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Resumen

Antecedentes: El craneofaringioma constituye el tercer tumor intracra-
neal més frecuente en la poblacién pediétrica. Posterior a la cirugia,
los pacientes presentan deficiencias hormonales que requieren terapia
sustitutiva. Objetivo: Evaluar si el tamafio tumoral mayor a 4 cm se
asocia al desarrollo de deficiencia hormonal hipofisaria posterior a
la reseccién quirdrgica de craneofaringioma. Métodos: Se realizé un
reporte de serie de casos retrolectivo en el que se incluyeron pacientes
pediatricos con craneofaringioma que fueron intervenidos quirdrgica-
mente del 1 de marzo de 2007 al 1 de marzo de 2009 en un hospital de
tercer nivel. Se analizaron variables como edad, sexo, tipo de reseccién
quirdrgica y déficit neuroldgico previo a la cirugfa, asi como el tipo de
deficiencia hormonal postquirdrgica. Los pacientes fueron divididos
segln el tamano del tumor en grupo 1 (< 4 cm) y grupo 2 (> 4 cm).
Resultados: De los 22 pacientes incluidos, 13 pertenecieron al grupo
1y nueve al grupo 2. No se encontraron diferencias estadisticamente
significativas entre el tamafo del tumor y las variables de: edad, sexo,
tipo de reseccion quirdrgica, déficit neuroldgico previo. Al analizar en
forma independiente cada deficiencia hormonal entre ambos grupos
no se encontraron diferencias significativas. Conclusiones: No existe
relacion entre el tamano del tumor y deficiencia hormonal hipofisaria
postquirdrgica en ninos con craneofaringioma.
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Abstract

Background: Craniopharyngioma is the third most common intracranial
tumor in childhood and the most common pediatric tumor in the sellar
region. After surgery, most patients develop hormonal deficiencies that
require treatment. Objective: To evaluate whether tumor size over 4 cm
is associated with the development of postoperative pituitary hormonal
deficiencies in children with craniopharyngioma. Research design and
methods: We included pediatric patients with the diagnosis of craniopha-
ryngioma who underwent surgery between March 2007 and March 2009.
We analyzed variables such as age, gender, type of surgery, neurologic
deficit before surgery and postoperative pituitary hormonal deficiencies.
The patients were divided according to tumor size in group 1 (< 4 cm)
and group 2 (> 4 cm). Results: Twenty-two patients were included, 13 in
group 1 and 9 in group 2. We did not find statistical differences between
tumor size and age, gender, type of surgery and neurologic deficit. When
analyzing each hormonal deficiency we did not find statistical differences
between these and the variables studied. Conclusions: No associations
were found between tumor size and postoperative pituitary hormonal
deficiencies in children with craniopharyngioma.

Key words: Craniopharyngioma, tumor size, panhypopituitarism, pediatric
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Introduccion

El craneofaringioma (CF) constituye del 6 al 10% de los
tumores cerebrales en la infancia. Representa una de las
neoplasias intracraneales mds comunes en esta edad y es
la mas frecuente en la region hipofisaria e hipotaldmica.’?
Se clasifica como una neoplasia benigna de etiologia
desconocida. Su origen se ha relacionado tanto a prolife-
racién de restos embrionarios de la bolsa de Rathke como
a metaplasia de células maduras de la hipdfisis anterior.>#

Generalmente se manifiesta con sintomas inespecificos
de hipertension intracraneal, trastornos visuales (62-84%)
y déficit de la funcién endocrina (80-90%).>° Ademads, se
pueden presentar alteraciones cognitivas y conductuales.®”
La combinacion clinica de cefalea, disfuncion visual, retraso
del crecimiento y polidipsia/poliuria sugiere la presencia
de CF, lo cual debe ser corroborado por estudios de neu-
roimagen, como tomograffa computada (TC) o resonancia
magnética (RM).*

La reseccién quirlrgica es el tratamiento de eleccién
con o sin radioterapia.® Algunos autores reportan mayor
incremento de morbimortalidad postoperatoria y disfun-
cién hormonal asociados al tamano tumoral.®'® Kumar-
Gupta y cols. observaron que un tamano tumoral mayor
a 4 cm y caracteristicas quisticas son factores predictivos
de recurrencia.”

El motivo del presente reporte es dar a conocer las ca-
racteristicas clinicodemograficas en pacientes pediatricos
que reciben tratamiento quirdrgico por diagnéstico de
CF, asi como evaluar si existe correlacion entre éstas y el
tamano tumoral.

Material y métodos

Se describe una serie de casos retrolectiva en la Unidad Mé-
dica de Altas Especialidades No. 25 del IMSS de la ciudad
de Monterrey, N.L. Se incluyeron 22 pacientes pediétricos
menores de 15 afios con diagnéstico confirmado de CF que
fueron intervenidos quirdrgicamente desde marzo de 2007
hasta marzo de 2009. Fueron excluidos aquellos enfermos
con antecedentes de insuficiencia renal, diabetes mellitus,
hipotiroidismo y terapia de sustituciéon hormonal.

Se analizaron variables demogréficas (edad y género),
tipo de reseccién quirlrgica, tamano de la neoplasia y
déficit neurolégico previo a la cirugia, asi como el tipo de
deficiencia hormonal permanente que presentaron poste-
rior a la misma. Se calculé el maximo diametro tumoral
en dos dimensiones por neuroimagenologia (TC y/o RM).
Para su comparacion, los pacientes fueron divididos en dos
grupos segln el tamano tumoral, a saber, grupo 1: < 4 cm
y grupo 2: > 4 cm."®

Las determinaciones de laboratorio fueron realizadas
a través de electroquimioluminiscencia. Se definié ope-
racionalmente como deficiencia hormonal cuando el
resultado de la determinacién basal mostré niveles infe-
riores a los rangos de referencia para la edad: Hormona
estimulante de tiroides (TSH) 0.4-5.0 uU/mL; hormona
adrenocorticotrépica (ACTH) 5-28 pg/mL; hormona de
crecimiento (GH) 0-7 ng/mL; hormona foliculo estimu-
lante (FSH) en prepuberes (< 10 anos) 0.3-4.6 mU/mL,
de 10-12 anos 0.74-4.6 y de 13-14 anos 1.24-15.4 mU/
mL; hormona luteinizante (LH) en menores de 10 anos
0.04-3,6 mU/mL, de 10-12 afios 0.26-4.80 mU/mL y de
13-14 afos 0.56-6.30 mU/mL. El diagnéstico de diabetes
insipida fue determinado por la presentacion clinica y
respuesta terapéutica a vasopresina.

Los datos fueron analizados utilizando el paquete
estadistico SPSS version 15.0. Se realiz6 estadistica des-
criptiva. Las variables se expresan mediante proporciones
y se comparan mediante la prueba de y? o Fisher en caso
necesario. Se considerd significativo un valor de p < 0.05.

Resultados

Se incluyeron 22 pacientes, 13 pertenecieron al grupo 1y
nueve al grupo 2. La edad promedio fue de 6.9 afios (rango
0.5-14) y el predominio fue del sexo femenino (59%). El
95% de los pacientes presentaba déficit neurolégico previo
a la cirugia. Por las caracteristicas clinicas y de imagen 16
(72%) pacientes fueron tratados con reseccién parcial y seis
(27%) con reseccion total. El tiempo quirdrgico promedio
fue 7.8 (0.8-8) horas. El cuadro | representa la distribucién
de las variables comparandolas segtin el tamafo tumoral.

Posterior a la intervencién quirdrgica, las deficiencias
hormonales permanentes encontradas fueron: 20 (91%),
diabetes insipida; 18 (82%), GH; 14 (64%), ACTH; 17
(77%), TSH; 18 (36%), FSH; 10 (45%), LH. No existieron
diferencias estadisticamente significativas entre las variables
clinicodemogréficas, tamano del tumor y el hipopituitaris-
mo (Cuadro II).

Discusion

Los tumores cerebrales son, después de las leucemias,
los procesos malignos méds comunes en la infancia. El
craneofaringioma representa aproximadamente del 6 al
10% de los tumores cerebrales en la poblacion pedia-
trica.’” Generalmente miden de 3 a 4 cm de didmetro,
comlnmente son quisticos y algunas veces, multilobu-
lados; ocasionalmente son encapsulados y sélidos; asi
mismo, no presentan diferencias en cuanto a distribucion
por género.>31
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Cuadro I. Variables demogréficas segun tamafio tumoral.

Grupo 1 Grupo 2

N =13 (%) N =9 (%)
Edad 0-7 afios 7 (54) 3(33)
Edad 8-14 afios 6 (46) 6 (67)
Género (F/M) 9(69)/4 (31) 4 (44) 15 (56)
> 3 deficiencias hormonales 11 (85) 9 (100)
Reseccion parcial 9 (69) 7 (78)
Reseccion total 9 (69) 7 (78)
Duracion de la cirugia (horas) 8 8

Grupo 1: tamafio tumoral < 4 cm. Grupo 2: tamafio tumoral > 4 cm

Cuadro Il. Tamafio del tumor, frecuencia y porcentaje en relacion a la presentacion de déficit hormonal
en pacientes con reseccion de craneofaringioma en UMAE 25 de marzo de 2007 a marzo de 2009.

Tamafio del tumor (pacientes)

Grupo 1 Grupo 2

Deficiencia Hormona N =22 (%) N =13 N=9 p

DI 20 (91) 11 9 0.21
GH 18 (82) 11 7 0.32
ACTH 14 (64) 9 5 0.51
TSH 17 (77) 11 6 0.32
FSH 8 (36) 5 3 0.80
LH 10 (45) 6 4 0.93

Grupo 1: tamafio tumoral < 4 cm; Grupo 2: tamafio tumoral > 4 cm; DI: diabetes insipida; GH: hormona de crecimiento; ACTH: hormona adre-
nocorticotrépica; TSH: hormona estimulante de tiroides; FSH: hormona foliculo estimulante; LH: hormona luteinizante.

Los CF estan asociados con una morbilidad significativa
a largo plazo que compromete la integracion psicosocial
y la calidad de vida. Estas complicaciones son atribuidas
al dano de estructuras criticas ocasionado por el tumor
primario y/o su recurrencia, asi como a los efectos adversos
de las intervenciones terapéuticas.®

Su manifestacion clinica inicial puede ser muy variable,
se ha descrito sintomatologia neurolégica hasta en un
75% de los casos, trastornos visuales en 62-84% y déficit
endocrinolégico del 52 al 87%."> Dentro de las deficiencias
hormonales de la hip&fisis anterior, la més comun es la de
GH (75%), seguido por LH y FSH (40%), ACTH (25%) y TSH
(25%); la diabetes insipida se presenta en el 80-93%.57%15

Las lesiones hipotaldmicas se asocian frecuentemente a
labilidad emocional, ataques de rabia, comportamientos
sexuales anormales y deficiencias en las capacidades inte-
lectuales y de memoria. Numerosos estudios en nifos con
CF reportan alteraciones en la memoria, atencién, control
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de impulsos, motivacion y socializacion.’%'” Ademas, los
trastornos de alimentacién y obesidad se presentan en un
40-50% de los casos, lo cual incrementa el riesgo de sin-
drome metabdlico, enfermedad cardiovascular, morbilidad
multisistémica y mortalidad en estos pacientes.'

El tratamiento es quirdrgico y sus resultados son fa-
vorables para tumores pequenos localizados ya que una
reseccién completa microquirdrgica preserva la funcion
visual, hipotaldmica e hipofisaria. Por otro lado, en tumores
mayores se ha descrito una mayor morbilidad secundaria
al dano de estructuras criticas y a los afectos adversos de
las intervenciones terapéuticas.>'*'® Ademas, cuando la lo-
calizacién involucra estructuras 6pticas o hipotaldmicas, es
necesaria una reseccion parcial seguida de radiacion local.’

Yasargil y cols. reportan que tumores < 4 cm se corre-
lacionan con mejor prondstico postoperatorio en términos
de calidad de vida, sustituciéon hormonal y complicaciones
al compararlo con neoplasias mas grandes.’® A diferencia
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de lo anterior, en nuestros resultados estos datos no fueron
observados.

La edad, sitio y tamafo tumoral han sido considera-
dos como factores decisivos para el tipo de tratamiento,
incluyendo la radioterapia, implantacion de un catéter,
administracién de sustancias esclerosantes como bleomi-
cina o cirugfa estereotaxica.>'*" Kumar y cols. observaron
que la aparicién de recurrencia se asocia con extension
de la reseccion, tamano tumoral > 4 cm y caracteristicas
quisticas.” Estas variables, ademas del tiempo quirdrgico,
deben considerarse en las secuelas tardias y desarrollo de
complicaciones postquirtrgicas.

En nuestra serie de casos todos los pacientes presentaron
panhipopituitarismo, 19 (66%) con cuatro o més deficien-
cias. Asi mismo, la diabetes insipida fue la presentacién pos-
tquirdrgica mas frecuente (91%), similar a lo reportado por
otros estudios.''®2 Las diferencias encontradas con otras
publicaciones podrian ser por el proceso metodoldgico de
diagndstico, ya que las pruebas se tomaron en forma basal
y no posterior a una estimulacion. Ademas, consideramos
que tiene las limitaciones propias de un estudio retrolectivo
y de ser sélo una serie de casos.

Conclusiones

No existe relacién entre el tamafio tumoral y la deficiencia
hormonal especifica. Todos los pacientes desarrollan pan-
hipopituitarismo y la diabetes insipida es la manifestacion
mas comdn.
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