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Se presenta un estudio de 15 pacientes con craneofaringioma. Aunque el craneofaringioma no es comun en la
edad adulta, en la tercera parte de los pacientes estudiados los sintomas comenzaron después de los 35 afios
de edad. Por regla general los sintomas y signos neurooftalmolégicos son los primeros en aparecer y se hallan
en la gran mayoria de los pacientes. Las manifestaciones endocrinas suelen ser las de hipopituitarismo parcial
o total y el déficit gonadal el trastorno mas frecuente. En la radiologia del craneo y de la silla turca, se hallaron

calcificaciones en la mitad de los casos y la silla turca estaba alterada en 14 pacientes. Fueron examenes
importantes en el diagndstico la pericampimetria, la angiografia carotidea y el neuroencefalograma, en especial
para conocer el tamafo del tumor.

El estudio del origen de los craneofaringiomas data del siglo pasado. En 1838, M. H.
fiathke en estudios embriolégicos de la faringe, descubrié el origen de la glandula
pituitaria. En 1904, Erdheim consideré que los tumores hipofisarios tenian un mismo
origen y los llamé “tumores del conducto hipofisario”. En 1932, Cushing considero estos
tumores originados por restos epiteliales producidos por un cierre inadecuado del
conducto hipofisario e introdujo el nombre de craneofaringioma.’-?

Las manifestaciones clinicas varian segun el tamafio y localizacion del tumor o la
compresion que ejerza sobre estructuras vecinas, lo que puede dar lugar a sintomas y
signos neurooftalmoldgicos y endocrinos, asi como a alteraciones radioldgicas. El
cuadro clinico suele ser el de hipopituitarismo parcial o total.?®

El objetivo de este trabajo es describir las principales manifestaciones clinicas
radiologicas y neurooftalmoldgicas de los craneofaringiomas en una serie de pacientes,
asi como hacer una breve revision del tema.
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MATERIAL Y METODOS

Esta serie consta de 15 pacientes en los cuales se diagnosticé un
craneofaringioma. Realizamos un estudio retrospectivo de las historias clinicas en lo
que respecta al interrogatorio y al examen fisico.

Se realiz6 un analisis de las alteraciones radioldgicas del craneo y de la silla turca,
neuroencefalografia (NEG) y angiografia carotidea, asi como el estudio oftalmoldgico.

RESULTADOS

En nuestra serie ocho pacientes eran del sexo masculino y siete del femenino: 13
pertenecian a la raza blanca, uno a la mestiza y uno a la negra. Diez pacientes eran
menores de 15 afios y cinco mayores de 15 afios.

El tiempo de evolucion de los sintomas vario desde tres meses hasta diez afios;
cinco pacientes tenian un tiempo de evolucion menor de un afio, otros cinco tenian
entre uno y cinco afios y cuatro tenian entre seis y diez afos de evolucion. Un caso
acudi6 a la edad de 27 anos con antecedentes de haber sido operado de
craneofaringioma a la edad de 9 afios; en este paciente no se pudo precisar el tiempo
de evolucion.

En todos los pacientes se constatd cefalea y en 13 disminucién de la agudeza
visual. Los vomitos fueron referidos por cinco pacientes y dos presentaron trastornos
de la conducta. En casos aislados se present6é diplopia, mareos, somnolencia o
paresia facial.

Las manifestaciones endocrinas halladas en los 15 pacientes de esta serie fueron:
déficit pondoestatura! en cuatro; poliuria y polidipsia en tres, y aumento de peso y del
crecimiento, asi como bradipsiquia y bradilalia en un caso cada uno. Entre los 12
casos en edad pospuberal se hallé siete con desarrollo sexual deficiente o ausente,
cinco con ausencia del vello pubiano; tres con ausencia del vello axilar y dos con
disminucioén de la libido. Por ultimo, se observé que entre los mayores de 15 afios
cinco de seis hembras presentaron amenorrea y dos de seis varones refirieron impo-
tencia coeundi.

El estudio radiografico del craneo y de la silla turca fue patolégico en todos,
excepto uno. Las alteraciones mas frecuentes se muestran en el cuadro |. Otras
alteraciones como impresiones digitiformes aumentadas, calcificacién de las apdfisis
clinoides anteriores, afinamiento de la pared posterior, porosis de la pared anterior,
destruccion de la pared posterior, amplia destruccion de la silla turca, afinamiento y
porosis del suelo, hiperostosis frontal interna y doble contorno del suelo se
observaron en un caso ca a una. En el paciente con examen radiolégico normal el
diagnéstico se hizo por angiografia carotidea derecha.

Entre las manifestaciones neurooftalmoldgicas, la disminucion de la agudeza visual, de
intensidad variable, fue referida por 14 pacientes. Dos de ellos se negaron a la pérdida
total de la vision unilateral y en otro la pér-
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dida de la vision fue total, la afectacion de la agudeza visual no fue similar en los dos
ojos. Otros sintomas oftalmoldgicos fueron la diplopia y el estrabismo hallados en un
paciente.

El fondo de ojo fue anormal en todos los pacientes, excepto uno. La alteracion mas
comun fue la palidez de la papila (uni o bilateral) observada en nueve pacientes;
ademas, se hallé atrofia dptica en dos casos, papiledema incipiente bilateral en dos,
aumento del calibre venoso en uno y microhemorragia en uno .

El estudio pericampimétrico solamente fue normal en un paciente, las alteraciones
constatadas en 14 casos no fueron uniformes en intensidad o localizacion. Los
hallazgos mas frecuentes fueron la disminucién del campo temporal en ocho casos,
que en tres llego a la hemianopsia. y la anopsia total (unilateral en cuatro y bilateral en
uno) (cuadro II).

En diez pacientes se realizé angiografia carotidea, derecha (ACD) en siete, e
izquierda (ACIl) en tres, y solamente en dos de ellos el examen fue normal. Las
alteraciones halladas no fueron uniformes; en la ACD observamos en tres casos una
rectificacion de la cardtida interna; en dos, aumento de la cerebral anterior y
acortamiento de la carotida interna y signos de lesion expansiva supraselar en un caso
cada una; en uno no se encontrd alteracion. La ACI se realizé en tres pacientes; se
encontré desplazamiento hacia afuera de la carotida interna, aumento de los
segmentos horizontales de ambas cerebrales, elevacién y desplazamiento de la
cerebral media; el desplazamiento de la cerebral anterior en un caso fue normal.
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Se realiz6 NEG en nueve pacientes, y se hall6 desplazamiento hacia arriba de la
cisterna supraquiasmatica en cuatro; bloqueo del Ill ventriculo en tres y en tres
hidrocefalia por compresion del agujero de Monro; dilatacion de los ventriculos
laterales en dos; el lll ventriculo alterado en su perfil anterior también se observé en
dos, y la dilatacion del agujero de Monro y compresion del Il ventriculo en un caso
cada una.

En varios pacientes, debido a las manifestaciones neurooftalmoldgicas no fue
posible realizar otras investigaciones y asi tenemos que el electroencefalograma se
realizé en cinco pacientes (anormal en tres); el liquido cefalorraquideo se investigé en
seis (patologico en dos, por aumento de proteinas) y el estudio endocrino en tres. Se
comprobd en uno déficit tiroideo, en otro déficit adrenal y en el tercero déficit adrenal,
gonadal y de somatotropina.

COMENTARIOS

La frecuencia del craneofaringioma es mayor en la segunda década de la vida y
su incidencia disminuye progresivamente segun avanza la edad. Se ha asegurado que
su presentacion en la adultez es sumamente rara."

Aunque nuestros casos provienen de un servicio de adultos, se comprobo que el
inicio de los sintomas ocurrié antes de los 15 afos en la mayoria de ellos. Debemos
sefalar que en la tercera parte de los casos los sintomas comenzaron después de los
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35 afios de edad, por lo que la posibilidad de este tumor debe tenerse presente para
que el diagnoéstico no pase inadvertido.

El tiempo transcurrido entre el comienzo de los sintomas y el diagnéstico del tumor
es variable y puede oscilar desde varias semanas hasta varios afios,* como se confirmé
en nuestro estudio. Los sintomas neurooftalmoldgicos se pueden presentar en todas las
edades y con frecuencia son los primeros en aparecer.’ La cefalea que puede ser
moderada o severa, continua o pulsatil, generalizada o localizada con irradiacion a los
ojos" fue un sintoma constante en nuestros casos y en la tercera parte se acompafi6 de
vomitos. La disminucion de la agudeza visual por compresion del tracto o del quiasma
optico,” es otro sintoma frecuente, como se comprobd en nuestra serie.

El cuadro clinico suele caracterizarse por diversas manifestaciones endocrinas.
Habitualmente los sintomas endocrinos son de hipofuncién de una o varias glandulas
periféricas, secundarias a hipofuncién del I6bulo anterior de la hipdfisis o disfuncion
hipotalamica por invasién o compresion del tumor.*#°

El déficit gonadal puede ocurrir antes de la pubertad, observandose hipoplasia de
genitales externos y ausencia de los caracteres sexuales secundarios. Si ocurre
después de la pubertad, se presenta una regresion de los caracteres sexuales,
disminucién de la libido, impotencia coeundi en el hombre y amenorrea en la mujer.>*
Estos signos de hipogonadotropinismo suelen ser los primeros en aparecer.® ° En
nuestros pacientes se comprobo que los sintomas de hipofuncién gonadal fueron las
manifestaciones endocrinas mas comunes y con frecuencia fueron las que motivaron la
consulta, en especial la amenorrea en las mujeres.

El déficit de GH se diagnostica generalmente en los pacientes en quienes los
sintomas comienzan antes de la pubertad, en los que ocasiona un déficit
pondoestatural, tal como ocurrié en cuatro de nuestros casos.

El déficit tirotrépico y de ACTH ocasiona una hipofuncion tiroidea y adrenal
secundaria en algunos casos. En nuestros pacientes los sintomas y signos de
insuficiencia tiroidea y adrenal no fueron frecuentes.

El crecimiento tumoral puede dar lugar a hipofuncion del I6bulo posterior de la
hipdfisis y por consiguiente a poliuria y polidipsia por déficit de hormona antidiurética,*"’
como se observo en tres de nuestros pacientes.

Aunque los craneofaringiomas por su origen no estan relacionados con las células
hipofisarias, las manifestaciones clinicas son similares a las de los adenomas
cromofobos.

Los hallazgos radiolégicos son importantes para el diagndstico de este tumor. Las
calcificaciones son de observacién frecuente, pero no constantes; pueden ser
supraselares, retroselares o proyectarse dentro de la silla turca. La mitad de nuestros
casos presento calcificacion. El crecimiento tumoral suele afectar la silla turca y
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ocasionar diferentes alteraciones, principalmente el aumento de tamano de la silla,
asi como una entrada mas abierta,?"" lo que se comprobd en esta serie.

Otros estudios Uutiles en el diagnéstico de los craneofaringiomas y para
determinar su crecimiento son la pericampimetria, la angiografia carotidea y el
neuroencefalograma. Habitualmente la pericampimetria y la angiografia carotidea
presentan anormalidades, aunque éstas no son uniformes ni patognémicas;*-* los
hallazgos mas comunes en nuestro grupo fueron la disminucion del campo
temporal y la anopsia total en la primera; y en la segunda, las alteraciones de la
carotida interna y la cerebral anterior que indican la existencia de un tumor
supraselar.*

El neumoencefalograma puede indicarnos si el tumor tiene su origen por
encima o por debajo del diafragma de la silla turca. En el primer caso se oblitera
tempranamente la cisterna supraselar, en forma invariable se asocia a un defecto
de lleno del tercer ventriculo y la silla turca puede estar agrandada o no; por
nuestros hallazgos, es posible que éste sea el caso de cinco pacientes. En el
segundo caso el crecimiento del tumor altera la silla igual que un tumor intraselar y
la cistena supraselar puede aparecer desplazada hacia arriba' como se observé en
cuatro de nuestros casos. Se comprobd que las alteraciones del NEG son variables
y dependen del tamano del tumor y de la compresion que ejerza sobre las estruc-
turas vecinas.’

El tratamiento del craneofaringioma no es facil; la extirpacién radical muchas
veces no es posible y con frecuencia sélo se hace una evacuaciéon de su contenido
liquido, por lo que la recurrencia es comun. El tratamiento muchas veces depende
del tamafo de la porcion solida del tumor. En los ultimos anos se han obtenido
buenos resultados al combinar el tratamiento quirdrgico con radioterapia
posoperatoria y segun muchos autores éste es el tratamiento de eleccion en la
actualidad.®-"*""®

SUMMARY
Padron, R. S. et al. Craniopharyngiomas. Rev Cub Med 22: 6, 198

A study of 15 patients with craniopharyngioma is presented. Although craniopharyngioma is not common
in adult age, in one third of the patients studied symptoms started a er ey were 35 year old. As a general
rule neuro-ophthalmologic signs and symptoms appear the first and they are found in most of the patients.
Endocrine manifestations used to be partial or total hypopituitarism and gonadal deficit the most frequent
disorder'y of cranium and sella turcica, calcifica- nimptrv rarntiri' was altered in 14 patients. For diagnosis,
cepbalogram were significant examinations, pericam- specially in knowing tumor size.
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tdbmes ont commencé apres I'age de 35 ans. En général les symptomes et les signes neuroophtalmologlques
sont ceux qui apparaissent en premier lieu et se présentent chez la plupart des patients. Les manifestations
endocriniennes sont généralement celles de I'hypopituitarlsme partiel ou total, et le déficit gonadique constitue
le trouble le plus fréquent. En ce qui concerne la radiologie du crane et de la selle turcique, on a trouvé des
calcifications dans la moitié des cas et la selle turcique était altérée chez 14 patients. La péricampimétrie,
I'angiographie carotidienne et le neuro-encéphalogramme ont été des examens importants pour le diagnostic,
notamment pour connaitre le volume de la tumeur.
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