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Resumen

El craneofaringioma es un tumor derivado de los remanentes
de la bolsa de Rathke, hormonalmente inactivo, y de predomi-
nio supraselar hasta en el 20% de los casos. Representa del
5 al 10% de los tumores cerebrales de la infancia, teniendo
como principales sintomas la cefalea y diversas alteraciones
visuales y endocrinoldgicas. Su tratamiento es quirdrgico y es
recomendable la radioterapia para evitar recidivas. Se presen-
ta el caso de un paciente masculino de 7 afios, sin anteceden-
tes personales patolégicos de interés, que acude a consulta
de neurocirugia referido por endocrinologia pedidtrica tras es-
tudio por talla y peso bajo para la edad. Se realizan estudios
de imagen donde se confirma el diagndstico de craneofarin-
gioma, el cual es tratado quirdrgicamente via transesfenoidal,
resecado completamente, con lo que se mejora la condicidén
y calidad de vida del paciente. El desarrollar la fisiopatologia
del craneofaringioma es indispensable, pues permite un ma-
yor entendimiento y la posibilidad de un mejor abordaje para
una patologia tan poco comdin. LUXMEDICA ANO 16, NUMERO 47,
MAY0-AGOSTO 2021, PP 51-59.
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Abstract

Craniopharyngioma is a tumor derived from Rathke’s bag’s
remnants, hormonally inactive, and predominantly suprase-
llar in up to 20% of cases. It represents from 5% to 10%
of childhood brain tumors, with headache and various visual
and endocrinological alterations as the main symptoms. Its
treatment is surgical, and radiotherapy is recommended to
avoid recurrences. We present the case of a 7-year-old male
patient with no personal medical history of interest who at-
tended a neurosurgery consultation referred by pediatric
endocrinology dfter presenting low height and weight for his
age. Imaging studies were performed, and a diagnosis of cra-
niopharyngioma was confirmed, which was surgically treated
by a transsphenoidal approach, wholly resected, thereby im-
proving the patient’s condition and quality of life. Reviewing
the pathophysiology of craniopharyngioma is essential since it
allows a better understanding and the possibility of a better
approach to such a rare pathology. LUXMEDICA ANO 16, NUOMERO
47, MAY0-AGOSTO 2021, PP 51-59.

Palabras clave craneofaringioma, hipertensién intracra-
neal, supraselar
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El craneofaringioma es un tumor de caracter quistico o quistico-séli-
do, derivado de los remanentes de la bolsa de Rathke." Son inactivos
desde el punto de vista hormonal y se presentan como lesiones ce-
rebrales con predominio supraselar hasta en el 20% de los casos.*?
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Representa del 5 al 10% de los tumores cerebrales en la infancia,
donde la maxima prevalencia sucede en nifios entre 5y 14 afos."?
La presentacion clinica habitual de un craneofaringioma va a depen-
der de multiples factores, como el volumen de la masa, su ubicacién,
la edad y probabilidad de crecimiento. Debido a sus caracteristicas
de invasién y expansion puede afectar al sistema hipotalamo-hipofi-
siario, el sistema ventricular, las vias épticas y la irrigacién sanguinea
cerebral. Por lo previamente descrito, se observan signos y sintomas
de hipertensién intracraneal, trastornos hormonales por disfuncion
hipotaldmica y alteraciones visuales. Cuando la lesién tiene una loca-
lizacién intraselar, se encuentran similitudes en los signos y sintomas
de un adenoma de hipéfisis.? Las manifestaciones clinicas varian se-
gun la etapa de desarrollo. La hipertensién intracraneal y su manifes-
tacion en forma de cefalea, nduseas y vomitos predominan durante
la infancia. Las afecciones visuales, si bien son de deteccidn tardia
suelen presentarse en forma de hemianopsia o pérdida gradual de
la vision. Se ha documentado que en un 90% de los nifios, existe
un retraso en el crecimiento como consecuencia de un déficit de
hormona de crecimiento y de hormonas tiroideas. A su vez, un 20%
presenta retraso en la pubertad y otro 20% cursa con diabetes insi-
pida.® De acuerdo con la Organizacion Mundial de la Salud, existen
dos variantes histolégicas: adamantinomatosos y papilares, siendo
los primeros los mas observados en nifios y adolescentes.®*

La forma adamantinomatosa presente hasta en el 85% de los
casos, proviene de remanentes epiteliales de tipo ameloblastoma de
la cavidad orofaringea primitiva. Es caracteristico por su organiza-
cién en cordones o nidos de epitelio escamoso multiestratificado con
un tipo de distribucién en empalizada. El hallazgo de calcificaciones,
acumulacién de tipo queratinosa y contenido quistico rico en acidos
grasos y metahemoglobina, se relaciona con esta variante. El tipo
papilar, presente en el 15% restante de los casos, se relaciona con
metaplasia de células adenohipofisarias primitivas, con aparicién de
componentes quisticos en su mayoria. Histolégicamente se compo-
ne por epitelio escamoso formador de papilas. En esta variante es
muy poco frecuente que se encuentren infiltrados o calcificaciones,
por tanto la observacion de calcificaciones en imagenes son de suma
importancia para el diagndstico diferencial entre las variantes histo-
l6gicas asi como de otras tumoraciones de predominio selar.®

Se han observado pronésticos mas favorables en la forma papilar
con una mejoria en la supervivencia a 5 afos en comparacién con
aquellos que presentan el tipo adamantinomatoso.®”

Para la realizacién del diagnéstico de un craneofaringioma, es ne-
cesario apoyarse con estudios de imagen, siendo el de eleccién la
resonancia magnética (RM). Esta nos permite conocer especifica-
mente el tamafo y la expansion del tumor a areas vecinas, asi como
la identificacién de rasgos compatibles con dicha entidad.® Pueden
situarse en cualquier lugar del trayecto del conducto craneofaringeo,
encontrandose de manera supraselar hasta en el 75% de los casos
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seguido de un 21% de localizacion selar-su-
praselar, un 4% de manera intraselar y sélo
el 3.4% de manera ectépica8. Con base en
la literatura revisada, las caracteristicas que
se observan con mayor frecuencia por re-
sonancia magnética en pacientes pediatri-
cos son aquellos tumores multiquisticos de
localizacion supraselar, con una intensidad
variable en la secuencia T1. En cambio,
en una secuencia T2 tienden a presentar-
se como hiperintensos posterior al uso de
gadolinio. Aunque estas caracteristicas son
poco especificas para determinar el tipo de
craneofaringioma a intervenir, se ha de-
mostrado que aquellos craneofaringiomas
con presentacion lobulada, quistica, de gran
tamano, e hiperintensos en T1 son muy su-
gestivos de ser del tipo adamantinomatoso.
Por otra parte, aquellos que son de menor
tamano, forma redondeada, de predominio
solido quisticos, hipointensos en T1, sugie-
ren cominmente ser del tipo papilar.’

El tratamiento de eleccién es quirtrgico
del cual se han propuesto diversos proce-
dimientos, ademas de recomendarse ra-
dioterapia posoperatoria con la intencién
de evitar recidivas.®> La presentacion mas
frecuente de un craneofaringioma es de
tipo quistica, lo que vuelve complicado una
reseccion total. En diversas series de casos

Craneofaringioma en paciente pedidtrico. Reporte de un caso

pediatricos, en donde se busco realizar una
reseccion total, se reportaron tasas de mor-
bilidad y mortalidad de casi 20%, con una
tasa de recidiva de entre el 20% y 50%,
ademas de secuelas endocrinas, neurolégi-
cas y oftalmolégicas. Es por esto por lo que
una gran proporciéon de los médicos tratan-
tes eligen una combinacioén de una cirugia
menos invasiva, aunado a radioterapia.’
Existen factores de buen prondstico,
como la reseccién total del tumor, la edad
de aparicién temprana, tamafo menor del
tumor, y el tipo histopatolégico papilar. Por
otra parte, los factores de mal pronéstico in-
cluyen una reseccién parcial, diseminacion
e invasion al parénquima vecino que rodea
el tumor, y el subtipo histolégico adaman-
tinomatoso.'® El pronéstico en pacientes
que presentan Unicamente lesiones de tipo
quistico, suele ser mejor que en pacientes
con lesiones de caracteristicas solidas o mix-
tas, viéndose reflejado en una sobrevida
incrementada.’ El objetivo de este trabajo
es presentar un caso donde se abordan los
problemas mas caracteristicos del craneo-
faringioma, desde una perspectiva fisiopa-
toldgica, con el fin de establecer relaciones
entre los hallazgos clinicos del paciente y el
desarrollo de esta patologia poco comun.

Presentacion de caso clinico

Se presenta el caso de un paciente masculino de 7 afos, sin antecedentes personales
patolégicos de interés, que acude a la consulta de neurocirugia, referido por endo-
crinologia pediatrica tras estudio de talla y peso bajo para la edad. El paciente inicia
su padecimiento actual un afo previo con cefalea bifrontal, matutina y progresiva,
acompafnada de naduseas. Sus padres negaron que el dolor lo despertara por las no-
ches, le produjera vomitos, o se agudizara con cambios de posicién. Refieren notar
astenia y adinamia. A la exploracién fisica: talla 111 ¢cm, peso 16.400kg. Resto sin
alteraciones. En la exploracién neurolégica se encontr6 hemianopsia bitemporal por
campimetria. No presenta datos de papiledema. La agudeza visual esta conservada.
Los movimientos y reflejos oculares normales. Resto sin alteraciones. Se realizan es-
tudios de laboratorio que se muestran en tabla 1. Se comienza tratamiento sustitutivo
previo a intervencién quirdrgica con levotiroxina 50mcg al encontrarse tiroxina libre
por debajo de rango normal.
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Resultados de laboratorio

Nares-Lopez Felipe Eduardo et al

Hormona Resultados Rango normal
Prolactina 8.47 ng/ml 2-18 ng/ml
Hormona adrenocorticotropa 14.8 pg/ml 7-28 pg/ml
(ACTH)
Cortisol 7.8 ug/dl 2-18 ug/dl
Hormona del crecimiento (somato- 0.787 ng/ml 0-20 ng/ml
tropina)
Tirotropina (TSH) 3.26 uUl/ml 0.8-4.1 uUl/ml
Tiroxina libre (T4L) 0.57 0.8-1.85 ng/dI

Estudios de gabinete

En el corte sagital de la tomografia de cra-
neo simple, encontramos una lesiéon en
region selar, con extensién supraselar re-
troquiasmaética, la cual muestra una pseu-
docépsula tumoral con calcificaciones en
periferia y regién selar (figura 1). En la re-
sonancia magnética ponderada en T1 corte
sagital, linea media, se observa una imagen
de 5x5x3cm redondeada, homogénea, bien
delimitada, en la misma regién, que defor-
ma e invade al tercer ventriculo. La lesién
es hiperintensa tanto en porcion supraselar

como selar (figura 2). En la resonancia mag-
nética ponderada en T2 corte sagital, linea
media, se observa una imagen de 5x5x3cm
redondeada, heterogénea, bien delimitada,
en region selar con extension supraselar re-
troquiasmatica que deforma e invade al ter-
cer ventriculo. La lesion es hiperintensa en
porcién supraselar e isointensa en porcién
selar (figura 3).

El paciente se someti6 a una reseccion
trans-nasal endoscépica con apoyo de neu-
ronavegacioén. Fue evaluado para tratamien-
to complementario con el departamento

Figura 1. TAC de crdneo simple corte sagital. Figura 2. RM ponderada en T1 corte sagital. Figura 3. RM

ponderada en T2 corte sagital (preoperatorias).
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de oncologia. El paciente presenté mejoria
en los campos visuales por campimetria, de
predominio en ojo izquierdo. Los movimien-
tos oculares y agudeza visual se encuentran
conservados. El padre refiere mayor interac-
cién social y niega nuevos episodios de ce-
falea; ha mejorado la astenia y la adinamia.
Curs6 con diabetes insipida en el postope-
ratorio inmediato y enuresis, tratado con
desmopresina via oral 1/8 de tableta de 60
mcg. El reporte de histopatologia describe

El diagndstico del craneofaringioma en pa-
cientes pediatricos por lo regular es tardio,
pues se ha evidenciado que el promedio de
duracion de los sintomas antes del diag-
nostico es de seis meses, con un margen
de 0.1 a 108 meses.

Craneofaringioma en paciente pedidtrico. Reporte de un caso

abundantes hendiduras de colesterol, células
gigantes multinucleadas, queratina y zonas
de necrosis, con presencia de calcificaciones,
compatible con el diagnéstico de craneofa-
ringioma adamantinomatoso.

En la imagen por resonancia magnéti-
ca postoperatoria ponderada en T2 (figura
4), se observa la reseccion de la lesion con
preservacion del tallo hipofisario, asi como
cambios quirlrgicos a nivel selar y en seno
esfenoidal

Figura 4. Resonancia magnética
ponderada en T2 corte sagital
(postoperatoria)

El cuadro clinico que se presenta es con-
secuencia de la compresion y dafo de las
estructuras adyacentes que el tumor ge-
nera a medida que se expande. Los signos
y sintomas méas frecuentemente referidos
como iniciales son los que se enumeran en
la tabla 2.

Sintomas y signos mas frecuentes de los craneofaringiomas

Sintomas y signos

Neurolégicos

Cefalea

Vémitos

Transtornos intelectivos
Déficit motor

Endocrinolégicos
Retraso del crecimiento
Diabetes insipida
Obesidad

Pubertad precoz

Visuales
Pérdida de agudeza visual
Estrabismo

Frecuencia

50-75%

20-35%

20-30%
1-3%

10-15%
5-10%
3-5%
1-3%

15-20%
8-13%
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Como se ha reportado en la literatura, la
primera manifestacion que refiri6 el pacien-
te fue la cefalea de intensidad progresiva,
que corresponde a uno de los sintomas de
hipertension intracraneal (HIC). La presion
intracraneal se mantiene estable en un ran-
go restringido (5-15mmHg), a partir de la
relacién dindmica entre el flujo sanguineo
cerebral, liquido cefalorraquideo y parén-
quima cerebral." La presencia de un volu-
men agregado en forma de masa conduce
a la aparicién de HIC precedido de signos
y sintomas correspondientes. Generalmente
se manifiesta con cefalea, disminucion del
estado de conciencia y ademas de déficits
neurolégicos focales.” La cefalea suele pre-
sentarse de forma matutina y en raros ca-
sos se localiza en el punto de origen del tu-
mor.” La exploracion clinica generalmente
revela la existencia de alteraciones en areas
como la visual y la endocrina.

Los trastornos visuales referidos son
consecuencia del patron de crecimiento
del craneofaringioma el cual estd intima-
mente relacionado con el quiasma 6ptico.
La compresién mecanica del quiasma com-
promete las fibras de los nervios 6pticos
provenientes de la porcién nasal de cada
retina, manifestindose como una altera-
cion del campo visual temporal de ambos
ojos, originando hemianopsia bitemporal
homénima como primer sintoma del sin-
drome quiasmatico.™

Al tener una lesién que ocasiona una
compresion y desplazamiento de hipdfisis
e hipotalamo, se espera encontrar un défi-
cit en la secrecion y produccion de diversas
neurohormonas. Tal es el caso de la hor-
mona del crecimiento (GH), que es una de
las deficiencias hormonales méas comunes
cuando se ve afectada la hipofisis anterior
(75%).14

La principal funcién de dicha hormona
es favorecer el desarrollo y crecimiento del
cuerpo mediante la estimulacién del factor
de crecimiento tipo insulina | (IGF-1), el cual
promueve un incremento en la produccién
de proteinas al facilitar la obtencién de
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aminodacidos y al actuar directamente en la
transcripcion y traduccién del mRNA."

La diabetes insipida central (DIC) es la
consecuencia temprana endécrina mas co-
mun que se presenta tras la cirugia, se ma-
nifiesta en las primeras 24-48 horas y suele
solucionarse durante los siguientes 10 dias
del postoperatorio.” Cabe mencionar que
esta manifestacion puede variar con base
en el procedimiento realizado por el ciru-
jano pues el 16-66% de los pacientes que
fueron intervenidos por cirugia transcraneal
presentan una DIC secundaria, en contraste
con un 23-69% de los pacientes que son
intervenidos por cirugia transesfenoidal." ¢

La DIC es un trastorno distinguido por la
deficiencia de hormona antidiurética (ADH)
que ocasiona poliuria y polidipsia. Puede
presentarse de manera primaria o como en
este caso, secundaria al trauma derivado
de la intervencion quirurgica lo que ocasio-
na degeneracién neuronal de los nucleos
supraodptico y paraventricular hipotaldmi-
cos, encargados de regular la secrecion de
ADH dada por la neurohipéfisis.’ De no
reponer los liquidos de manera adecuada,
puede conducir a sintomatologia neurol6-
gica. El diagndstico considera >100ml/kg/
dia, osmolalidad urinaria <100 mOsm/kg o
inferior a la plasmatica, osmolalidad sérica
aumentada." Dependiendo de la gravedad
del cuadro clinico esta indicado en pacientes
pediatricos el tratamiento con desmopresi-
na via oral 0.1mg, cominmente en dosis
Unica.®

Cuando se realiza la reseccién de un cra-
neofaringioma, se vuelve de alta relevancia
el abordaje del tumor que, en el presente
caso, fue transesfenoidal con neuronavega-
cién. La literatura actual sefiala dicho abor-
daje como el mas seguro para el paciente
en cuestion, de preservacion hipotalamica
y por lo tanto calidad de vida;™ la visién y
el estado endocrinolégico son las mayores
preocupaciones referentes a la calidad de
vida de los pacientes posterior a la cirugia
(tabla 3). Mltiples factores pueden contri-
buir al estado de la vision, como lo son las
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afectaciones previas a la cirugia, una adhe-
sion de amplia extension entre el tumory el
nervio Optico, quiasma y tracto éptico, ade-
mas de calcificacion del tumor.?

Se ha encontrado que el deterioro visual
postoperatorio se presenta de manera mas
frecuente en el abordaje pterional, por lo
que se recomienda un abordaje con méto-
dos de minima invasién.%

El craneofaringioma estd relacionado
con excesiva morbilidad multisistémica a
largo plazo, en gran medida relacionado
al hipopituitarismo. Estos tumores usual-
mente afectan completamente la secrecién
adenohipofisaria por compresion directa
o destruccion del hipotalamo y el tallo hi-
pofisario. Sin embargo, las manifestacio-
nes clinicas pueden no ser muy obvias. En
una serie de 309 casos realizada por Shiy
cols.?® la mayoria de los niveles hormona-
les se encontraban dentro de rangos nor-
males previo a la cirugia. Dado el riesgo

Craneofaringioma en paciente pedidtrico. Reporte de un caso

que se tiene de danar directamente el eje
hipotalamo-hip&fisis durante el abordaje es
importante mantener las concentraciones
normales de las distintas hormonas, previ-
niendo cualquier alteraciéon endocrina. Por
esto se debe de tener especial atencién en
la preservacion de estas estructuras, toman-
do en consideracion que las cirugias por re-
cidiva suelen tener una mortalidad mayor;
cabe mencionar que es sumamente raro ob-
servar una reversion del dafo posterior a la
cirugia.?’ Dicha situacion, vuelve compleja
la toma de decision respecto al abordaje y
agresividad en la cirugia. A pesar de una re-
seccion satisfactoria, se encuentran déficits
hormonales mas evidentes que previo a la
cirugfa, incluso con el 60.2% del tallo hipo-
fisario preservado.?® Por lo tanto, un com-
pleto asesoramiento endocrinoldgico es ne-
cesario, en especial por alteraciones en GH,
que es la deficiencia endocrina mas comdn
en nifios y adolescentes.

Prevalencia de complicaciones postoperatorias a un mes

Complicaciones

Diabetes insipida

SIADH

Hipernatremia

Deterioro visual
Hiperpirexia y coma
Pardlisis de extremidad
SPSC

Parélisis N. oculomotor
Hematoma intraventricular
Hematoma supraselar

Muerte en perioperatorio

Casos totales (N=309)

Casos recuperados
163 (52.8%)

90 (29.1%)
77(25.0%)

79 (48.5%)
90 (100%)
69 (89.1%)

17 (5.5%) 11 (64.7%)
8 (2.6%) 3(37.5%)
4(1.3%) 2 (50%)
3(1.0%) 2 (66.7%)
3(1.0%) 2 (66.7%)
1(0.3%) 0
1(0.3%) 0
12(3.8%)

Nota: estas complicaciones pueden sobreponerse en un mismo paciente. SIADH: Sindrome de secrecion
inadecuada de hormona antidiurética. SPSC: Sindrome pierde sal cerebral
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Otro punto clave en el abordaje es, la
decision de dar radioterapia como comple-
mento con la intencién de evitar recidivas y
las complicaciones previamente menciona-
das. La utilizacién de radioterapia en nifios
siempre ha representado un dilema tera-
péutico, debido a los riesgos de toxicidad a
largo plazo, por lo que se necesita realizar
un balance entre los riesgos de recidiva y
los riesgos de dicha toxicidad. Si bien esta
reportado el dafio que la radiaciéon provoca
en pacientes con craneofaringioma a ni-
vel endocrino o cognitivo, éstos suelen ser
menores que en pacientes que reciben una
reseccion completa del tumor de manera
agresiva, comunmente por un abordaje
subfrontal??. Por otra parte, el tiempo de
aplicacion de la radioterapia continta sien-

Nares-Lopez Felipe Eduardo et al

do tema de discusion. Regine y Kramer??
realizaron un estudio que mostré que los
pacientes que fueron tratados con radiote-
rapia de manera inicial tuvieron un indice
de supervivencia a 5 afios de 78% compa-
rado con 25% en pacientes que recibieron
radioterapia Unicamente al momento de
recurrencia. Por su parte Lin y cols.? reali-
zaron un seguimiento a largo plazo donde
se mostré que el uso de radioterapia en pa-
cientes en quienes se realiz6 una reseccién
parcial del tumor mejora el prondstico a
pesar de no tener una resecciéon comple-
ta, sobretodo en cuestion de recidiva a 5
afos, razén por la cual se recomienda ac-
tualmente radioterapia como tratamiento
paralelo a la cirugia.?

El craneofaringioma es un tumor de origen epitelial de la regién selar que se forma
a partir de los restos embrionarios de la bolsa de Rathke, segtin su patrén de creci-
miento puede limitarse a la silla turca o bien puede extenderse a través del diafragma
selar y comprimir estructuras adyacentes, dando como resultado mdltiples sintomas
que abarcan alteraciones visuales, endocrinas y neurolégicas. Conocer el desarrollo y
manejo de esta entidad permite al médico llevar a cabo una deteccién oportuna para
optar por el abordaje mas eficaz, y beneficioso para el paciente, previniendo al méxi-
mo las complicaciones que puedan surgir y las secuelas que dicha alteracién pueda
generar, de manera que se mejore la calidad de vida del paciente.
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