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RESUMEN

Los craneofaringiomas representan aproximadamente entre el 6 y 10 por ciento de
los tumores intracraneales en la infancia. Su manifestacion clinica puede variar
desde un estado asintomatico hasta un amplio espectro de sintomas neurolégicos,
psicologicos, visuales y endocrinos. Se presenta el caso de una paciente femenina
de 15 anos de edad, atendida en la consulta externa de neurologia del Hospital
Pediatrico Pepe Portilla de Pinar del Rio por un cuadro de cefalea y vomitos. Se le
realizan varias investigaciones cuyo diagndstico da como resultado un
craneofaringioma por tomografia simple de craneo. Se opera por la via
endoscopica, y se logra una evolucidn satisfactoria.

DeCS: CRANEOFARINGIOMA/complicaciones, TOMOGRAFIA.

ABSTRACT

Craniopharyngiomas represent app roximately the 6 and 10% of intracranial tumors
in the infancy. Clinical manifestations can vary from an asymptomatic status to a
wide spectrum of neurological, psychological, visual and endocrine symptoms. A 15
year-old female patient, attending to the external service of neurology at "Pepe
Portilla" Provincial Children Hospital, Pinar del Rio, presented a picture of headache
and vomits. Several examinations were completed to establish the diagnosis of
Craniopharyngioma by means of a simple cranial tomogra phy. She underwent an
Endoscopic Surgery and showed a satisfactory evolution.

DeCS: Craniopharyngioma/complications, tomography.

INTRODUCCION

El craneofaringioma es un tumor congénito, poco frecuente en la infancia,
representa el 6 y 10 por ciento de los tumores intracraneales en los nifios, y a su
vez, es la tumoracién benigna supraselar mas frecuente en la edad pediatrica. ! Se
diagnostica con mayor frecuencia en los nifios entre 5 y 14 afios de edad, con un
ligero predominio en el sexo masculino?. Su origen es congénito, a partir de restos
de la bolsa de Rathke, la localizacién puede ser exclusivamente intrasellar,
suprasellar o intrasuprasellar; son de crecimiento lento y consistencia sdlida o
quistica y pueden tener calcificaciones. Su tamafio es variable, al igual que la
expresidon clinica, dependiendo de la edad del paciente y de la localizaciéon del
tumor, 2 aunque histoldgicamente son tumores benignos y pueden tener un
comportamiento agresivo clinicamente en ocasiones y su tratamiento es quirlrgi co.

PRESENTACION DEL CASO
Paciente femenina de 15 afios de edad, con antecedentes patoldgicos personales de

salud anterior. Acude a la consulta de neurologia porque desde hace 15 dias
comenzd con una cefalea bifrontal, pulsatil, de caracter vascular. Se le realiza el



examen fisico neuroldgico y es normal. Se interpreta el cuadro como una cefalea
vascular migrafiosa. Se le indican varios estudios y decide poner el tratamiento con
ciproheptadina.

A la semana siguiente es vista nuevamente en la consulta, por un incremento de su
cefalea, que se intensificaba con los movimientos y la tos, acompafiada de vomitos,
al principio precedido por nauseas y después de instalacion subita, los cuales se
fueron acrecentando en los ultimos dias.

Se examina y observan los resultados de los complementarios indicados. El examen
fisico neurolégico es nuevamente normal; el fondo de ojo y la prueba de refraccion
son normales. Radiografia antero posterior (AP) y lateral de craneo, normales. Por
las caracteristicas del cuadro y el incremento de la cefalea se decide su ingreso. Se
realiza la TAC simple y contrastada de craneo, donde se le diagnostica una lesion
gue ocupa la linea media.

Al dia siguiente le realizan estudios hormonales que resultaron normales. En el
estudio del campo visual se observd una reduccién concéntrica y la RMN de craneo
permitié confirmar el diagndstico de craneofaringioma (fig. 1 y 2). Se interconsulta
el caso con el servicio de neurocirugia. La paciente es operada por endoscopia
endonasal, y se logra la reseccidn quirdrgica del tumor con una evolucién
satisfactoria.

DISCUSION

El craneofaringioma es el tumor benigno supraselar mas frecuente en el nifio, de
origen epitelial; se forma de los tejidos remanentes de la bolsa de Rathke,
evaginacion del ectodermo embrionario en el punto donde mas tarde se forma la
boca.'? Se origina en la regién de la fosa pituitaria y es de crecimiento lento, no
infiltra a los tejidos vecinos, ni hace metastasis, aunque en ocasiones tiene un
comportamiento de semimalignidad por su situacion topografica, que dificulta la
extirpacion quirurgica completa y por su alto indice de recidivas.

Los sintomas dependen de la edad del paciente y su localizacid n, ya que estos
tumores pueden estar confinados a la silla turca o puede extenderse a través del
diafragma y comprimir el quiasma Optico y/o el III ventriculo y generalmente se
manifiestan por los sintomas y signos de hipertensién endocraneana, trastornos
endocrinos o sintomas y signos visuales. '

Como resultado del crecimiento hacia arriba del tumor y de la obstruccién del III
ventriculo se origina la hipertensién intracraneal, como la sintomatologia referida
por la paciente de este trabajo. En ocasiones se pueden extender hacia la fosa
frontal o temporal y causar trastornos de conducta, pérdida de la memoria,
convulsiones, dismetria y hemiparesia. > 3

Los trastornos endocrinos se originan por la compresién de la hipdfisis o del
hipotalamo, causando talla baja, obesidad o pubertad retardada y diabetes insipida.
A veces las manifestaciones endocrinas se comprueban después de diagnosticado el
tumor. Con la progresion del tumor se agregan los sintomas de hipotiroidismo vy
hasta de insuficiencia adrenal. Los trastornos visuales tales como la pérdida de la
visidn son consecuencia de la compresién directa del nervio éptico o por el aumento
de la presidn intracraneal.? 3

Las manifestaciones clinicas referidas por la paciente incluyeron sintomas que
orientaban a pensar en una hipertension endocraneana, la cual se evidencia por la
triada clasica de cefalea, vomitos y papiledema, aunque este Gltimo signo no estuvo



presente, a pesar de ser considerado el signo patognomédnico de la hipertension
endocraneana, aun cuando suele faltar en un veinte por ciento o mas de los casos. *

La cefalea se fue tornando cada dia mas frecuente e intensa, de localizacion difusa,
mas frecuente al levantarse y aumenta con los esfuerzos de la tos y el estornudo,
seguido de vdémitos, al inicio estaban precedidos por nauseas, pero se fueron
tornando subitos. Aunque en muchas ocasiones los vomitos no se presentan de
forma tipica.

El examen campimétrico en esta paciente, después de diagnosticado el tumor se
comprobé una reduccidon concéntrica bilateral del campo visual, sintomas
relacionados con la compresion directa del nervio optico o por el aumento de la
presion intracraneal.!™

Para el diagnostico de esta entidad se requieren de estudios imagenoldgicos como
la radiografia de crdneo en vistas anteroposterior y lateral, que suele mostrar
alteraciones en el 80% de los casos como son: erosion de la apdfisis clinoides,
deformidad de la silla turca y calcificaciones. La tomografia axial computarizada
(TAC) de craneo confirma el diagndstico al mostrar una imagen tumoral, de tamafio
variable, localizada en la regién supraselar, de consistencia quistica, sélida o mixta,
con areas de calcificacidon y zonas de captacion de contraste yodado. La resonancia
magnética nuclear (RMN) de craneo es Util e imprescind ible a la hora de planear la
6estrategia quirdrgica, ya que este es el tratamiento principal del craneofaringioma. >

En la actualidad existen dos protocolos de tratamiento quirdrgico, uno que consiste
en la reseccion primaria total del tumor y el otro en la reseccion parcial, seguida de
radioterapia, la cual resulta muy util en la evolucién de tumores que no se pueden
extirpar totalmente, dadas las relaciones de vecindad.

Las alteraciones visuales y deficiencias hormonales son irreversibles, requieren de
terapia sustitutiva permanente. El empleo de técnicas innovadoras como la
endoscopia para el diagndstico y tratamiento, constituye la terapéutica quirdrgica
menos agresiva, reduciendo el tiempo de recuperacién y mejorando los resultados
finales en dichos pacientes.” 8
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