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PALABRAS CLAVE Resumen Los craneofaringiomas son tumores epiteliales raros localmente agresivos que
Tumor hipofisario; habitualmente se localizan en la region selar y supraselar. El diagnostico de sospecha del cra-
Craneofaringioma; neofaringioma se basa en los hallazgos clinicos y radioldgicos, posteriormente confirmados con
Lesiones paraselares el estudio histologico. El tratamiento de eleccion es la cirugia en la gran mayoria de los casos,

con objeto de reducir los sintomas compresivos y resecar la mayor parte de la masa tumoral
con la menor morbilidad posible. La radioterapia externa es el tratamiento estandar para el
control de restos tumorales poscirugia o recidivas locales.

Las lesiones paraselares son lesiones de prevalencia muy baja y engloban enfermedades neo-
plasicas, inflamatorias, infecciosas, embrionarias y vasculares. Su diagndstico y tratamiento es
especifico segln el tipo de lesion
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Craniopharyngioma;

Parasellar tumors Abstract Craniopharyngiomas are rare, locally aggressive epithelial tumors usually located

in the sellar and suprasellar region. Diagnosis of craniopharyngioma is usually suggested by
clinical and radiological findings that should be confirmed histologically. Surgery is the treatment
of choice for most patients. The goal of surgery is to relieve compressive symptoms and to
remove as much tumor as safely possible. Radiation therapy is the usual treatment to control
postoperative tumor remnants and local recurrences.
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Parasellar lesions are low prevalent lesions and include neoplastic, inflammatory, infectious,
developmental, and vascular diseases. Both their diagnosis and treatment depend on the type
of lesion.
© 2014 SEEN. Published by Elsevier Espafna, S.L.U. All rights reserved.

Justificacion entre los 5 y los 15afos y otro en la quinta década de la

Esta guia se ha elaborado a raiz de la propuesta del Area de
Conocimiento de Neuroendocrinologia (GNE) de la SEEN de
actualizacion de las Guias de Practica Clinica en Neuroendo-
crinologia como puesta al dia de una guia previa realizada
en el afio 2007'. Cuando ha sido posible se ha evaluado
la calidad de la evidencia y el peso de las recomendacio-
nes de acuerdo con el sistema propuesto por la Agency for
Health Care Policy and Research’ (tabla 1). No obstante,
ante la ausencia de ensayos clinicos o metaanalisis, las reco-
mendaciones de esta guia se basan principalmente en la
evaluacion de las series de casos mas relevantes publicados
en las principales revistas médicas internacionales y opinio-
nes de expertos. Esta guia no debe ser considerada como
un estandar de practica clinica, sino como una herramienta
para ayudar a los profesionales implicados en el manejo de
estos pacientes, en base a la evidencia médica disponible
hasta la actualidad (anexo 1).

Introduccion

Los craneofaringiomas son tumores epiteliales raros local-
mente agresivos que habitualmente se localizan en la
region selar y supraselar. Derivan de restos embrionarios del
conducto craneofaringeo formado por la evaginacion ecto-
dérmica que constituye la bolsa de Rathke y que origina
la adenohipofisis primitiva. Aunque de naturaleza benigna
(tipo1 de la OMS), resultan localmente invasivos; infiltran
los 6rganos y estructuras adyacentes como el hipotalamo, la
hipdfisis, el quiasma y los nervios oOpticos, y originan, per
se o tras su tratamiento, una considerable morbimortali-
dad. Solo excepcionalmente se ha descrito transformacion
maligna®*. Aunque a medio plazo su prondstico es mejor en
pacientes jovenes que en adultos (supervivencia del 83-96%
vs. el 54-96% a 5anos), a largo plazo no se han encon-
trado diferencias sustanciales (62% vs. 66-85% a 20anos).
No obstante, el progreso de las técnicas diagndsticas y tera-
péuticas ha mejorado las tasas de supervivencia y reducido
las complicaciones®.

Epidemiologia

Los craneofaringiomas son tumores poco frecuentes. Repre-
sentan el 1-3% de los tumores intracraneales, con una
incidencia de 0,5-2 casos por millon de personas/afio y una
prevalencia estimada de 1-3 por 100.000 habitantes. Pre-
sentan una distribucion bimodal, con un pico de incidencia

vida. Son la neoplasia no neuroepitelial intracraneal mas fre-
cuente en nifios (entre el 5,3 y el 15%)°° y la neoplasia de
la fosa hipofisaria mas frecuente a esta edad (80-90%). Mas
del 50% de los casos de su variante principal (adamantino-
matosa) se diagnostican en pacientes menores de 20anos.
Los tumores confinados exclusivamente a la region intrase-
lar constituyen el 5-6% de los casos, mientras que el 94-95%
presentan extension supraselar (puramente supraselar el 20-
41%, y paraselar, afectando a la fosa anterior, la fosa media,
el clivus y la fosa posterior entre el 20 y el 30% de los
casos)>81°,

Anatomia patoloégica

Los craneofaringiomas son tumores solidos con un com-
ponente quistico variable, estrechamente adheridos a las
estructuras vasculares y el tejido cerebral adyacente a
expensas de nidos celulares infiltrados en la zona de gliosis
reactiva peritumoral.

Se han descrito 2 tipos histoldgicos fundamentales y una
forma mixta o transicional.

La forma adamantinomatosa es la mas frecuente (85%).
Deriva de restos epiteliales de tipo ameloblastoma de la
cavidad orofaringea primitiva y predomina en nifios (95%).
Se caracteriza por cordones o nidos de epitelio escamoso
multiestratificado dispuestos en empalizada. La presencia
de calcificaciones, acumulaciones de queratina prominen-
tes y contenido quistico oscuro, rico en colesterol, lipidos y
metahemoglobina, es tipica de esta variante.

El tipo papilar (15%) esta relacionado con metaplasia de
células adenohipofisarias primitivas'’'? y se presenta habi-
tualmente con gran componente quistico. Histologicamente
esta compuesto por epitelio escamoso formador de papilas.
En esta variante son muy infrecuentes las calcificaciones y
la infiltracion peritumoral'®.

En mas del 70% de las formas adamantinomatosas se
detecta una mutacion en el exon 3 del gen de la B-
catenina que no esta presente en el craneofaringioma de
tipo papilar'.

Diagnéstico

El diagnostico de sospecha del craneofaringioma se basa en
los hallazgos clinicos y radiologicos, y se confirma con el
estudio histologico.
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Sospecha clinica

La sintomatologia mas frecuente deriva de su naturaleza
expansiva y/o del desarrollo de hipertension intracraneal.
Las alteraciones visuales se producen en el 50% de los casos,
debido a la hipertension intracraneal o al efecto de masa que
inducen cambios en la vascularizacion de los nervios dpticos
y pueden resultar en una pérdida de vision permanente. Las
alteraciones de la funcion motora de pares craneales (ll, IV
y VI) se producen por la invasion de los senos cavernosos.

La afectacion endocrina es mucho mas evidente en
la infancia, ya que la disfuncion hipotalamico-hipofisaria
afecta al desarrollo y al crecimiento normales®'. Al ser
tumores de crecimiento lento los sintomas son insidiosos e
inespecificos, lo que habitualmente retrasa el diagnostico
entre 1y 2anos.

En la infancia los sintomas/signos mas frecuentes son la
pérdida de vision, los sintomas derivados de la hipertension
intracraneal (irritabilidad, nauseas, vomitos, papiledema
e incluso macrocefalia si las suturas craneales no estan
cerradas) y el fallo del crecimiento. En la preadolescencia
destacan las alteraciones visuales (pérdida de agudeza visual
y defectos campimétricos) y los trastornos del desarrollo
puberal. En la edad adulta los sintomas mas frecuentes son
el hipogonadismo con disfuncion eréctil y oligoamenorrea
(45-65%) y las alteraciones visuales®'®'8, La hiperfagia y la
obesidad, la poliuria y la polidipsia (diabetes insipida), aso-
ciadas a afectacion hipotalamica importante, se presentan
a cualquier edad (tabla 1).

En las tablas 2 y 3 se describen las frecuencias de las dis-
tintas alteraciones hormonales®®°?! y las manifestaciones
no endocrinas®>?%2%, Otras manifestaciones no endocrinas
son los trastornos de la conducta y dificultades para la
memoria y el aprendizaje??.

Estudios morfologicos

Los craneofaringiomas miden generalmente mas de 2 cm (14-
20% >4cm, 58-76% entre 2 y 4cm, y 4-28% <2cm)**?® La
imagen radiologica clasica es una masa solida (18-39%) o

Tabla 1 Niveles de evidencia y grados de recomendacion

Niveles de evidencia
la. Evidencia obtenida de metaanalisis de ensayos
clinicos de alta calidad (controlados y aleatorizados)
Ib. Evidencia obtenida de al menos un ensayo clinico
de alta calidad
Ila. Evidencia obtenida de un estudio bien disenado
controlado sin aleatorizados
IIb. Evidencia obtenida de al menos un estudio bien
disenado casi experimental
Ill. Evidencia obtenida de estudios descriptivos bien
disenados y de estudios casos-controles
IV. Opinion de expertos

Grados de recomendacion
A. Nivel de evidencia la o Ib
B. Nivel de evidencia lla, 1lIb o Il
C. Nivel de evidencia IV
Buena practica clinica

De Atkins et al.2.

Tabla 2 Prevalencia de déficits hormonales asociados al
craneofaringioma o a su tratamiento

Déficits hormonales % Pretratamiento % Postratamiento

Déficit de GH 35-95 88-100
LH/FSH 12-82 80-95
ACTH 21-68 55-88
TSH 13-46 39-95
ADH 6-38 25-86

Aumento moderado de PRL secundario a disrupcion de tallo hipo-
fisario: 20-38%.

De Karavitaki et al.3, Sherlock et al.?, Sklar'?, Shin et al.? y
Karavitaki et al.2".

quistico-sélida (46-64%) con diversos grados de calcificacion
(en palomitas de maiz o «en cascara»). La hidrocefalia (20-
38%) esta presente sobre todo en nifios (50% al diagnostico).
El diagnostico mas probable ante una lesion paraselar calcifi-
cada quistica, incluso con una radiografia simple de craneo,
es el de craneofaringioma.

Mediante TAC se pueden demostrar claramente las cal-
cificaciones caracteristicas (90%) y evaluar el tamafo y
las relaciones anatémicas del tumor, sobre todo cuando se
emplean técnicas de alta resolucion (TACAR).

La RM delimita, ademas del tamario, la extension tumo-
ral, la infiltracion de hipotalamo y tercer ventriculo y, a
través de secuencias potenciadas en T1 y T2, el edema
perineural, la gliosis reactiva y la invasion tumoral (linea
de hiperintensidad parenquimatosa), siendo la prueba de
eleccion para planificar el abordaje quirtrgico?®-".

Los tumores homogéneos, hipointensos en T1 (o hiperin-
tensos si poseen metahemoglobina y material proteinaceo)
e hiperintensos en T2, que no se realzan tras contraste,
indican una naturaleza fundamentalmente quistica (coles-
terol, queratina). En T1 pueden mostrar una delgada linea

Tabla 3 Manifestaciones no hormonales del

craneofaringioma

Derivadas de la hipertension intracraneal (70-80%)
Cefalea
Nauseas, vomitos

Alteraciones visuales (50-70%)
Hemianopsia, escotomas y papiledema

Derivadas de la afectacion hipotaldmica (15-40%)
Hipotension ortostatica
Obesidad/hiperfagia
Hipo/hipertermia
SAOS

Otras (10-30%)
Epilepsia, meningitis quimica por rotura de quistes al
espacio subaracnoideo
Alteraciones de la memoria a corto plazo y
dificultades de concentracion
Trastornos del suefno

Depresion, letargia

SAOS: sindrome apnea obstructiva del suefo.
De Karavitaki et al.?, Sherlock et al.?, Van Effenterre y Boch?? y
Winkfield et al.23.
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periférica. En cambio, los tumores sélidos son heterogéneos
iso o hipointensos en T1, y con realce tras gadolinio o en T2.
Las calcificaciones pueden visualizarse como zonas de baja
sefal en T1y T2%2,

En muchas ocasiones es conveniente completar el estudio
con una angiorresonancia magnética (angioRM) y/o angioTC,
que practicamente han suplantado a la angiografia, para
delinear el trayecto de los vasos y descartar aneurismas
y malformaciones vasculares?. En algunos casos pueden
ser de utilidad la ecografia transfontanela en el primer
ano de vida, y el PET/TC con metionina para el diagnos-
tico diferencial con otros tumores de la region y con la
radionecrosis.

Evaluaciéon endocrina

Es preciso realizar una evaluacion hormonal completa
hipotalamo-hipofisaria, normalmente mediante determina-
ciones basales (GH/IGF-1, LH, FSH/estradiol-testosterona,
TSH/T4L, ACTH/cortisol). La determinacion de la diuresis,
iones y osmolaridad en plasma y orina permite la evaluacion
de la secrecion de vasopresina. En la infancia se precisa
una estimacion de la edad dsea; en situacion peripuberal
con adelanto o retraso puberal puede ademas ser (til la
ecografia ovarica.

Algunas alteraciones hormonales, como el hipocortiso-
lismo, el hipotiroidismo y las alteraciones del equilibrio
hidroelectrolitico, deben corregirse antes de la intervencion
quirdrgica®.

Evaluacion oftalmolégica

La evaluacion de la agudeza y el campo visual es necesa-
ria previamente a la cirugia, ya que pueden condicionar
la urgencia, el abordaje quirtrgico y la agresividad de la
intervencion. Debe ser completada con una adecuada visua-
lizacion de los discos dpticos, para excluir papiledema, y
la realizacién de unos potenciales visuales evocados o una
tomografia de coherencia dptica (OCT) si esta disponible
para valorar la intensidad de la afectacion de la via dptica
y su pronéstico de recuperacion tras el tratamiento quirur-
gico.

Recientemente se ha propuesto, en ninos afectos de cra-
neofaringioma, una escala de valoracion preoperatoria de 5
areas funcionales (cada una escalada en 4 grados): visual,
neurolodgica, hipofisaria, hipotalamica y social, que permiti-
ria una mejor prediccion de los resultados postoperatorios
y, por tanto, una mejor informacion y consejo médico para
el paciente y su familia®.

Tratamiento

La cirugia es el tratamiento de eleccion en la gran mayo-
ria de los craneofaringiomas. El objetivo es establecer un
diagnostico histologico definitivo, reducir los sintomas com-
presivos y resecar la mayor parte de la masa tumoral con
la menor morbilidad posible. Sin embargo, a pesar de los
avances en las técnicas neuroquirlrgicas, los craneofarin-
giomas a menudo son dificiles de resecar completamente,
ya que tienen margenes irregulares, estan adheridos a los

tejidos adyacentes y con frecuencia son de gran tamafo en
el momento del diagnéstico.

La eleccion de la via de abordaje, asi como la amplitud
de la reseccion, continlian siendo temas de debate. Algunos
grupos apoyan una cirugia agresiva con el objeto de con-
seguir la reseccion completa del tumor, mientras que otros
optan por una cirugia mas conservadora seguida de radiote-
rapia para tratar la enfermedad residual. Las técnicas de
radioterapia actuales limitan la exposicion a la radiacion
ionizante de los tejidos adyacentes al tumor?®3°, reduciendo
los efectos secundarios. El desarrollo de las técnicas de ciru-
gia y radioterapia, la adecuada sustitucion hormonal, asi
como la mejora en el soporte médico perioperatorio, han
alargado la supervivencia de estos pacientes. Por otra parte,
el desarrollo frecuente de estos tumores en nifos y jovenes
y su proximidad a la via Optica, el poligono de Willis y el
sistema hipotalamo-hipofisario nos obliga a tener en cuenta
las posibles secuelas a largo plazo de las distintas opciones
terapéuticas®®.

Cirugia

Extension de la reseccion

Tradicionalmente, el objetivo de la cirugia ha sido la resec-
cién total o casi total (>95%) del tumor, principalmente
por craneotomia. Sin embargo, los efectos secundarios deri-
vados de esta estrategia, como la lesion hipotalamica, el
deterioro cognitivo y el empeoramiento secundario de la
calidad de vida, pueden apoyar el empleo de una reseccion
mas limitada seguida de radioterapia.

La posibilidad de reseccion completa se reduce en tumo-
res mayores de 4cm, en los de localizacion retroquiasmatica
o con invasion del tercer ventriculo, con adherencia a las
estructuras neurovasculares adyacentes o con calcificacio-
nes en mas del 10% del volumen tumoral, asi como en los
tumores asociados a hidrocefalia?.

En el 18-26% de los pacientes intervenidos con intencion
de realizar exéresis completa se comprueba radioldgica-
mente la persistencia de restos tumorales*®. Por otra parte,
en las series con confirmacion radioldgica de reseccion com-
pleta las recidivas pueden producirse hasta en el 62% de los
pacientes a los 10 afos de seguimiento, si bien en las series
recientes el porcentaje de recidiva en estos casos es pro-
ximo al 25%2°37:38, Cuando la reseccion es parcial o subtotal
(<95% del tumor) la frecuencia de recidiva es del 90-100% a
los 10 anos; sin embargo, si se asocia radioterapia desciende
hasta el 10-63% a los 10 anos, similar a la observada tras la
reseccion total. En la serie de Rajan et al.*° la amplitud de
la cirugia en pacientes posteriormente irradiados no fue un
factor independiente de prediccion de recurrencia.

La supervivencia libre de progresion tras cirugia radical
es del 70% a los 10anos, mientras que es solo del 9% tras
cirugia subtotal sin radioterapia. La supervivencia global y
la supervivencia libre de progresion son similares entre los
pacientes intervenidos con intencion radical y los tratados
mediante cirugia subtotal seguida de radioterapia“>“'. No
obstante, hay que tener en cuenta que estos resultados pue-
den estar sesgados por la decision de cirugia con intencion
radical en los tumores menos agresivos, con mayor probabi-
lidad de curacién solo con reseccion quirdrgica. Los peores
resultados (menor supervivencia global y supervivencia libre
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de progresion) se obtienen con cirugia subtotal sin radiote-
rapia adyuvante, con el 60-80% de recidiva durante el primer
afo tras la cirugia inicial?'.

Via de abordaje

La seleccion de la via de abordaje depende de la localiza-
cion, la consistencia, la morfologia y el tamaio del tumor,
de la presencia de calcificaciones y de la experiencia del
cirujano.

En caso de hidrocefalia asociada, es necesario proceder
a la descompresion de los ventriculos antes de la exéresis
del tumor. De la misma forma, la evacuacion del compo-
nente quistico cuando esta presente, especialmente si es
de gran tamano, facilita la reseccion del componente sélido
del tumor.

Es dificil comparar los resultados de una u otra técnica,
dada la naturaleza retrospectiva de la mayoria de las series
quirdrgicas y el nimero limitado de pacientes incluidos por
cada centro. En un reciente metaanalisis que compara el
abordaje transesfenoidal y transcraneal del craneofarin-
gioma en nifos, la via transesfenoidal se asocid6 a mejor
control tumoral y menor morbilidad posquirargica®. La inci-
dencia de recidiva tras reseccion completa del tumor por via
transcraneal fue superior respecto a la via transesfenoidal
(17% frente al 8%). Sin embargo, los autores concluyen que
estas diferencias pueden estar relacionadas con la eleccion
de la via transesfenoidal en tumores de menor tamafno y de
predominio intraselar, mientras que los pacientes derivados
a cirugia transcraneal tenian tumores de mayor tamano, con
predominio de crecimiento supraselar y en los que era mas
frecuente la hidrocefalia.

La eleccion de la via de abordaje debe ser individuali-
zada en funcion de las caracteristicas del tumor, la edad
del paciente, la intencion radical o subtotal de la resec-
cion, asi como la prevision de administrar o no radioterapia
en caso de reseccion subtotal. La via transesfenoidal, en
los tumores accesibles mediante este abordaje, deberia ser
considerada en nifos en que se planea reseccion subtotal
seguida de radioterapia, ya que se asocia a menor morbilidad
postoperatoria.

Radioterapia

La radioterapia externa es el tratamiento estandar para el
control de restos tumorales poscirugia o recidivas locales.

La dosis optima de radiacion no ha sido establecida,
debido a la carencia de estudios aleatorizados controla-
dos, si bien habitualmente se emplean 45-55 Gy. En general
se administra en fracciones diarias de 1,8-2Gy, 5dias por
semana durante 6semanas, para minimizar la toxicidad
sobre la via dptica. Algunos estudios relacionan la frecuencia
de recidiva con la dosis de radioterapia poscirugia subto-
tal, mayor en los pacientes que reciben dosis inferiores a
5.000 rads**. El control tumoral a 10 afios tras el tratamiento
con cirugia y radioterapia varia entre el 57 y el 89%, mientras
que es del 31-42% tras solo cirugia.

Las técnicas modernas de radioterapia, como la radiote-
rapia estereotaxica fraccionada o la radiocirugia, permiten
la aplicacion de altas dosis de radioterapia a una diana defi-
nida, reduciendo el dafno de los tejidos adyacentes.

Radiocirugia estereotaxica

Su utilidad en el tratamiento del craneofaringioma ha sido
evaluada en algunas series con un tiempo de seguimiento
limitado*“. En la mayoria de casos se utiliz6 como trata-
miento adyuvante ante la persistencia o la recidiva tumoral
tras cirugia con o sin radioterapia convencional previa,
mientras que se empled como tratamiento primario en un
menor nimero de casos. Globalmente se consiguié control
tumoral en el 90% de los tumores solidos y en el 60% de los
tumores mixtos*“¢, En la serie de Kobayashi?/, que relne
98 pacientes, se consiguio el control tumoral en un 80% de
los casos, con respuesta completa en el 20%. En las series
que incluyeron la estabilizacion del tumor como criterio
de respuesta, esta ascendio al 85%. La supervivencia libre
de progresion a los 5 y 10anos fue del 60,8 y del 53,8%,
respectivamente. La respuesta fue mejor en los tumores
<2cm de diametro y peor en los tumores quisticos, que a
menudo requirieron tratamiento especifico del quiste, como
aspiracion, irradiacion o quimioterapia intracavitaria. La
frecuencia de neuropatia optica fue del 1,8% en los pacien-
tes que recibieron <10Gy y 6,9% en los que recibieron dosis
superiores.

La principal indicacion de la radiocirugia estereotaxica
es el tratamiento de lesiones solidas de pequefio tamano
(<3 cm) y bien definidas, que distan al menos 2 mm de la via
optica, residuales o recurrentes tras cirugia y/o radioterapia
convencional.

Radioterapia estereotaxica fraccionada

La radioterapia estereotaxica fraccionada combina la
precision en la seleccion de la zona a tratar con el frac-
cionamiento de la dosis total de radiacion, reduciendo la
irradiacion del tejido normal y, por tanto, los efectos a largo
plazo de la radioterapia. Ha sido evaluada en una serie limi-
tada de casos de craniofaringioma con buenos resultados.
En la mayoria de ellos se ha utilizado como tratamiento
adyuvante tras cirugia en pacientes con restos tumorales
residuales o recurrencias. En las series publicadas el con-
trol tumoral es excelente, con una supervivencia libre de
progresion de 92-100% a los 5 afios*-°,

En un reciente metaanalisis de los estudios publicados
sobre el tratamiento del craneofaringioma con radiocirugia
o radioterapia estereotaxica fraccionada en un total de 252
pacientes, el control tumoral se alcanza en el 69% de los
casos. Tras un seguimiento medio de 57 meses, describen
efectos secundarios endocrinoldgicos o neurolégicos en el
0-34%*. En un estudio de 50 pacientes tratados con radio-
cirugia o radioterapia estereotaxica fraccionada el control
tumoral fue similar entre las 2 técnicas. La radiocirugia no
se asoci6 a menos efectos secundarios?®.

Controversias respecto al momento de la irradiaciéon

Existe controversia respecto al momento de administrar
radioterapia. En algunas series que comparan la eficacia
de la radioterapia (radiocirugia o radioterapia estereotaxica
fraccionada) si se administra inmediatamente tras la cirugia
al comprobarse persistencia de restos tumorales (radio-
terapia adyuvante), respecto a su administracion cuando
se comprueba crecimiento de los restos o recurrencia del
tumor (radioterapia de rescate), no se observan diferen-
cias en la supervivencia libre de progresion?®°. Por otra
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parte, dado que la irradiacion puede asociarse a disfuncion
hipotalamo-hipofisaria y a alteracion visual, y que difi-
culta el tratamiento quirirgico de las recidivas, los autores
defienden su empleo cuando se demuestre radiolégicamente
recidiva o crecimiento de restos tumorales, con el objeto de
reducir la morbilidad asociada a radioterapia. Sin embargo,
Lin et al.?” recomiendan remitir a radioterapia tras cirugia
a los pacientes con elevada probabilidad de recurrencia, ya
que obtienen mejor control local sin aumento en la inci-
dencia de complicaciones. Los efectos secundarios de la
radioterapia han de valorarse con especial cuidado en nifios
menores de 5anos, y debe valorarse el riesgo de futuras
intervenciones terapéuticas en los casos de alto riesgo de
recidiva.

Quimioterapia sistémica

La eficacia de la quimioterapia en el craneofaringioma ha
sido evaluada en un nimero pequefio de casos, principal-
mente ninos y adultos jovenes con tumores progresivos o
recurrentes. Se ha utilizado doxorubicina, con control de la
enfermedad local en 3 de 4 nifios tratados®'. En una serie
de 12 jovenes, el interferén alfa solo redujo el volumen
tumoral en 3 de ellos, si bien al suspender el tratamiento
se observo crecimiento tumoral en el 67% de los casos que
habian completado un afo de terapia sin progresion’?.

Tratamiento de las lesiones quisticas

EL 90% de los craneofaringiomas tienen un componente quis-
tico, que en ocasiones constituye el principal componente
del tumor y requiere un tratamiento especifico.

Vaciamiento del quiste

Las lesiones recurrentes con importante componente quis-
tico que no son susceptibles de exéresis completa pueden ser
tratadas mediante aspiracion intermitente por puncion este-
reotaxica o a través de un reservorio tipo Ommaya>® o bien
mediante cistostomia ventriculo-cisternal, con evacuacion
del contenido del quiste al liquido cefalorraquideo.

Irradiacién intracavitaria

Consiste en la instilacion estereotaxica de isotopos que emi-
ten radiaciones B. La dosis de radiacion sobre las células
del epitelio secretor que recubre las paredes del quiste es
superior a la obtenida con radioterapia externa, reduciendo
la produccion de fluido y el volumen del quiste. Los isoto-
pos mas utilizados son el ®itrio, el 3fdsforo y el ®renio.
La radiacion administrada a la pared del quiste varia entre
200 y 267 Gy>*. La respuesta inicial es buena, con reduc-
cion en el tamano del quiste en mas del 70% de los casos,
principalmente durante los 2 primeros anos. Sin embargo,
el 33% recidivan por incremento del tamafo del quiste tra-
tado, por la aparicién de nuevos quistes o por aumento de
la porcion solida del tumor, y el 54% requieren tratamien-
tos adicionales®>>°. En el 5% de los casos puede producirse
pérdida visual y radionecrosis de las zonas proximas.

Quimioterapia intracavitaria
Consiste en la instilacion de un agente antineoplasico (prin-
cipalmente bleomicina, y mas recientemente interferon)

dentro de la cavidad del quiste a través de un reservorio
tipo Ommaya conectado a un catéter. El tratamiento endo-
cavitario con bleomicina estaria indicado en el manejo de
craneofaringiomas predominantemente quisticos en los que
no es posible la reseccion completa y se prefiere retrasar la
radioterapia. La reduccion en el volumen del quiste puede
permitir la reseccion del tumor. La experiencia con IFNa
endocavitario es menor que con la bleomicina. Al igual que
esta, puede permitir el control a corto plazo de un craneofa-
ringioma principalmente quistico y retrasar el tratamiento
definitivo asociado a mayor morbilidad, lo cual puede ser
importante en los nihos de menor edad. Por otra parte, el
IFNa es menos toxico que la bleomicina si se extravasa al
espacio subaracnoideo® .

Recidivas

La mayoria de las recidivas se diagnostican durante los pri-
meros 3 o 4afos tras el tratamiento inicial. El principal
factor de riesgo de recurrencia es la presencia de restos
tumorales tras la primera intervencion. La radioterapia, pre-
cedida o no de una segunda cirugia, es muy util en el control
de la masa tumoral.

El tratamiento quirtrgico de la recidiva consigue la exé-
resis completa en menos del 25% de los casos en la mayoria
de las series, debido a la presencia de adherencias y fibro-
sis secundarias a los tratamientos previos, que dificultan
la reseccion. Sin embargo, en algunas series el porcentaje
de pacientes en que se consigue la reseccion total es ele-
vado (61-79%), con aceptable morbilidad posquirdrgica®*>8.
Los autores atribuyen parte de sus buenos resultados a un
seguimiento radioldgico estrecho de los pacientes, que les
permite detectar recidivas en una fase temprana. En gene-
ral, la mortalidad y la morbilidad (10-24%) son mayores
respecto a la cirugia del tumor primario, por lo que con
frecuencia la reseccion del tumor sera paliativa.

Respecto a la radioterapia, la supervivencia libre de pro-
gresion a los 10ainos desde la recurrencia es del 72%. Estos
resultados son similares en los pacientes que previamente a
la radioterapia han sido sometidos a una segunda interven-
ciony en los que solo recibieron radioterapia al demostrarse
recidiva posterior a la primera cirugia®.

Morbilidad asociada al tumor y su tratamiento

Las secuelas secundarias al dano tisular producido por el
tumor primario o recurrente, asi como por su tratamiento,
incluyen alteraciones en la funcion hipotalamica, secrecion
hormonal, alteraciones visuales, asi como trastornos del
comportamiento y de la funcion cognitiva, que tienen un
gran impacto en la calidad de vida del paciente y su integra-
cion psicosocial. Los efectos a largo plazo de la radioterapia
se asocian a la dosis total y la administrada por fraccion,
el volumen de tejido normal expuesto a la radiacion y la
edad del paciente, siendo mayores las secuelas en ninos.
Posiblemente, el empleo de nuevas técnicas de radiotera-
pia y la administracion de dosis inferiores a 55Gy o 1,8 Gy
por fraccion producira menor toxicidad a largo plazo.
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Disfuncion endocrinolégica

Tras la cirugia, el déficit hormonal asciende al 73-100% de
los pacientes, y entre el 54-100% de los pacientes tienen al
menos déficit de 3 hormonas (tabla 2).

La incidencia de hipopituitarismo tras la radioterapia es
dificil de valorar, ya que la mayoria de las series incluyen
los pacientes tratados previamente con cirugia y el nUmero
de casos tratados solo con radioterapia es pequeno. En estas
series la incidencia de panhipopituitarismo tras radioterapia
oscila entre el 80 y el 100%¢°.

En los pacientes intervenidos se debe reevaluar la
funcion hipotalamo-hipofisaria, mediante la determinacion
de GH/IGF-1, LH, FSH, estradiol-testosterona, TSH/TA4L,
ACTH/cortisol, diuresis, osmolaridad en plasma y orina, asi
como tests dinamicos en los casos en que se considere
necesario. En pacientes sometidos a radioterapia debera
realizarse evaluacion hormonal con periodicidad semestral
para detectar nuevos déficits hormonales.

Disfuncion hipotalamica

La afectacion hipotalamica secundaria al tumor o a su tra-
tamiento puede producir hiperfagia y obesidad, trastornos
en la regulacion de la sed y el balance hidroelectrolitico,
trastornos del comportamiento y la funcién cognitiva, alte-
raciones en el control de la temperatura, asi como excesiva
somnolencia diurna. Los factores que se asocian a mayor
riesgo de disfuncion hipotalamica son la presentacion en
ninos de menor edad, presencia de disfuncion hipotalamica
desde el diagnostico, invasion hipotalamica, tumor mayor de
3,5cm de diametro, cirugia agresiva para resecar la totali-
dad del tumor o cirugia repetida por recurrencias, asi como
dosis de radiacion superior a 51 Gy*°.

La obesidad esta presente en el 26-61% de los pacien-
tes intervenidos con o sin radioterapia adyuvante y es de
origen multifactorial. El tumor y su tratamiento danan los
centros que controlan la saciedad y el balance energé-
tico en el suelo del tercer ventriculo. La lesion del nicleo
ventromedial conduce a hiperfagia y obesidad, y la menor
sensibilidad de las estructuras hipotalamicas a la leptina
enddgena estimula el apetito. La hiperinsulinemia favore-
cida por el desequilibrio autondémico con aumento en la
actividad vagal favorece la adipogénesis. Por otra parte, en
algunos estudios se ha demostrado que la ingesta caldrica es
similar a la de nifios controles, por lo que los autores atribu-
yen la obesidad a la reduccion de la actividad fisica, mediada
en gran medida por las secuelas neuroldgicas, el déficit
visual y la somnolencia diurna® %2, Tras la cirugia inicial
todos los pacientes, incluidos aquellos con peso normal pero
con dano hipotaldmico debido al tumor o a su tratamiento,
deberian ser incluidos en un programa de dieta y actividad
fisica®.

El trastorno en la percepcion de la sed esta presente
en el 14-19% de los pacientes intervenidos con o sin radio-
terapia adyuvante. Cuando se asocia a diabetes insipida
aumenta notablemente el riesgo de deshidratacion hiper-
tonica y dificulta su manejo, requiriendo, ademas de la
administracion de desmopresina, un estricto control del
balance hidroelectrolitico®'.

Disfuncién visual

La afectacion visual esta presente al diagnostico en el 42%
de los casos. Tras la cirugia mejora en el 46-66% de los
casos en funcion de la extension de la reseccion. Su fre-
cuencia aumenta tras el tratamiento de las recidivas®. Se
ha asociado a la radioterapia cuando la dosis diaria en el
fraccionamiento excede 2 Gy.

Trastorno neurocognitivo

El deterioro en la funcion cognitiva y sus repercusiones psi-
cosociales se han puesto de manifiesto en diversas series que
evallian los déficits motor y visual, el grado de dependen-
cia para las actividades diarias, la capacidad para hacer el
trabajo que realizaban previamente, el rendimiento escolar
o la capacidad para realizar su actividad cotidiana. En este
sentido, los pacientes tratados con cirugia con o sin radio-
terapia tienen una deterioro psicosocial significativo hasta
en el 47% de los casos durante el seguimiento. Ademas, el
50% tienen problemas de concentracion, cambios de com-
portamiento, pérdida de memoria a corto plazo, anosmia o
epilepsia®.

La evolucion es peor en pacientes con tumores grandes o
asociados a hidrocefalia, o en los sometidos a una segunda
cirugia por recidiva o progresion del crecimiento del tumor.
En algunas series los pacientes sometidos a cirugia conserva-
dora con radioterapia adyuvante tenian mejor rendimiento
escolar y recuperaban con mayor frecuencia el empleo que
los sometidos solo a cirugia. No obstante, hay que tener en
consideracion los posibles efectos secundarios a largo plazo
de la radioterapia, si bien las nuevas técnicas de irradiacion
pueden reducir el riesgo de efectos adversos®.

La influencia de la opcion terapéutica sobre la funcion
cognitiva es dificil de evaluar ante la ausencia de estudios
prospectivos que incluyan una valoracion neuropsicologica
antes y después del tratamiento. La inclusion de estos tests
en la evaluacion de los pacientes puede ayudar evaluar el
impacto del tratamiento en la calidad de vida.

Mortalidad

La mortalidad en el craneofaringioma es 3-6 veces superior a
la de la poblacion general, y también superior a la referida
en otras causas de hipopituitarismo®. Los avances en las
técnicas de neurocirugia, radioterapia y de soporte perio-
peratorio, incluido el tratamiento sustitutivo del déficit
suprarrenal y la diabetes insipida, han mejorado la super-
vivencia respecto a décadas anteriores. Estudios recientes
indican una supervivencia a los 10anos de seguimiento de
entre el 83 y el 93%°.

Respecto a la modalidad de tratamiento, algunas series
no encuentran diferencias significativas en la superviven-
cia a los 10 afnos entre los pacientes sometidos a cirugia con
reseccion completa (62-100%), parcial (86%) o con radiotera-
pia adyuvante (74-100%). Sin embargo, la reseccion parcial
implica mayor frecuencia de recidiva y necesidad de rein-
tervencion y/o radioterapia, con el consiguiente incremento
en la morbilidad asociada®. La mortalidad perioperatoria
actual en la cirugia inicial oscila entre el 1,7 y el 5,4%. Sin
embargo en las reintervenciones por recidiva la mortalidad
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asciende al 2,2-24%*. Los factores de riesgo de reduccion
en la supervivencia son la reseccion incompleta, el tamano
del tumor superior a 5cm y la presencia de hidrocefalia o
derivacioén ventriculo-peritoneal.

Recomendaciones de tratamiento basadas en
la evidencia

Ante una lesion radioldgicamente sugestiva de craneofa-
ringioma esta indicada la intervencion terapéutica. En la
figura 1 se propone un algoritmo de tratamiento.

La cirugia es el tratamiento primario de eleccion en la
mayoria de los casos, y muy especialmente en aquellos
en que se asocia sintomatologia compresiva local, permi-
tiendo ademas la confirmacion histoldgica del tumor (grado
de recomendacion B, nivel de evidencia lla).

Si es posible, se intentara la reseccion completa de la
lesion (grado de recomendacion B, nivel de evidencia lla).
No obstante, en aquellos casos en que por las caracteristicas

Sospecha radiolégica
de craneofaringioma

Sintomas compresivos
locales

del tumor sea previsible una morbilidad importante, prin-
cipalmente hipotalamica y/o la persistencia de restos, es
aceptable una reseccion parcial o subtotal seguida de radio-
terapia (grado de recomendacion B, nivel de evidencia lla).
La via de abordaje, transcraneal a transesfenoidal, se ele-
gira de forma individualizada en funcion de la localizacion,
el tamano y la consistencia del tumor.

Si tras la cirugia se comprueba la persistencia de res-
tos tumorales se recomienda completar el tratamiento con
radioterapia, dada la alta frecuencia de recrecimiento del
tumor y la mayor morbilidad asociada a la reintervencion
(grado de recomendacion B, nivel de evidencia Ill). No obs-
tante, el momento de la irradiacion, inmediatamente tras
la reseccion subtotal o al detectarse crecimiento de los res-
tos tumorales, es controvertido, especialmente en ninos.
Las nuevas técnicas de radioterapia pueden minimizar la
toxicidad del tratamiento y propiciar su empleo mas pre-
cozmente.

Por otra parte, los tumores pequenos no asociados
a sintomas compresivos locales, pueden ser tratados

Si No
Tumor quistico
I Tumor soélido o mixto
Tumor so6lido o mixto Aspiracio |
I
Cirugia Aspiracion y biopsia Biopsia
I
Reseccion completa
I Radioterapia
No |
Recurrencia
Recurrencia Radioterapia |
| Cirugia
Efectos compresivos locales |
| Recurrencia

Cirugia y radioterapia Radioterapia

Recurrencia

Tratamiento individualizado: radiocirugia
tratamiento del quiste: aspiracion,
radioterapia o bleomicina intraquistica.
Cirugia paliativa

Recurrencia o progresion

Figura 1

Quimioterapia sistémica

Algoritmo de tratamiento del craneofaringioma.
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solo con radioterapia, previa confirmacion histologica
del tumor mediante biopsia. En general esta opcion se
reserva para los pacientes que son malos candidatos
quirurgicos.

Los craneofaringiomas con gran componente quistico
deberian ser evacuados previamente a la cirugia para faci-
litar su reseccion. También deben ser evacuados antes de
la radioterapia, ya que esta puede producir un crecimiento
transitorio del quiste y sintomas compresivos locales.

Las lesiones recurrentes previamente intervenidas debe-
rian ser evaluadas de forma individual. Si es posible la
reseccion total o parcial de la recidiva con una morbili-
dad aceptable, estaria indicada la cirugia, especialmente
en pacientes con sintomas compresivos locales (grado de
recomendacion B, nivel de evidencia lla). En el resto de
los casos estaria indicada la radioterapia, utilizando pre-
feriblemente radioterapia estereotaxica fraccionada para
minimizar los efectos secundarios de la radiacion (grado
de recomendacion B, nivel de evidencia lll). La radiociru-
gia deberia considerarse en funcion de las caracteristicas
del tumor, especialmente en el caso de recidiva en pacien-
tes que han sido sometidos a radioterapia convencional
previa.

Si la lesion recurrente tiene un componente quistico sig-
nificativo, la aspiracion de su contenido y la administracion
de radioterapia o quimioterapia intracavitaria puede ser de
utilidad.

Lesiones paraselares

Son lesiones de prevalencia muy baja. Son escasos los estu-
dios sistematicos de cada una de ellas, aunque dada su
rareza no es dificil encontrar publicaciones de casos ais-
lados. La region paraselar es un area anatéomica compleja
en la que se pueden desarrollar una serie de enfermeda-
des neoplasicas, inflamatorias, infecciosas, embrionarias y
vasculares (tabla 4). El diagnodstico de estas lesiones supone
un enfoque multidisciplinario y es esencial, ya que el tra-
tamiento de eleccidn sera diferente para cada trastorno®.
En la mayoria de los casos el clinico las diagnostica basan-
dose en el informe anatomopatologico de un caso quirurgico.
Las pruebas funcionales hipofisarias no ayudan al diagnos-
tico diferencial. Este puede alcanzarse, en ocasiones, por el
contexto clinico o por TC, RM y otras técnicas de imagen®’.
La gammagrafia con el isotopo 99mTc(V)-DMSA puede lle-
gar a ser (til para diferenciar lesiones paraselares de los
adenomas hipofisarios®® La TC es particularmente util para
identificar cambios 6seos y calcificaciones intra y perilesio-
nales. La RM es la técnica de eleccion por su gran sensibilidad
y alta resolucion espacial que permite separar el tejido
normal del patolégico, definiendo sus componentes solidos,
quisticos, hemorragicos o lipidicos®’. La arteriografia por
sustraccion digital ayuda en lesiones vasculares y tumores
muy vascularizados. En pacientes seleccionados se puede
plantear biopsia endoscopica transnasal; sin embargo, el
riesgo/beneficio es en la mayoria de los casos inasumible®®.
El comportamiento morfoldgico de las diferentes lesiones
paraselares se detalla en la tabla 5.

La region paraselar no esta claramente definida e incluye
todas las estructuras que rodean la silla turca. Pueden resul-
tar involucradas estructuras vitales como el parénquima

Tabla 4 Clasificacion de las lesiones paraselares (no ade-
noma hipofisario) seglin su topografia y frecuencia

Supraselares
Mds frecuentes
Craneofaringioma
Glioma optico
Glioma hipotalamico
Germinoma
Astrocitoma
Metastasis
Aneurismas/fistulas arteriovenosas
Menos frecuentes
Quiste de Ratkhe
Quiste aracnoideo
Coristoma
Granuloma idiopatico
Tuberculosis
Sarcoidosis
Histiocitosis
Dermoide
Hamartoma del tuber cinereum

Lateroselares

Mds frecuentes
Meningioma
Schwannoma
Traumatismo

Menos frecuentes
Sindrome de Tolosa-Hunt
Aneurisma intracavernoso
Cordoma
Carcinoma nasofaringeo
Metastasis de la base del craneo
Linfoma

cerebral, las meninges, los nervios opticos y otros nervios
craneales, los vasos sanguineos y compartimentos 0seos.
Las lesiones paraselares se presentan habitualmente con
hipopituitarismo o sintomas de efecto de masa debido a
la compresion de las estructuras cercanas. Su gravedad
depende de la localizacion, el tamano y el potencial de cre-
cimiento de los tumores. La pérdida de vision es un motivo
de consulta frecuente, y el 25% de los casos desarrollan
alteraciones de los pares craneales. La diabetes insipida es
un hallazgo comin en los tumores paraselares®. La clasi-
ficacion de la lesiones paraselares basada en su topografia
(supraselar o lateroselar) es (til, pues puede tener reper-
cusion sintomatica. En las lesiones supraselares son mas
frecuentes la clinica hipotalamica y la disfuncion hormonal
por interferencia con el tallo hipofisario. Las lateroselares
pueden expresarse por sintomas neurologicos relativos a la
afectacion de la via optica, el seno cavernoso o el poligono
de Willis. Por eso se propone la clasificacion modificada de
Ruscalleda® que se muestra en la tabla 4.

El comportamiento morfoldgico de las diferentes lesiones
paraselares® se detalla en la tabla 5.

La cirugia es el tratamiento de eleccion en la mayoria
de los casos. Las posibles vias de abordaje son la transesfe-
noidal, la transcraneal y recientemente la cirugia endonasal
endoscopica extendida. La radioterapia y los tratamientos
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Tabla5 Comportamiento morfologico de las lesiones paraselares

Lesion

Hallazgos de la TC y la RM

Meningioma

En la TC, lesion isodensa o discretamente hiperdensa con aumento homogéneo

tras contraste. En la RM, isointensa en T1y T2 con aumento homogéneo tras
contraste. Hiperostosis adyacente

Aneurismas y fistulas arteriovenosas

En la TC, imagen densa con aumento tras contraste. En la RM, sefal de flujo de

sangre con hiperintensidad en T1

Cordoma y condrosarcoma

En la RM tienen un prolongado tiempo de relajacion en T1y T2 e intenso realce

por contraste. La TC puede apreciar destruccion 6sea y un patron de calcificacion

intratumoral
Hamartoma
Hemangiopericitoma

Masa pedunculada isointensa en TC y RM que no se realza con contraste
En RM se ve heterogeneidad de sefal, debido a las areas quisticas, necrdticas y

hemorragicas en el interior

Lipomas
Glioma

Tienen la misma consistencia que la grasa en TC y RM
En RM, imagen isointensa o hipointensa, bien separada de la glandula hip&fisis,

que no realza con contraste

Germinoma

En TC, masa hiperintensa con frecuente calcificacion y realce grande y

homogéneo con contraste. En RM isointensa en T1 e iso o hiperintensa en T2 con
gran realce al contraste

Epidermoide

En TC, masa lobulada con densidad similar al liquido cefalorraquideo. En RM,

comportamiento similar al liquido cefalorraquideo

Dermoide

En la TC, masa redonda o lobulada de baja densidad que no realza con contraste

y exhibe frecuente edema perilesional. En RM, alta senal en T1

Histiocitosis

Lesiones con gran realce al contraste en la TC que muestran en la RM areas de

enorme realce tras la administracion de gadolinio

Sarcoidosis

En TC, lesion isodensa que realza con contraste. En RM, manifestaciones

variables, usualmente hiperintensas en T2

Tuberculosis

En TC, lesion que realza con contraste, pero con necrosis central hipodensa. En la

RM con gadolinio, hiperintensidad circundante en T1. En T2, el tejido circundante
se hace hipointenso y el centro necroético hiperintenso

Quistes de la bolsa de Rathke

En TC, imagen hipodensa y homogénea que no se realza con contraste. En RM,

pueden verse realces de nodulos proteinaceos en el interior de la lesion

RM: resonancia magnética; TC: tomografia computarizada.
De Karavitaki et al.> y Ruscalleda®’.

médicos pueden ser usados en funcion del tipo de lesion
que se diagnostique. En cuanto al prondstico, depende
del estado del paciente, de las enfermedades concomi-
tantes, del tamaino del tumor y de la extension, y de la
histopatologia del mismo. El seguimiento debe incluir eva-
luacion de la funcién hormonal hipofisaria y técnicas de
imagen.
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Anexo 1. Craneofaringioma. Guia del paciente

La finalidad de esta guia es la de ofrecerle un mejor cono-
cimiento sobre algunos aspectos del craneofaringioma. La
informacion contenida esta escrita de manera genérica.
Debido a esto, no todo lo detallado le sera de utilidad para
su caso particular.

Tenemos la esperanza que esta guia le ayude a entender
esta enfermedad y le brinde una base para el dialogo con su
médico o equipo de especialistas.

¢Qué es el craneofaringioma?

El cuerpo esta formado por millones de células. Estas célu-
las se unen y crecen para crear los drganos y muisculos
del cuerpo. Sin embargo, algunas veces y por razones des-
conocidas, estas células se unen para crear un bulto o
protuberancia sin funcion alguna en el cuerpo. Esta protu-
berancia es un tumor.

El craneofaringioma es un tumor benigno que se desarro-
lla cerca de la glandula pituitaria (una pequena glandula
endocrina ubicada en la base del cerebro). A diferencia del
cancer, el craneofaringioma no se extiende a otras partes
del cuerpo.

Se sabe que esta afeccion no es hereditaria. Tampoco es
el efecto de farmacos o de alguna enfermedad durante el
embarazo.

¢Cuales son los sintomas del craneofaringioma?

El craneofaringioma produce sintomas de 3 formas diferen-
tes:

e Aumento de la presion dentro del cerebro.
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e Alteracion de la funcion de la glandula pituitaria.
o Lesion del nervio 6ptico.

El incremento de la presion en el cerebro produce dolor
de cabeza, nauseas, vomitos (especialmente en la manana)
y dificultades con el equilibrio.

La lesion de la glandula pituitaria produce desequilibrios
hormonales que provocan sed y necesidad de orinar frecuen-
temente, retraso o adelanto en el desarrollo de la pubertad
y trastornos del crecimiento en nifos. En adultos puede
producir deficiencias hormonales que pueden manifestarse
como trastornos menstruales, disfuncion sexual, cansancio,
mareos, falta de apetito e hipotension, entre otros.

Cuando el tumor dana el nervio optico, se desarrollan
problemas de vision.

¢Cual es el tratamiento para el
craneofaringioma?

La cirugia es el tratamiento principal para el craneofarin-
gioma. El objetivo es quitar todo o la mayor parte del tumor.
El tipo de cirugia puede variar en funcion del tamaio y de
la localizacion del tumor:

Cirugia transesfenoidal. En caso de que el tumor sea
pequeno y localizado dentro de la silla turca, este podra
ser extirpado a través de los orificios de la nariz o del labio
superior.

Craneotomia. En caso de que el tumor sea de mayor
tamano o esté localizado por encima de la silla turca, se
accedera a través del craneo.

En tumores que no se pueden extirpar totalmente solo
con cirugia, por lo general, es necesaria la radioterapia para
prevenir que se reproduzca el tumor.

Si el tumor tiene un importante componente quistico,
puede ser necesario aspirar su contenido a través de un
orificio en el craneo para drenar la sustancia del tumor.

¢Por qué es delicado el tratamiento del
craneofaringioma?

El cerebro tiene muchas funciones importantes, como la
regulacion del apetito, del sueio y de la sed. Habitualmente
estas funciones estan a cargo de ciertas partes del cerebro
que son muy delicadas. El craneofaringioma se desarrolla en
zonas proximas a estas partes sensibles del cerebro.

Este tumor también es «pegajoso» y se adhiere facil-
mente a los tejidos que lo rodean. Por este motivo, el
tratamiento quirurgico para extirpar el craneofaringioma sin
danar partes del cerebro es una labor delicada.

El pronostico depende de si el tumor se puede extraer
totalmente con cirugia o requiere radioterapia. El pronds-
tico para un paciente individual también depende de los
problemas neurologicos y desequilibrios hormonales causa-
dos por el tumor y por el tratamiento. La mayoria de los
problemas hormonales se pueden tratar satisfactoriamente
con la medicacion; sin embargo, los problemas visuales a
veces no mejoran suficientemente con el tratamiento.

¢Cuales son los efectos potenciales del
craneofaringioma y su tratamiento?

El craneofaringioma, asi como el procedimiento quirirgico
necesario para su extraccion o la radioterapia, pueden danar
el hipotdlamo y la gldndula hipofisaria.

En el hipotalamo se produce una hormona, llamada vaso-
presina, que actua en el rindn regulando la retencion o la
eliminacion del agua. Sin esta hormona, el cuerpo no reten-
dra fluidos y esto provocara la eliminacién de gran cantidad
de orina y sed.

La incapacidad del cerebro para producir vasopresina
resulta en una afecciéon llamada diabetes insipida. Sin
tratamiento, esta afeccion puede provocar una severa des-
hidratacion.

El tratamiento de la diabetes insipida consiste en sumi-
nistrar al cuerpo una forma sintética de vasopresina llamada
DDAVP (desmopresina). Esta se puede dar en comprimidos,
en gotas intranasales o en espray.

Es importante no exceder la dosis recomendada. La
sobredosis puede provocar una acumulacion excesiva de
liquido en el cuerpo y convulsiones. Por otro lado, si las dosis
son bajas no se podra controlar la diabetes insipida y apa-
recera sed excesiva y necesidad de orinar frecuentemente.

Otras hormonas que pueden estar alteradas antes o des-
pués del tratamiento:

e Hormonas tiroideas (tiroxina). Estas hormonas son nece-
sarias para el crecimiento y el metabolismo.

e Hormona del crecimiento. Usualmente esta hormona se
administra después del tratamiento para normalizar el
crecimiento en nifos si es necesario.

e Hormonas sexuales. Estas hormonas pueden ser nece-
sarias cuando la pubertad no empieza o si esta se
desarrolla lentamente como consecuencia del tumor o
su tratamiento. En los pacientes adultos son necesarias
para mantener adecuadamente el aspecto mascu-
lino/femenino y la funcion sexual.

;Cuales son los otros tratamientos a realizar
antes y después de la cirugia?

Los siguientes tratamientos pueden ser necesarios:

e Anticonvulsionantes. Se utilizan para prevenir las convul-
siones.

e Corticosteroides. Se suministran altas dosis de dexameta-
sona antes y después de la cirugia para prevenir o reducir
la inflamacion. Posteriormente los esteroides se emplean
si faltan los que produce el propio organismo.

¢Cuales son las otras pruebas necesarias
después del tratamiento?

Los problemas de vision pueden mejorar después de la
cirugia. Sin embargo, estos problemas también pueden ser
permanentes. Por este motivo, sera necesario evaluar la
vision periddicamente.
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También es importante llevar un registro de la estatura
y del peso del individuo. Adicionalmente, se vigilara el des-
arrollo de la pubertad en los nifios y adolescentes.

Finalmente, sera necesario realizar analitica hormonal y
un escaner o resonancia del cerebro periédicamente.

¢Cuales son los efectos a largo plazo del
craneofaringioma?

Estos efectos son el producto del dano causado al cerebro.
Algunos de estos efectos pueden persistir a pesar de que el
tumor ya no exista.

e Mayor ingesta de alimentos y obesidad.

o Dificultades para conciliar el sueno o somnolencia diurna.
o Deterioro en la capacidad de notar la sed.

e Problemas de memoria.

e Incapacidad para controlar la temperatura corporal.

¢Cuales son las fuentes de informacién para
aprender mas sobre el craneofaringioma?

La intencion de esta guia es la de ofrecer una vision basica
sobre el craneofaringioma. Puede consultar con su médico
o0 equipo de especialistas en su localidad para mayor infor-
macion.
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