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RESUMEN

Introduccion. Los tumores intracraneales siguen sien-
do un reto importante para los investigadores clinicos. Se
agrupan en lesiones con un crecimiento primario, deriva-
das del SNC, secundario o metastaticos. Los craneofarin-
geomas son tumores quisticos, solidos o mixtos con o
sin calcificaciones, y se originan de los remanentes del
conducto craneofaringeo y/o hendidura de la bolsa de
Rathke. La embriogénica y la metaplasica interrelacionan
el origen de los craneofaringeomas con pequefios restos
embrionarios. Este tumor constituye 2.5-4% de todos los
tumores intracraneales. En los nifios representan de 5-
10% de todos los tumores o 56% de todos los tumores
de la region selar y supraselar. Aunque pueden verse
afectadas todas las edades, su distribucién es mayor a
los 5-10 afios e inferior entre los 50-60 afios.

Material y métodos. Se estudiaron 21 pacientes con
diagndstico de craneofaringeomas operados mediante
procederes esteroataxicos en el Servicio de Neurocirugia
del Hospital Clinico Quirargico Hermanos Ameijeiras, de
la ciudad de La Habana, desde 1990 hasta 2003.

Resultados. Se encontré predominio de los adultos ma-
yores de 16 afios con 57%. El rango edad de la serie osci-
16 entre los tres y 60 afios, con un promedio de 31 afos. El
predominio de los craneofaringeomas adamantinomatoso
en el total de los casos estudiados en nuestra serie fue del
100%: en 19 casos (90.5) el tipo quistico fue el mas fre-
cuente, en dos casos (9.5) el tumor fue mixto. El subtipo
escamoso papilar no se evidencié en ningun caso.

Conclusion. El craneofaringioma se presenté con mas
frecuencia en pacientes jévenes del sexo masculino, el
100% de los casos fueron lesiones ameloblastomaticos.
La TAC esterotaxica permitié la determinacién del volu-
men del quiste en todos los casos y constituye el estudio
de eleccion para el seguimiento evolutivo.

Palabras clave: Craneofaringeomas, cirugia estero-
taxica, tumor intracraneal.

Stereotaxic surgery in
craniopharyngeomas, 13 years of experience

ABSTRACT

Introduction. Intracraneal tumors continue being an im-
portant challenge for the clinical investigators. They are
grouped in injuries with a primary growth, derived from the
CNS, secondary or metastatic. Craniopharyngiomas are
cystic tumors, solid or mixed with or without calcifications,
and they are originated of craniopharyngeal duct’s remnants
and/or Rathke’s pouch fissure. Embryogenetics and meta-
plastic interrelate craniopharyngiomas origin with small em-
bryonic. This tumor constitutes 2,5-4% of all the intracranial
tumors. In children they represent 5-10% of all tumors or
56% of all the tumors of the sellar and suprasellar region.
Although all ages can be affected, its distribution is 5-10
years and lower between 50-60 years.

Material and methods: 21 patients were studied with
craniopharyngiomas diagnosis operated by means of ste-
reoataxic in the Service of Neurosurgery of the Surgical
Clinical Hospital Ameijeiras Brothers, of the city of Havana,
from 1990 to 2003.

Results. Adults over 16 years predominated with 57%.
The age rank of the series oscillated between the three
and 60 years, with an average of 31 years. Ameloblasto-
matous craniopharyngiomas predominance in the total of
the cases studied in our series was 100%: in 19 cases
(90.5) the cyst type was frequently found, in two cases (9.5)
the tumor was mixed. Papilar squamous subtype was not
demonstrated in any case.

Conclusion. Craniopharyngiomas appeared with more
frequency in young patients of masculine sex, 100% of the
cases were ameloblastomatous injuries. Stereoataxic ACT
allowed to determine the cyst volume in all cases and cons-
tituted the election study for the evolutionary follow-up.

Key words: Craniopharyngiomas, stereoataxic sur-
gery, intracraneal tumors.
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INTRODUCCION

Los tumores intracraneales constituyen un per-
manente desafio tanto para los investigadores clini-
cos como para los estudiosos de niveles basicos y
preclinicos. Los tumores intracraneales contindan
siendo una de las condiciones mas temidas.** Pue-
den agruparse en lesiones con un crecimiento pri-
mario, derivadas del SNC y de otras estructuras de
la cavidad craneal, y secundario o metastasicos. La
historia natural de los tumores intracraneales no
esta relacionada solamente con su origen citolégico,
patréon anatomico, extensiéon y crecimiento, sino
también con la localizacién o sitio que ocupan den-
tro de la cavidad craneal y la reaccion del hospedero
respecto al aumento de la presion (PIC), la funcién
de la barrera hematoencefalica, el flujo cerebral y la
respuesta inmunolégica. Podemos considerar que:
los craneofaringeomas son tumores quisticos, soli-
dos o mixtos con o sin calcificaciones, de lento cre-
cimiento, extraaxial de epitelio escamoso, originan-
dose de los remanentes del conducto craneofaringeo
y/o hendidura de la bolsa de Rathke, ocupando la re-
gion selar o supraselar.®

Algunos autores han considerado que el nombre
de craneofaringeoma es errado (Russell & Rubestein
1989), puesto que la bolsa de Rathket no es una
evaginacion de la faringe, sino del estomodeo.

Existen dos principales hipétesis acerca del ori-
gen del craneofaringeoma: la embriogénica y la meta-
plasica, ambas interrelacionan el origen del tumor
con pequefios restos embrionarios brindando un
complemento y explican el espectro del craneofarin-
geoma.5’ Este tumor constituye en forma general
2.5-4% de todos los tumores intracraneales. Varian
en dependencia de las series estudiadas, por ejem-
plo: 4.6% de una muestra de 2,000 tumores intra-
craneales en la serie de Cushing (1932) y 1.2% de
una muestra de 9,000 tumores en la serie del pato-
logo Zalch. Edward Law.*&°

En los nifios representan de 5-10% de todos los
tumores 0 56% de todos los tumares la region selar
y supraselar. La incidencia internacional anual de
casos nuevos es de 0.5-2% por cada 100,000 habi-
tantes.10-13

La distribucion por edades tiene un origen bimo-
dal, con un primer pico mayor a los 5-10 afios y un
segundo pico inferior entre los 50-60 afios aunque
pueden verse afectadas todas las edades. Tiene una
ligera predominancia por el sexo masculino (55%)
en todos los grupos de edades.157:9.12.14-16

La era moderna de la terapéutica de los tumores
intracraneales se inici6é a finales del siglo XIX. La
primera extirpacion con éxito de un tumor cerebral
fue realizada en 1879 por sir William Nacewen. Una
de las primeras craneotomias para la extirpacion de
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un tumor cerebral fue realizada en 1884. Los traba-
jos de V. Horsley y W.N. Keen se encuentran entre
las primeras comunicaciones sobre el tratamiento
de los tumores craneales.'?* Una de las opciones
microquirudrgicas para la reseccion de tumores in-
tracraneales es la cirugia estereotaxica, que permite
la localizacién exacta de referencias anatdmicas y/o
de lesiones intracraneales mediante el uso de guias
para la diseccién de lesiones localizadas profunda-
mente o en areas elocuentes mas superficiales. La
braquiterapia es una modalidad de irradiacion que
es empleada en un esfuerzo por mejorar la propor-
cién terapéutica porque combina la ventaja radio-
bioldgica de una proporcion de baja dosis con una
colocacién de fuente intratumoral que permite entre-
gar las dosis altas de radiacion a localizados volu-
menes sin irradiacion significativa del cerebro nor-
mal circundante.

MATERIAL Y METODOS

Se hizo un estudio retrospectivo de 21 pacientes
con diagnostico de craneofaringeomas operados me-
diante procedimientos estereotaxicos en el Servicio
de Neurocirugia del Hospital Clinico Quirudrgico
“Hermanos Ameijeiras”, de la ciudad de la Habana,
desde 1990 hasta el 2003.

Los pacientes seleccionados en la consulta y cen-
tro de recepcion de ingreso para estas técnicas cum-
plieron con los siguientes criterios de inclusion:

1. Valoracién previa al tratamiento en consulta ex-
terna por el grupo multidisciplinario de cirugia
estereotaxica del HHA de pacientes remitidos de
cualquier institucion de salud del pais con sos-
pecha de craneofaringeoma intracraneal, a fin de
determinar las posibilidades de tratamiento me-
diante braquiterapia estereotéaxica.

2. Diagndstico imagenoldgico sospechoso y/o corro-
boracién histoldgica de craneofaringeoma.

3. No haber recibido tratamiento previo de radiote-
rapia externa.

4. Obtencién del consentimiento del paciente y fami-
liar previo al tratamiento.

A partir de enero del 2005 se comenzo6 con la
confeccidn de datos estadisticos de todos los pacien-
tes tratados por las distintas técnicas estereotaxi-
cas utilizando Sistema de Riechert Mundiger y Este-
reoflex en el Servicio de Neurocirugia de nuestro
centro:

= Biopsia estereotaxica.

= Evacuacion de la porcion quistica hasta un volu-
men no menor de 25% con respecto al volumen
de la planificacion estereotaxica, para permitir la
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instilacion intracavitaria del isétopo sin salida
del mismo mas alla de la lesion.

= Implantes de isétopos radiactivos (braquiterapia
intersticial con Iridium 192 en la porcion sélida
de craneofaringeomas mixtos previa biopsia este-
reotaxica transoperatoria que brindara confirma-
cion histolégica y aplicacién de P-32 intracavita-

Cuadro 1. Caracteristicas generales en el momento que se apli-
ca el tratamiento.

Caracteristica de los pacientes

Caracteristicas Numero de

pacientes
n=21 %

Sexo

Masculino 14 67

Femenino 7 33

Edad

Promedio (afios) 31

Rango (afios) 3-60

Adultos > de 16 afios 12 57

Nifios < de 16 afios 9 43

Tratamiento previo

No tratamiento 11 52
Craniotomia 1 5
Valvula LCR o endoscopia 9 43
Sintomas de presentacion

HTE 9 43
Trastornos visuales 7 33
Trastornos endocrinos 3 14
Trastornos Mentales 2 9

Fuente: planilla recolectora e historias clinicas H.H. Ameijeiras.

Cuadro 2. Procedimientos utilizados.

Procedimientos utilizados Total
Biopsia estereotaxica 21
Puncién y evacuacién de fluidos 41
Aplicacién intersticial de radiois6topo 2
Instilacién intracavitaria de radiois6topos coloidales 37
Total 101

Fuente: planilla recolectora e historias clinicas H.H. Ameijeiras.

rio previa evacuacioéon y biopsia transoperatoria
en craneofaringeomas quisticos segun la dosis
establecida acorde al volumen tumoral (20,000-
50,000 rads).

Para la realizacion de cada procedimiento este-
reotaxico se aplicaron los siguientes pasos:

e Colocacién del marco estereotaxico cubano Este-
roflex.

= TAC estereotaxica y planificacion.

= Proceder especifico segun cada caso.

La aplicacién de la cirugia estereotaxica sélo re-
quirié anestesia general en un paciente (tres afos
de edad). El resto de los casos tolerd de forma ex-
celente la cirugia mediante anestesia local, insti-
lando 5 cc de lidocaina 2% subcutanea mediante
aguja No. 26 en region frontal anterior. Cada pro-
cedimiento fue precedido de una explicacion previa
al paciente y familiares de la técnica a aplicar. La
evaluacion de los pacientes pre y postratamiento
con braquiterapia se realizé mediante: TAC de cra-
neo, escala Neuropsicoldgica de Duffy, evaluacién
neurooftalmoldgica (presencia o no de papiledema,
disminucién de la agudeza visual y diplopia) y eva-
luaciéon endocrina.

RESULTADOS

En el cuadro 1, de los pacientes tratados, 14 fue-
ron del sexo masculino (67%) y siete del sexo feme-
nino (33%). La proporcion por tanto fue aproxima-
damente 2:1. Esta distribucién consideramos no
debe asociarse estrictamente con la frecuencia de
presentacion normal del craneofaringeoma, sino con
la frecuencia con que fueron remitidos a la consulta
de clasificacion de cirugia estereotaxica establecida
para estos casos.

Cuadro 3. Localizaciones mas frecuentes acorde a la extension vertical (aplicaciéon de clasificacion de E. Law).

Clasificacién del tumor: a. acorde al grado de extension vertical Casos

No %
| - Tumor Intrasellar. 0 0
Il - Tumor intracisternal con o sin componente intrasellar. 0 0
Il - Tumor intracisternal con crecimiento dentro de la mitad inferior del tercer ventriculo. 13 62
IV - Tumor intracisternal con crecimiento hacia la mitad superior de tercer ventriculo. 8 38
V - Tumor intracisternal con crecimiento hacia el séptum pellucidum y ventriculos laterales. 0 0
Clasificacion del tumor: b. de acuerdo con el crecimiento en direccion horizontal Casos

No %
Anteriormente dentro de la cisterna prequiasmatica y espacio subfrontal. 1 5
Lateralmente hacia el espacio subtemporal. 0 0
Posteriormente hacia las cisternas interpeduncular y prepontina, agujero magno. 0 0

Fuente: planilla recolectora e historias clinicas H.H. Ameijeiras.
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Predominaron los pacientes adultos mayores de
16 afnos con 57%. El rango de edad de la serie osci-
16 entre los tres y 60 afios, con un promedio de
edad de 31 afios. Un grupo de nueve pacientes de la
muestra (43%) recibi6 tratamiento derivativo de
LCR previo a la estereotaxia, por presentar hidro-
cefalia obstructiva aguda como manifestacion ini-
cial. De la serie, 52% no recibi6 tratamiento prima-
rio alguno de los procedimientos estereotaxicos
descritos en este trabajo. S6lo un paciente habia
sido abordado mediante microcirugia antes de la
braquiterapia.

Los sintomas de presentacion fundamentales
fueron: hipertensién endocraneana (nueve casos
para 43%) con manifestaciones de cefalea, papilede-
ma y vomitos, los trastornos visuales siete (33%),
de las cuales las mas importantes fueron la dismi-
nucion de la agudeza visual, diplopia y atrofia 6pti-
ca, los trastornos endocrinos se vieron inicialmente
en tres pacientes (14%), con obesidad y diabetes in-
sipida. y por ultimo los trastornos mentales en dos
casos (9%), fundamentalmente con trastornos de la
personalidad.

El cuadro 2 muestra que de un total de 101 pro-
cedimientos realizados, la biopsia estereotaxica per-
mitié confirmar diagnéstico en 21 pacientes; se hi-
cieron 41 punciones y evacuacion de fluidos entre
los que se encuentran las 21 biopsias estereotaxi-
cas, 16 punciones para reinstilacion de P-32 en seis
pacientes y cuatro punciones para evacuacion de
contenido por hiperproduccion del tumor postirra-
diacién en cuatro pacientes; se aplicaron dos iséto-
pos intersticiales de Ir-192 a los tumores con com-
ponente sélido y 37 instilaciones con radioisGtopo
coloidal (P-32) en los cuales a seis pacientes se
reinstilé de una a tres ocasiones.

En cuanto a la localizacién (Cuadro 3), 62% de
la muestra presenté un tumor intracisternal con
crecimiento dentro de la mitad inferior del tercer
ventriculo (13 casos), en los que estaban incluidos
los dos casos de craneofaringeomas mixtos descri-

tos en este trabajo (grado Ill). El restante 38% se
present6é como un tumor intracisternal con creci-
miento hacia la mitad superior del tercer ventricu-
lo, agrupando a ocho pacientes portadores de los
craneofaringeomas de mayor diametro de la serie
(grado 1V).

Segun el crecimiento en direccidn horizontal, sélo
un paciente porté un tumor que se dirigié anterior-
mente dentro de la cisterna prequiasmatica y el es-
pacio subfrontal. En esta paciente la puncién trans-
frontal fue fallida por producir amaurosis fugaz
durante la puncién, fue necesaria una puncién
transnasal con apoyo estereotaxico. De acuerdo con
el crecimiento en direccién horizontal y la clasifica-
cion de Pang, 20 pacientes (95%) portaban un tu-
mor que se encontraba en localizacién retroquias-
matica y un paciente (5%) presenté localizacién
prequiasmatica.

El predominio de los craneofaringeomas adaman-
tinomatosos en el total de los casos estudiados en
nuestra serie fue de 100%: en 19 casos (90.5%) el
tipo quistico fue el méas frecuente, en dos casos
(9.5%) el tumor fue mixto. El subtipo escamoso pa-
pilar no se evidenci6 en ningun caso.

En el cuadro 4 mostramos el nivel de resolucion
del componente quistico del craneofaringeoma en
toda la serie. A los diez afios se puede observar la
resolucién del quiste y la disminucion de quiste en
nuestra serie a los diez afios fue de 86%.

En los tres casos (16%) presentados como no re-
sueltos encontramos: dos que no resolvieron con el
tratamiento de braquiterapia (9%) y fallecieron a los
10 afos y una paciente que a los trece afios de trata-
da se present6 con un cuadro de cefalea frontal per-
sistente, y en la TAC de craneo se observo una le-
sién hipodensa en region frontotemporal derecha
que no guardaba relacién con la lesion supraselar
inicial. Se demostré que en 13 (62%) de los pacien-
tes continuaron con una vida social normal a los
diez afios de la braquiterapia, tres de ellos (14.3%)
presentaron una vida social con ligera limitacién.

Cuadro 4. Evolucion por TAC del volumen del craneofaringioma posbraquiterapia.

Momento Resolucién Disminucién Disminucién No

de la evaluacién del quiste del quiste (25-75%) del quiste +75% resueltos
No % No % No % No %

Seis meses 4 20 8 40 8 40

Dos afios 8 40 8 40 4 20

Cinco afios 8 40 4 20 8 40 2* 9

Diez afios 8 40 4 20 8 40 2% 9

> 10 afos (i 4

Fuente: planilla recolectora e historias clinicas H.H. Ameijeiras.
2 *: Dos pacientes que no resolvieron con el tratamiento de braquiterapia, aunque fallece uno por IMA el quiste habia resuelto con P-32.
2 **: Dos pacientes fallecidos por evolucion de la enfermedad.
1 ***: Paciente con recidiva ectédpica de la lesion.
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DISCUSION

Comparando con la literatura en el momento en
que se aplico el tratamiento, se observé un ligero
predominio de la poblacién mayor de 16 afios
(57%), se mantuvo predominio en el sexo masculino
en correspondencia con la literatura.'”2* En ésta los
nifios frecuentemente presentan sintomas de hiper-
tensidon endocraneana como cefalea y vémitos (65-
75%) debido a la hipertension por efecto de masa de
la lesion, cerca de 20% presentan papiledemay un
tercio hidrocefalia obstructiva. El déficit visual es
bien tolerado por los nifios, siendo 20-30% los que
aquejan trastornos visuales, usualmente cuando al-
canza pérdida visual completa y se sospecha cuando
comienza con deterioro del aprendizaje esco-
|ar.4,15,16,25,26

El temor de dafio a las vias visuales por la radio-
necrosis probable por el uso de los isétopos no se
aprecié en ningun caso, en nuestra opinidn por el
céalculo exacto de la dosis necesarias del P-32 segun
el volumen de la lesion quistica medido por TACy la
no aplicacién de is6topos en lesiones mayores de 3
cm para evitar la dispersién del mismo o la necesi-
dad de dosis excesivamente altas.

En el grupo multidisciplinario de cirugia este-
reotaxica que desarroll6 este trabajo, se considero
que la aplicacién de Ir-192 en lesiones sélidas re-
siduales o recidivantes en los craneofaringeomas
puede constituir una variante terapéutica cuando
no disponemos de la radiocirugia, pues permite
una entrega de la dosis de radiacion al propio teji-
do tumoral, sin dafio a las estructuras circundan-
tes siempre que la dosis aplicada no exceda los
70-80 Gy. En el seguimiento evolutivo por TAC, la
aparicion de calcificaciones en estos casos susti-
tuyo al area que ocupaba el tejido tumoral sélido.

Las disfunciones endocrinas se reportan en la
mitad de los nifios con craneofaringioma®>10:16.17 y
frecuentemente se manifiesta por baja talla y dia-
betes insipida. Un gran namero de nifios tienen re-
tardo en el crecimiento y retardo de caracteres
sexuales secundarios. El evitar la dispersion del
isotopo luego de su instilacién intraquistica y el
control dosimétrico del mismo es una clave de este
logro. La presencia de trastornos conductuales re-
presenta una limitacion en la vida de estos pacien-
tes, por lo que su resolucién es la clave del éxito
para su incorporacion a la sociedad. Grandes ma-
sas subfrontal pueden presentar trastornos neu-
ropsicolégicos.822

Segun la vida media del fésforo-32 (14 dias), con-
sideramos que cualquier signo de crecimiento de la
lesién contraindicara su reinstilacion en un periodo
inferior a dos veces su vida media (o sea, hunca an-
tes de 30 dias), para evitar las lesiones por radione-
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crosis, siempre precedidas por las pruebas dosimé-
tricas necesarias.

Desde décadas pasadas el tratamiento de los cra-
neofaringeomas se ha enfatizado en la prolongacién
de la calidad de vida y en la reseccion del tumor. La
reseccion del tumor permanece como tratamiento
importante en los tumores quisticos, sélidos y mix-
tos que se encuentren facilmente accesibles.?526

La puncién estereotaxica en los craneofaringeo-
mas quisticos con aspiracion del liquido y admi-
nistracion subsecuente de is6topos radiactivos:
Beta-emisor (P32) y en los quistes recidivantes de
cirugia previas ha sido una importante herramienta
para destruir el epitelio quistico mientras se mini-
miza el dafio a estructuras circundantes. Se ha re-
portado en la literatura una respuesta favorable de
los quistes con una disminucién de 88% de los ca-
S0s con una supervivencia de mas de nueve afios.?*
26 Mantuvimos similar conducta y éxito terapéuti-
Co.

CONCLUSIONES

El craneofaringioma fue mas frecuente en pacien-
tes jovenes con predominio del sexo masculino,
100% de los casos fueron lesiones ameloblastomati-
cas. La hipertensién endocraneana fue el sintoma de
presentacion mas frecuente. Se realizaron 101 pro-
cedimientos estereotaxicos donde la biopsia confir-
mo el diagnéstico en todos los casos, No se presen-
taron secuelas visuales permanentes después de la
braquiterapia. La obesidad mejor6 en 60%. Los
trastornos de la libido desaparecieron en 100% de
los casos. Retorn6 a su vida social normal, 62%.

La TAC estereotaxica permitio la determinacion
del volumen del quiste en todos los casos y consti-
tuye el estudio de eleccién para el seguimiento evolu-
tivo. La RMN es un estudio imagenologico superior,
pero no fue posible utilizarlo en todos los casos.
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