finalidad es la curacion o el | Nominal 2. Radioterapia
alivio de las enfermedades o | Politomica 3. Quimioterapia
sintomas. 4. Reseccion

parcial

5. Reseccién
completa

SOBREVIDA SOB Tiempo que pasa desde la | Cuantitativa
fecha del diagnéstico o el | Ordinal Afos/Meses
comienzo del tratamiento de
una enfermedad,

SECUELAS SEC Consecuencia o resultado, | Cualitativa 1. Sin secuelas
generalmente de caracter | Nominal 2. Detencién de los
negativo, que sobreviene de | Politomica hitos del
un hecho determinado. desarrollo

3. Retrasoenel
crecimiento

4. Déficit cognitivo

5.

6. Alteraciones de

los caracteres
sexuales.
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VIll. RESULTADOS

Se llevo a cabo un estudio transversal descriptivo de pacientes con diagnéstico de
craneofaringioma, usuarios de la consulta externa y hospitalizacién del servicio de
neurocirugia del Hospital de especialidades pediatricas de Chiapas, desde enero
2007 a diciembre de 2022.

El estudio recabo los datos de 15 pacientes desde el nacimiento hasta los 18 afos,
sin distincion de sexo, con diagnéstico imagenologico y/o histopatologico
confirmatorio de craneofaringioma, solo se considerd la eliminacién de pacientes
sin expediente completo.

VARIABLE DESCRIPTOR FRECUENCIA %
SEXO HOMBRES 6 37.1
MUJERES 9 62.9
GRUPO EDAD 0 a5 afios 5 355
6 a 10 afios 4 235
11 a 15 afios 5 355
>15 afios 1 55
ESCOLARIDAD NINGUNA 2 13.3%
PRESCOLAR 3 20%
PRIMARIA 4 26.6%
SECUNDARIA 6 40%
ESTADO CIVIL SOLTERO 15 100%
OCUPACION ESTUDIANTE 15 100%
TOTAL 100% 100%

Fuente: Elaboracién propia con base en datos recuperados de los expedientes
clinicos.

Las caracteristicas demogréficas de la poblacion estudiada se detallan en la Tabla
1, la edad media mas incidente fue de 9.4 + 4.6 afios con un predominio en el sexo
femenino, mientras que la edad media de aparicion de la enfermedad fue de 8 £ 4.7
afos.

Tabla 1. Caracteristicas demograficas
Variable Media DE
Edad, Media, DE 9.4 4.6
Grupo etario, N (%)
0 a 5 afios 5 (33.33)
6 a 10 afos 4 (26.67)
11 a 15 afios 5 (33.3)
>15 afios 1 (6.67)
Edad de aparicion 8 4.7
Sexo, N (%)
Masculino 6 (37.1)
Femenino 9 (62.9)
DE: Desviacion estandar, N: numero
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Edad de aparicién por grupo Grupos

B 0 a5 afios
[l 6 a 10 afios
1 11 a 15 afios
O > 15 afios

Figura 1. Proporciones de la poblacion por grupo de edad.

En la sintomatologia inicial reportada predominan los sintomas como nausea Yy
vomito en primera instancia, seguido por cefalea. A pesar de su relevancia clinica,
no se identific6 ningln paciente con reporte de trastorno del crecimiento como
manifestacion inicial, Tabla 2. En el estudio de sindromes clinicos se incluyé la
presencia de SIHAD (0 %), diabetes insipida (n:10, 58.8%), hipotiroidismo (n: 6,
35.3%), acromegalia (n:1, 5.9%), Cushing (n: 1, 5.9%).

Tabla 2. Sintomatologia inicial del craneofaringioma

Variable n (%)
Cefalea 6 (88.2)
Nausea 13 (76.5)
Vomito 12 (70.6)
Alteracion marcha 4 (23.5)
Disminucion de agudeza visual 4 (23.5)
Trastorno del crecimiento 0 -

n: numero
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Las edades de los participantes fueron analizadas mediante la prueba de
correlacion de Spearman, como variable dependiente se eligio la edad, mientras
gue como variable independiente se eligieron las complicaciones registradas en el
estudio como lo fueron las neuroldgicas, metabdlicas, endocrinolégicas, visuales y
cognitivas. Los resultados de esta correlacion son débiles ya que se encuentran en
el valor estadistico de entre 0 y 3, una de ellas la metabdlica es inversa porque los
valores estadisticos muestran que es negativa (-0.334), ninguna de estas
correlaciones es significativa porque no se realizé ninglin tamafio de muestra. La
tabla 3 muestra los valores de correlacion por cada tipo de complicacion y todas
fueron correlacionadas con la edad cronolégica de los participantes. Para realizar
una correlacion por edad especifica se necesita un mayor tamafio de muestra que

soporte un analisis multivariado.

Tabla 3. Correlacion de complicaciones por edad
cronolégica de los participantes observados

Tipo de complicacion  Valor Significancia
Neurolégicos 0.214 0.44
Metabdlicos -0.334 0.22
Endocrinol6gicos 0.282 0.30
Visuales*

Cognitivos*

Se muestra la correlacién de complicaciones con la edad
cronoldgica, se realizé prueba de Rho de spearman.

Entre los objetivos se propuso la descripcién de las complicaciones del manejo
instaurado y la localizacion del craneofaringioma, ninguno de los pacientes recibid
tratamiento quimioterapéutico o radioterapia, mientras que todos tuvieron
tratamiento clinico y reseccion quirdrgica, de forma interesante las posibles
complicaciones de estos tratamientos no pudieron reportarse debido a nuestro tipo

de estudio.

El tipo de tratamiento quirdrgico fue el mas comun y de estos, el procedimiento por
craneotomia ocupo el primer lugar, porque no se reportd otro tipo de cirugia. El
método diagnostico fue clinico para todos los participantes, mientras que solo el

70% contaron con datos histoldgicos, tablas 4 y 5.
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Tabla 4. Diagnostico y tratamiento

Variable n (%)

Método diagnostico

Clinico 15 (88.2)

Resonancia 8 (47.1)

Tomografia 11 (64.7)

Histopatoldgico 12 (70.6)
Tratamiento instaurado

Medico 14  (82.4)

Radioterapia 0

Quimioterapia 0

Reseccion parcial 8 (47.1)

Reseccion total 6 (35.3)
Sobrevida (afios) 12

Tabla 5. Variables reportadas en el estudio sobre las cirugias realizadas

Variable n (%)

Localizacion
Colocacion DVA 2 (11.8)
Craneofaringioma con extension supraselar y paraselar (componente

o ; ) 1 (5.9)
quistico hacia tercer ventriculo)
PO de Reseccién de Craneofaringioma mediante Abordaje 1 (5.9)
interhemisférico Anterior Izquierdo y Callosotomia Anterior (20.04. '
quistica retrocelar 1 (5.9)
Resecciéon x Craneotomia 10 (58.8)

DVA:Derivacion ventriculo atrial
PO: Postquirurgico

Las secuelas clinico — cognitivas estudiadas fueron la deteccién de hitos del
desarrollo (17.6%), retraso del crecimiento (23.5%), déficit cognitivo (17.6%),

alteracion de caracteristicas sexuales (0%) o ninguno (35.6%).
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IX. DISCUSION

La prevalencia del diagnostico de craneofaringioma en el Hospital Pediatrico de
Chiapas durante el periodo de estudio (2007-2022) fue de 15 casos, 6 hombres y 9
mujeres, con afeccion mas comun en la edad prescolar y escolar, con mas de un
sintoma inicial, se estimé una sobrevida de 12 meses, por lo que consideramos de
suma importancia la identificacion de esta patologia.

El diagnostico de tumor de sistema nervioso central en la edad pediatrica es poco
incidente, constituyen del 5 al 10% de todos los tumores cerebrales en nifios (1,2).
Existe una distribucion bimodal por edades, con un pico en nifios entre 5 y 14 afios
y un segundo pico en adultos entre 50 y 75 afios (3). En este proyecto se encontrd
que la edad media de la poblacién era de 9.4 + 4.6 afios, con una edad de
aparicion de la enfermedad de 8 = 4.7 afios, resultados que se equiparan a los
mostrados en publicaciones alrededor del mundo, lo cual le brinda a nuestro
estudio validez externa.

En un estudio africano publicado por Harmouch et al. (2012)(4), se encontré una
frecuencia de presentacion de tumores primarios de sistema nervioso central en
hombres del 55% y en mujeres del 45%, aqui la media de presentacion fue de 8.36
afos. Por su parte, otro estudio realizado en poblacion china (5) encontré alteracion
en varones en un 50.6%, con una edad media de diagnéstico de 18.2 + 10.4
meses, con mayor incidencia a los 2 afios de vida (este estudio solo incluyo
pacientes del nacimiento a los tres afos), los resultados de estos estudios
contrastan con los nuestros respecto a la frecuencia de presentacién por género,
debido a que 52.9% eran mujeres, sin embargo, nuestro estudio fue realizado con
poca poblaciéon por lo que no es recomendable conjeturar alrededor de este
resultado.

En nuestro protocolo se encontrd un predominio de localizacién ventricular (11.8%),
luego con la misma frecuencia craneofaringioma con extension supraselar y
paraselar (componente quistico hacia tercer ventriculo) (5.9%). Otros estudios
presentados mostraron que la localizacion de los tumores el 47% estaban situados
en el compartimiento supratentorial, el 48% infratentorial, el 5% en la médula

espinal, el 82% se localizaban en el cerebelo, 15% en el cuarto ventriculo, el 2% en
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el tronco encefélico y 1% en el angulo ponto cerebeloso, de los anteriores el 9%
representd craneofaringioma (4). El segundo estudio encontré presentacion
infratentorial en 53.1%, supratentorial 40.7% Yy espinal en 6.2%, de los cuales el
craneofaringioma se encontr6 en 4 de los pacientes estudiados (5).

La presentacion clinica clasica abarca cefalea 50%, sintomas visuales 62 a 84% (la
alteracién visual méas incidente es la hemianopsia temporal debida a la compresién
del quiasma optico frecuente del 50-75%), convulsiones y marcha inestable 10%,
déficit hormonal del 80-90%, trastorno del crecimiento 75% (6,7). Los resultados de
nuestro estudio son comparables a lo reportado en la literatura, cefalea 88.2%,
alteracién de la marcha 70.6%, disminucién de la agudeza visual y trastorno del
crecimiento 23.5% respectivamente. En el estudio de Kuah et al. (2023) se reportd
los sintomas de presentacion mas frecuentes fueron cefaleas (17/21, 81%);
discapacidad visual (13/21, 62%); vomitos (9/21, 43%) y retraso del crecimiento
(7121, 33%)(8).

La asociacion del craneofaringioma con las alteraciones endocrinas ha sido muy
estudiada en la poblacion pediatrica, sobre todo en pacientes sometidos a
reseccion quirdrgica por el déficit hormonal. Realizamos un andlisis de correlacion
con los sintomas y la edad de presentacion, en la que destacé una correlacion
inversa para los sintomas metabdlicos y neurologicos de forma semejante como se
ha evaluado en otras publicaciones.

El estudio de Srinivasan et al. (2003)(8) muestra como la poblacion estudiada
mostré sobrepeso u obesidad en 73%, aumento de adiposidad abdominal
(p=0.008), hipertrigliceridemia (p= 0.02) y una menor relacion entre el colesterol de
lipoproteinas de alta densidad y el colesterol total (p= 0.015), aumento en las
caracteristicas del sindrome metabdlico, todo esto puede ser resultado de un dafio
hipotaldmico que causa obesidad y deficiencia de hormona del crecimiento.

Otro estudio evalu6 el déficit hormonal con un seguimiento a 22 afios, en estos
cincuenta pacientes (96.5%) se consideraron deficientes de hormona de
crecimiento, y 26/57 (45.6%) crecieron a pesar de no recibir terapia de reemplazo
de hormona de crecimiento humana recombinante. Los pacientes con
craneofaringioma empeoraron en la categoria de puntuacion Z del indice de masa
corporal a los 3.2 afios (mediana) después del primer tratamiento. La puntuacion Z
del indice de masa corporal aumentdé debido al aumento de peso real, sin

disminucién de la talla, por lo que se demostro la influencia del déficit y reposicion
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externa de hormona de crecimiento para el apropiado desarrollo del paciente con
craneofaringioma (9).

Incluso en el seguimiento de adultos con craneofaringioma por 5 afos, en el que se
comparé edad, sexo, IMC y parametros metabdlicos, fueron reclutados 20
pacientes con edad de 38,5 + 15 afios, y 20 controles emparejados por edad, sexo
e IMC edad 34,16 + 13,19. Aqui se encontré mayor nivel de colesterol LDL vy total,
sin afectar el metabolismo de la glucosa, sindrome metabdlico u obesidad (10).
Respecto a la evolucion neurologica se ha descrito una serie de deficiencias que
incluyen pérdida de vision, endocrinopatia, disfuncién hipotaldmica, problemas
cerebrovasculares, disfuncién neurolégica y neurocognitiva (11). Otra revision
sistematica reciente resume los hallazgos actuales sobre los déficits cognitivos en
el craneofaringioma infantil, en este se incluyeron los estudios que informaron
resultados de pacientes sometidos a pruebas neuropsicolégicas formalizadas
(independientemente de su edad en el momento del estudio, tamafio del grupo
>10).

Una asignacion sistematica de los resultados de las pruebas a subcomponentes de
dominios cognitivos mas amplios (por ejemplo, a sistemas y procesos de memoria
especificos) permiti6 una primera vision general completa de los patrones de las
funciones cognitivas conservadas y deterioradas. Se vio que la recuperacion
episodica de la memoria, en particular, se ve afectada, lo que en gran medida
afecta a otros componentes de la memoria (12).

También pueden ocurrir déficits en los procesos cognitivos superiores, que
dependen de la integridad de la corteza prefrontal y sus vias subcorticales, pero los
resultados siguen siendo inconsistentes, por lo que concluyeron que para obtener
una comprension mas profunda del patron de déficits y su asociacién con variables
relacionadas con el paciente y el tratamiento, se necesita mas investigacion
multicéntrica con cohortes mas grandes (12). Tal como fue expuesto en esta
revision sistematica, el compromiso neurolégico y defectos visuales se encontraron

correlacionados en los pacientes de nuestro estudio (r= 0.214, p= 0.44).
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Limitaciones:

Se trata de un estudio exploratorio, por lo que no se realiz6 una estimacion
muestral, consideramos que nuestros resultados podrian ser mas significativos si
se toma en consideracion la totalidad de pacientes con tumores de sistema
nervioso presentes en nuestro centro hospitalario, asi como su emparejamiento con

pacientes sanos de la misma edad.

Fortalezas:

A pesar de no contar con un poder estadistico, los resultados son clinicamente
significativos, tanto que se comparan a los resultados de otras publicaciones
alrededor del mundo donde se incluyé mayor proporcién de pacientes, por lo que
nuestro estudio brinda un panorama confiable de la evolucion natural de la

enfermedad en nuestro entorno.
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X. CONCLUSIONES:

El diagnéstico de craneofaringioma en la edad pediatrica repercute en el desarrollo
neuropsicolégico y metabdlico de esta poblacién, tal como lo evidenciaron los
resultados de nuestro estudio. Consideramos al trastorno retraso del crecimiento,
déficit cognitivo e hitos del desarrollo pautas clave para mejorar el abordaje de
estos pacientes. Encontramos un area de oportunidad al mejorar el disefio del
estudio, ya que un estudio descriptivo sin calculo de tamafio de muestra tiene
riesgo de cometer error de tipo 1 con la interpretacién de los datos, no es el mejor
estudio para evaluar riesgo, en este caso se realiza un estudio de casos y
controles, en caso de querer evaluar pronostico o complicaciones el mejor estudio
es una cohorte.

La investigacion ha establecido que el craneofaringioma, aunque poco frecuente,
presenta una prevalencia notable dentro del hospital especialidades pediatricas
afectando notablemente a la poblaciébn en edad prescolar y escolar. Los datos
recopilados reflejan una incidencia significativa en preadolescentes, siendo la
presentacion clinica predominantemente neuroldgica y endocrinolégica. Esta
presentacion diversa subraya la naturaleza invasiva del craneofaringioma y su
tendencia a afectar estructuras vitales como el hipotalamo y la glandula pituitaria,
conduciendo a complicaciones significativas que impactan el crecimiento y
desarrollo neuropsicolégico de los nifios afectados. Estos resultados son
consistentes con la literatura, que sugiere una manifestacion clinica variable y a
menudo grave, justificando la necesidad de un enfoque diagndstico y terapéutico
meticuloso y personalizado.

El estudio revela que el método diagnéstico predominante sigue siendo la
combinacion de evaluaciones clinicas con pruebas de imagen como la resonancia
magnética y la tomografia computarizada, complementadas con confirmacion
histopatolégica. En cuanto al tratamiento, la reseccién quirldrgica, tanto parcial
como total, constituye la principal modalidad terapéutica empleada en el hospital.
La ausencia de tratamientos adyuvantes como la radioterapia y la quimioterapia en
este estudio podria reflejar limitaciones en la disponibilidad de recursos o en la
adopcion de protocolos de tratamiento multidisciplinario que podrian mejorar los
resultados en pacientes. Este hallazgo apunta a la necesidad de revisar y actualizar

los protocolos de tratamiento en funciébn de las guias clinicas actuales y las
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evidencias emergentes, para optimizar los resultados a largo plazo y minimizar las
recurrencias y complicaciones.

Impacto a Largo Plazo y Necesidades Multidisciplinarias:

Los resultados obtenidos indican un impacto significativo del craneofaringioma en
el crecimiento y desarrollo normal de los nifios afectados, con complicaciones que
abarcan desde déficits visuales y cognitivos hasta trastornos endocrinolégicos
severos. La magnitud de estos impactos resalta la importancia critica de un manejo
integral y multidisciplinario, que no solo aborde la eliminacion fisica del tumor, sino
también las rehabilitaciones neuroldgica, visual, y endocrinolégica postoperatorias.
Asimismo, estos hallazgos subrayan la necesidad de establecer programas de
seguimiento a largo plazo para monitorear y gestionar las secuelas y mejorar la
calidad de vida de los pacientes pediatricos.

Al evaluar la consecucion de los objetivos planteados en la tesis, es esencial
considerar en detalle cada aspecto del estudio realizado sobre la prevalencia del
craneofaringioma y su presentacion clinica en la poblacién pediatrica atendida en
un hospital de alta especialidad en Chiapas, México. A continuacion, se analiza la
medida en que se alcanzaron estos objetivos y se discuten las implicaciones de los
hallazgos:

Evaluacion de los Objetivos Alcanzados

Objetivo General: Determinar la prevalencia del craneofaringioma y su
presentacion clinica en los pacientes pediatricos en el periodo de estudio. Este
objetivo se ha logrado satisfactoriamente, ya que el estudio proporcioné datos
claros sobre la prevalencia de esta enfermedad en un entorno hospitalario
especifico y describié en profundidad las caracteristicas clinicas de los pacientes
diagnosticados. La informacion obtenida es crucial para entender la carga de esta
enfermedad en la poblacién pediatrica y ofrece una base soélida para futuras
investigaciones y para la mejora de las estrategias de diagndstico y tratamiento.
Objetivos Especificos:

1. Describir las caracteristicas sociodemograficas de la poblacion: Se
cumplieron estos objetivos al detallar la edad, el sexo, y otros datos
demograficos relevantes de los pacientes estudiados. Este conocimiento es
fundamental para comprender la epidemiologia del craneofaringioma en
Chiapas y para ajustar los enfoques de salud publica y clinica a las
necesidades especificas de esta poblacion.
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2. ldentificar la edad de aparicion de sintomas del craneofaringioma: El
estudio identificé con éxito la edad media de aparicién de los sintomas, lo
gue es crucial para el diagnéstico temprano y la intervencion. Sin embargo,
aun hay espacio para mejorar en la identificacion de signos tempranos que
puedan facilitar intervenciones mas precoces.

3. Correlacionar las complicaciones con el manejo instaurado y la
localizacion del tumor: Aunque se describié la relacion entre las
complicaciones y el manejo del craneofaringioma, la falta de uso de
tratamientos complementarios como la radioterapia y la quimioterapia
sugiere una oportunidad perdida para un manejo mas integral de la
enfermedad. Esta limitacion podria afectar la interpretacion completa del
impacto de diferentes estrategias de tratamiento en los resultados clinicos.

4. Identificar las secuelas clinico-cognitivas con respecto a la localizacién
del craneofaringioma: Este objetivo se abordé parcialmente, destacando la
necesidad de estudios mas profundos que vinculen directamente las
secuelas neuroldgicas y cognitivas con la localizacién especifica del tumor,
especialmente considerando las implicaciones a largo plazo en el desarrollo

cognitivo y social de los nifios.

Discusién de Hallazgos

Los hallazgos del estudio revelan que el manejo del craneofaringioma en el
contexto clinico examinado se centra predominantemente en el tratamiento
quirdrgico, con una notable ausencia de terapias adyuvantes que podrian mejorar
los resultados en términos de morbilidad y calidad de vida post-tratamiento. La
correlacién encontrada entre las complicaciones y los métodos de tratamiento
indica que un enfoque mas diversificado podria ser beneficioso.

El uso exclusivo de la reseccidon quirargica y el tratamiento médico sin incorporar
radioterapia ni quimioterapia sugieren una posible limitaciébn en las opciones de
tratamiento disponibles o en su aceptacion por parte de los equipos médicos.
Ademas, la identificacion del método diagndstico predominante (clinico
complementado con pruebas de imagen y confirmacion histopatolégica en un 70%
de los casos) resalta la necesidad de mejorar los protocolos de diagnostico para

asegurar la deteccién temprana y precisa de esta condicion.
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Aunque el estudio alcanzd varios de sus objetivos, resaltando la prevalencia y
caracteristicas clinicas del craneofaringioma en una poblacion especifica, también
destacO areas significativas para el desarrollo futuro, tanto en términos de
tratamiento como de diagnéstico. La falta de integracion de terapias adyuvantes en
el manejo de estos pacientes sugiere un area critica de mejora para futuras
intervenciones clinicas y protocolos de tratamiento. Ademds, la correlacion de
complicaciones con el manejo inicial ofrece una via para investigaciones futuras
que podrian explorar el potencial de un modelo de tratamiento mas holistico y

multidisciplinario.

Recomendaciones

1. Seguimiento a Largo Plazo: Establecer programas de seguimiento a largo
plazo para monitorizar los efectos del tratamiento quirdrgico y evaluar la
necesidad de intervenciones adicionales, incluyendo soporte endocrinolégico
y neuropsicolégico.

2. Protocolos de Tratamiento Interdisciplinarios: Desarrollar y estandarizar
protocolos interdisciplinarios para el manejo del craneofaringioma en
poblaciones  pediatricas, integrando neurocirugia, endocrinologia,
oftalmologia y rehabilitacion cognitiva.

3. Educacion y Soporte para Familias: Proveer educacién y soporte continuo
a las familias de los pacientes, facilitando informacion accesible sobre las
implicaciones de la enfermedad y las opciones de manejo disponibles.

Lineas e investigacidn posibles para futuros trabajos
1. Estudios Gendmicos y de Biomarcadores
Explorar mas a fondo la genética del craneofaringioma podria ofrecer nuevas
perspectivas sobre su etiologia, pronostico y respuesta al tratamiento. Investigar los
biomarcadores genéticos y moleculares podria ayudar a:

« ldentificar marcadores predictivos de malignidad o agresividad del tumor.

« Desarrollar terapias personalizadas basadas en el perfil genético del tumor.

o Estudiar la predisposicion familiar y la posible herencia genética asociada

con la enfermedad.
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2. Optimizacion de Protocolos de Tratamiento

Dado que el manejo actual se centra en la cirugia con limitada utilizacion de
terapias adyuvantes, investigar la eficacia de diferentes combinaciones de
tratamiento podria ser crucial:

o Comparar los resultados a largo plazo de la reseccion quirdrgica sola versus
la combinacién de cirugia con radioterapia y/o quimioterapia.

o Evaluar la efectividad y seguridad de nuevas modalidades de tratamiento
como la terapia dirigida o la inmunoterapia en el craneofaringioma.

e Investigar los beneficios de la intervencion temprana y las estrategias de
preservacion de la funcion en tratamientos que minimicen el dafio a
estructuras cerebrales criticas.

3. Modelos Predictivos de Progresion y Recurrencia
Desarrollar y validar modelos predictivos que puedan estimar la probabilidad de
recurrencia o progresion del tumor. Esto podria incluir:

e Andlisis de grandes bases de datos para identificar factores de riesgo
clinicos y demograficos asociados con peores resultados.

e Uso de inteligencia artificial y aprendizaje automéatico para desarrollar
herramientas predictivas basadas en datos clinicos, radioldgicos e
histopatoldgicos.

4. Impacto a Largo Plazo en la Calidad de Vida
Investigar los efectos a largo plazo del craneofaringioma y su tratamiento sobre la
calidad de vida de los pacientes, especialmente en nifios:

« Estudios longitudinales que evallen el impacto neuropsicologico, cognitivo y
emocional de la enfermedad y su tratamiento.

o Desarrollo de intervenciones de rehabilitacién especificas para mejorar los
déficits funcionales y cognitivos post-tratamiento.

o Evaluacién de programas de apoyo psicologico y social para pacientes y

familias afectadas por craneofaringiomas.
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5. Terapias de Conservacion y Rehabilitacion Endocrina
Dado que muchos pacientes experimentan deficiencias hormonales significativas,
la investigacion podria centrarse en:
o« Mejorar las estrategias de conservacion de la funcion hipotalamica vy
pituitaria durante el tratamiento quirdrgico.
e Optimizar las terapias de reemplazo hormonal y las intervenciones para
manejar el hipopituitarismo secundario.
o Estudiar los efectos a largo plazo de las alteraciones endocrinas en el

crecimiento y desarrollo de nifios con craneofaringioma.
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