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CLINICAL PRACTICE GUIDELINE FOR
THE DIAGNOSIS AND TREATMENT
OF CRANIOPHARYNGIOMA AND
OTHER PARASELLAR LESIONS

Craniopharyngiomas are often cystic
tumors, usually suprasellar, resulting from
embryonic cell remnants of Rathke’s
pouch. Although benign, these tumors can
be aggressive and frequently have
neurological and endocrinological
sequelae. Craniopharyngiomas usually
develop in children or in the elderly.
Symptoms depend on localization, size,
potential for growth, and age of onset.
Clinically, craniopharyngiomas usually
manifest with a combination of symptoms
and signs of intracranial hypertension,
visual alterations, hormone deficiencies,
and hypothalamic dysfunction. Intracellular
lesions can mimic pituitary adenoma.
Neuroimaging techniques, especially
magnetic resonance imaging, allow these
lesions to be characterized. Their
appearance varies depending on the
proportion of solid and cystic components,
on the possible calcifications, and on the
composition of an eventual cyst. Complete
endocrinological and ophthalmological
evaluation should be performed before
establishing the therapeutic approach. The
therapeutic options include surgery,
radiotherapy, and a combination of both.
The optimal extension of surgery is
controversial. Currently, a conservative
approach combining less aggressive
surgery with radiotherapy is preferred.
Radiotherapy without surgery is only
applicable in patients with very small
tumors. Other approaches include
intermittent aspiration by stereotactic
puncture, placement of a reservoir, cystic
wall sclerosis through drugs, or internal
radiation with radioisotopes.

Parasellar lesions have a very low
prevalence and can consist of cystic
aneurysms or granulomas, among other
tumors. Neuroimaging techniques, both
computed tomography and MRI, are useful
for characterizing the lesion.
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El craneofaringioma es un tumor, con frecuencia quistico, habitualmente
supraselar, que deriva de restos de células embrionarias de la bolsa de
Rathke. Si bien es un tumor benigno, tiene un comportamiento agresivo
con frecuentes secuelas neurolégicas y endocrinas. Presenta dos picos de
aparicion: en la edad infantil y en adultos afosos. La clinica depende de la
localizacién, el tamafo, el potencial de crecimiento y la edad de
presentacion. Clinicamente suele aparecer como una combinacion de
signos y sintomas de hipertensién intracraneal, alteraciones visuales,
deficiencias hormonales y disfuncion hipotaldmica. Si la lesion es
intraselar la clinica puede remedar a la de un adenoma hipofisario.

Las técnicas de neuroimagen, especialmente la resonancia magnética,
permiten caracterizar la lesién. La apariencia varia dependiendo de la
proporcién del componente solido y quistico, de las posibles
calcificaciones y de la composicion de un eventual quiste. Antes del
abordaje terapéutico debe efectuarse una completa evaluacién
endocrinoldgica y oftalmoldgica.

Las opciones terapéuticas incluyen cirugia, radioterapia y una
combinaciéon de ambas. La extension éptima de la cirugia es motivo de
controversia. Actualmente se prefiere una aproximacién mas
conservadora que combina una cirugia menos agresiva con radioterapia.
La radioterapia sin cirugia Unicamente es aplicable a los pacientes con
tumores muy pequenos. Otras aproximaciones incluyen: aspiracion
intermitente mediante puncién esterotaxica, colocacién de un reservorio,
esclerosis de las paredes del quiste mediante farmacos, o irradiacion
interna con radioisétopos.

Las lesiones paraselares son lesiones de muy baja prevalencia y pueden
ser, entre otros tumores, aneurismas, quistes o granulomas. Las técnicas
de neuroimagen, tanto la tomografia computarizada como la resonancia
magnética, son Utiles para precisar las caracteristicas de la lesion.
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CRANEOFARINGIOMA
Introduccion

El craneofaringioma es un tumor quistico o quisti-
co-solido, habitualmente supraselar, que deriva de re-
manentes de células embrionarias de la bolsa de Rath-
ke!. Aunque de naturaleza histolégica benigna, tiene
un comportamiento localmente invasivo, por lo que se
asocia a menudo a un prondstico desfavorable con fre-
cuentes secuelas neuroldgicas y endocrinas. Su abor-
daje terapéutico es actualmente objeto de controver-
sia. También se denomina tumor del ducto hipofisario
0 adamantinoma.

Epidemiologia

Los craneofaringiomas representan del 1 al 3% de
todos los tumores cerebrales primarios, con una inci-
dencia aproximada de 0,5 a 2 casos por millén de ha-
bitantes/afio y sin diferencias entre sexos®. Aunque
pueden aparecer a cualquier edad, su incidencia tiene
una distribucién bimodal. El mayor pico se produce
en nifios entre 5 y 14 afios. Durante la infancia consti-
tuye del 5 al 10% de todos tumores intracraneales y
entre ellos es el tercer tipo mds frecuente después de
los gliomas y meduloblastomas®. Un segundo pico
de incidencia ocurre en adultos entre los 55 y 65 afios.

El craneofaringioma adamantinoso se presenta en
todas las edades, desde el periodo fetal y en recién na-
cidos hasta la vejez tardia, pero es mds frecuente en
nifios y adolescentes. En contraste, el craneofaringio-
ma escamoso-papilar aparece casi exclusivamente en
adultos*.

Caracteristicas histopatoldgicas

El craneofaringioma es un tumor disontogénico, que
se origina por transformacioén neopldsica a partir de
restos embrionarios de células epiteliales ectodérmi-
cas de la bolsa de Rathke y del ducto craneofaringeo,
creciendo lentamente desde el nacimiento, extendién-
dose dorsalmente hacia el diencéfalo.

Se han descrito 3 variantes histolégicas!®’:

— Quistes epiteliales mucoides, con células colum-
nares ciliadas secretoras de moco.

— Variante adamantinomatosa, llamada asi debido a
que contiene nidos de células epiteliales que se ase-
mejan al esmalte de un diente maduro (diferenciacién
ameloblastica, también observada en un tumor 4seo
raro el adamantinoma). Contiene dreas de epitelio es-
camoso y las calcificaciones son frecuentes. Partes del
tumor a menudo degeneran y la reaccidén queratinica
despierta una intensa actividad inflamatoria; es carac-
teristica la presencia células gigantes. Se presenta en
todas las edades pero es mds frecuente en nifios y ado-
lescentes.

— Variante escamosa-papilar (epitelioma escamoso).
Estd compuesta inicamente por islotes de epitelio es-
camoso con degeneracion quistica, sin ningin compo-
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nente adamantinomatoso. A diferencia de la variante
anterior, se caracteriza por la falta de calcificacién. Se
observa casi exclusivamente en adultos y su compor-
tamiento es menos agresivo.

La mayoria de los craneofaringiomas son quisticos o
parcialmente quisticos y s6lo una minoria son exclusi-
vamente s6lidos. Lo mds frecuente es que se presenten
como una masa supraselar quistica, calcificada, con o
sin extension intraselar. Otras veces aparece como una
masa selar/supraselar y raramente como una masa ex-
clusivamente intraselar. Se han descrito casos aislados
de localizacién en el tercer ventriculo o en el quiasma®.
Varian en tamaio, desde pequefias masas sélidas bien
circunscritas hasta grandes quistes que invaden la silla
turca y que se extienden fuera de la regién selar en
cualquier direccién, desplazando y comprimiendo las
estructuras cerebrales vecinas (craneofaringiomas quis-
ticos gigantes). Los quistes estdn rellenos de un fluido
viscoso de color pardusco, rico en lipidos y cristales de
colesterol. Son frecuentes las calcificaciones.

Aunque histolégicamente son tumores benignos, su
comportamiento biolégico es agresivo, tienden a inva-
dir e infiltrar estructuras contiguas como el hipotila-
mo, el tercer ventriculo, la via dptica y los vasos del
poligono de Willis. Con frecuencia se produce gliosis
que, combinada con una reaccién inflamatoria peritu-
moral intensa, hace que el tumor esté muy adherido
a las estructuras cerebrales adyacentes, factor que difi-
culta su completa reseccion y facilita su recurren-
cia®!0,

Clinica

La clinica con la que se manifiestan los craneofarin-
giomas depende de su localizacion, tamafio, potencial
de crecimiento y la edad.

Por su cardcter expansivo e invasivo, estos tumores
pueden afectar el sistema hipotalamo-hipofisario, las
vias dpticas, el sistema ventricular y el parénquima, y
los vasos cerebrales. La sintomatologia clinica en el
momento del diagndstico dependerd del compromiso
de estas estructuras. Por tanto, clinicamente suele pre-
sentarse como una combinacién de signos y sintomas
de hipertension intracraneal, alteraciones visuales, de-
ficiencias hormonales y disfuncién hipotaldmica!!. Si
la lesion es intraselar, la clinica puede remedar a la de
un adenoma hipofisario.

En la infancia la presentacién mads frecuente es en
forma de cefalea, nduseas, vomitos y signos de hiper-
tension endocraneal. Las alteraciones visuales, tanto
la disminucién de la agudeza visual como los defectos
campimétricos, son también muy frecuentes, pero a
diferencia de los adultos suelen diagnosticarse mads
tarde, y muchas veces en una fase irreversible. La dis-
funcién endocrina mds comun, y que ocurre en mas
del 90 % de los nifios, es el retraso de crecimiento, ya
sea por deficiencia de GH o por hipotiroidismo cen-
tral. Un 20% se manifiesta con retraso puberal y més
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del 20% con diabetes insipida. Es de resefiar que de
forma inexplicada algunos nifios con craneofaringio-
ma tras la cirugia evolucionan hacia una obesidad lla-
mativa y, paraddjicamente, consiguen crecimiento
normal a pesar de sufrir panhipopituitarismo comple-
to.

En la edad adulta, mds del 80% se diagnostica al
presentar alteraciones visuales (deficiencias campimé-
tricas, edema o atrofia de papila). Cuando el tumor
afecta el seno cavernoso puede aparecer oftalmoplejia
por lesién del III, IV y VI pares craneales. La cefalea
suele acompafiar a estos sintomas en mas del 50% de
los casos®.

La mayoria de los adultos en la evaluacién inicial
presentan varias deficiencias hormonales. El déficit
mds comun, en aproximadamente el 90%, es el de go-
nadotropinas, manifestado como disfuncién eréctil en
el var6n y amenorrea en la mujer. El hipotiroidismo y
la deficiencia de GH se encuentra en alrededor del
40% de los casos y la insuficiencia suprarrenal en el
25%9,11-13_

Las concentraciones séricas de prolactina se en-
cuentran moderadamente elevadas en cerca de la mi-
tad de los pacientes, lo que evidencia la compresion
del tallo hipofisario por el tumor. Los craneofaringio-
mas producen efectos variados sobre la secrecion de
ADH (vasopresina). La diabetes insipida aparece en el
10 al 20% de los pacientes preoperatoriamente, a dife-
rencia de los adenomas hipofisarios en los que su pre-
sencia es rara. Ocasionalmente, puede presentarse hi-
ponatremia por secrecién inapropiada de ADH'™.

Ademds, los craneofaringiomas, independientemen-
te de su disfuncién endocrina, pueden ocasionar sinto-
mas generalizados que se relacionan con la afectacion

Fig. 1. Craneofaringioma. Resonancia magnética. A: TI, sin
contraste. Seccion sagital. Masa de sefial heterogénea que cre-
ce desde el tallo hipofisario en el suelo del IlI ventriculo ocu-
pando su mitad anterior. Se observa gran desplazamiento de
las vias opticas. B: T1, con contraste. Seccion sagital. Se apre-
cia captacion heterogénea de la tumoracion. C: Tl, con con-
traste. Seccion coronal. Masa con sefial y captacion heterogé-
nea que crece desde el tallo hipofisario ocupando parcialmente
el Il ventriculo. D: T2. Seccion coronal. Masa que ocupa el 111
ventriculo, con dreas de hiperseiial homogénea probablemente
quisticas y zonas heterogéneas solidas. E: T, con contraste.
Seccion axial. Masa con captacion heterogénea y con una zona
lateral quistica que ocupa parcialmente el 11l ventriculo.

del hipotdlamo, los I6bulos frontales, las 4reas estrio-
capsulotaldmicas, el sistema limbico, e incluso la fosa
posterior. Puede aparecer obesidad, somnolencia, hipo
e hipertermia, alteraciones del comportamiento, de-
presion, epilepsia, sordera, disfuncién cognitiva y re-
duccién manifiesta de su calidad de vida'>!'®,

Diagnoéstico
Técnicas de imagen

El diagnéstico de sospecha del craneofaringioma se
basa en estudios de imagen; la resonancia magnética
(RM) de la region selar es la modalidad de eleccidn,
especialmente para determinar la extension del tumor,
su relacién con las estructuras cerebrales adyacentes y
detectar caracteristicas especiales que, aunque no es-
pecificas, son sugestivas de un craneofaringioma, y
que incluyen, ademds de su localizacion, la presencia
de calcificaciones y quistes'”!8 (fig. 1).

La apariencia de los craneofaringiomas en la RM
varia dependiendo de la proporcién de componente
sélido y quistico, la mayor o menor cuantia de calcifi-
caciones y la composicién de un eventual quiste.

Las porciones sélidas tipicamente son isointensas o
hipointensas en T1 e hiperintensas en T2, pero pueden
tener una apariencia moteada por la presencia de pe-
quefias calcificaciones. Los craneofaringiomas predo-
minantemente s6lidos son raros (18-27%).

Los quistes presentan hipersefial en T1, lo que indi-
ca su alto contenido proteindceo o hemorrigico. La
presencia de al menos un quiste se obseva en mas del
75% de los pacientes con craneofaringioma.

La calcificacién tumoral, que puede apreciarse me-
jor en la tomografia computarizada (TC), es particu-
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larmente frecuente. Aparece en cerca del 90% de los
nifios y en el 40-60% de los adultos. Una calcificacién
supraselar en un nifio es altamente sugestiva del diag-
néstico de craneofaringioma.

Aunque la presencia de calcificaciones o de edema
en la via 6ptica puede ser de ayuda en el diagndstico
diferencial, no es especifica, y la distincién entre cra-
neofaringioma y otros tumores paraselares puede ser
dificil si s6lo nos basamos en datos radiol6gicos'®.

De especial interés es diferenciar el craneofaringio-
ma de otras lesiones quisticas de la region selar, como
el quiste de la bolsa de Rathke o el quiste aracnoideo,
de curso benigno y la mayoria de las veces no subsi-
diarias de tratamiento agresivo. La presencia de calci-
ficaciones, hipopituitarismo y alteraciones de la me-
moria orientan al diagndstico de craneofaringioma®®?'.

Evaluacion endocrinoldgica

Mis del 80% de los pacientes con craneofaringioma
se presenta con varias deficiencias hormonales, por lo
que es obligado un estudio endocrinolégico prequirtr-
gico que incluya la evaluacién de las funciones ante-
riores y posterior hipofisarias®.

Salvo en el caso del eje adrenal o somatotropo, que
pueden precisar pruebas de estimulo para su confirma-
cion, el resto de los ejes pueden valorarse con deter-
minaciones hormonales basales.

El déficit de gonadotropinas se diagnostica sobre la
base de concentraciones inapropiadamente bajas de FSH
y LH, combinados con concentraciones bajas de testos-
terona en el varén adulto y oligoamenorrea en mujer
adulta.

El déficit de TSH se diagnostica por concentracio-
nes bajas o inapropiadamente normales de TSH aso-
ciadas a concentraciones disminuidas de L-T,.

La diabetes insipida se sospecha cuando la diuresis
es mayor de 3 1/24 h, con osmolalidad urinaria menor
de 300 mOsm/kg.

Evaluacion oftalmoldgica

Es obligada una exploracién oftalmoldgica comple-
ta que incluya agudeza visual, funduscopia y especial-
mente campimetria para valorar la presencia de com-
presion de la via Optica, presente en el diagnéstico en
maés del 50% de los pacientes'.

Sin embargo, en algunos pacientes en los que el co-
mienzo de los sintomas es tardio y que son evaluados
inicialmente por RM una técnica de imagen que no
detecta facilmente calcificaciones, el diagndstico sélo
puede establecerse histolégicamente®,

Tratamiento

Las opciones terapéuticas para pacientes con craneo-
faringiomas incluyen cirugia, radioterapia y una com-
binacién de ambas. Mientras la extension Optima de la
cirugia es motivo de controversia, la radioterapia sin
cirugia dnicamente es aplicable a pacientes con tumo-
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res muy pequefios. La reseccidn quirdrgica completa
comenzd a ser posible a partir del desarrollo de técni-
cas microquirdrgicas en la década de los afios sesenta,
reportdndose resultados de recuperacién parcial de
agudeza visual en casi el 90% de los pacientes y recu-
peracion completa en hasta un tercio de los mismos.
Sin embargo, el entusiasmo inicial se redujo con la ex-
periencia continuada debido a que:

— Muchos craneofaringiomas son predominante-
mente quisticos, lo que dificulta su reseccién comple-
ta.

— Muiltiples series que recogen pacientes, habitual-
mente nifios, en los que se intent6 una reseccién com-
pleta, reportan una tasa de morbilidad y mortalidad de
hasta el 20%, una tasa de recidivas entre el 20 y el
50% y secuelas neurolégicas, endocrinas y oftalmol6-
gicas frecuentes.

Por lo tanto, actualmente muchos neurocirujanos
son partidarios de una aproximacién mas conservado-
ra al tratamiento del craneofaringioma que combina
cirugia menos agresiva con radioterapia.

Cirugia agresiva

Los defensores de esta postura recomiendan la ciru-
gia radical dirigida a la resecciéon completa del tumor
como tratamiento de primera eleccion. Parece que la
posibilidad de cura es mayor con menor riesgo de re-
cidiva??2, pero a costa de una mayor incidencia de
morbilidad y mortalidad. Con frecuencia, este tipo
de cirugia precisa un abordaje mediante craneotomia.
En este caso, la radioterapia tnicamente se adminis-
trarfa en caso de recidiva.

Se considera reseccién completa cuando el cirujano
estd convencido de que ha conseguido ésta y la RM,
tras la cirugia, no muestra evidencia de tumor resi-
dual. Habitualmente no se consigue en mas del 50%
de los pacientes?'?2. Cuando es viable un abordaje
transesfenoidal la posibilidad de reseccién completa
es significativamente mayor. Por el contrario, la resec-
cién completa es mucho menos probable cuando se
trata de una recidiva, habitualmente inferior al 20%%"22.
Los principales factores que limitan la reseccién com-
pleta son:

— Adherencia del tumor a las estructuras adyacentes.
— Calcificacion de mas del 10% de la masa tumoral.
— Tamarfio del tumor.

Las tasas de morbilidad son aproximadamente: 13%
tras cirugia transcraneal primaria, 6% tras cirugia
transesfenoidal primaria y 16% tras cirugia de enfer-
medad recurrente’?. La mortalidad se sitia, aproxima-
damente, entre el 2 y el 3% de forma global, aunque
practicamente se debe a la cirugia transcraneal.

La recurrencia tras la reseccién completa del tumor
es aproximadamente del 10%, y es muy inferior cuan
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do la via de abordaje es transesfenoidal. La tasa acu-
mulada de supervivencia libre de recidiva cuando la re-
seccién es completa se ha estimado en 87% a los
5 afios y el 81% a los 10 afios. Por el contrario, cuando
la reseccidn es parcial o subtotal, es mucho menor, pro-
gresando la enfermedad en cerca de un 70% de los pa-
cientes si no se administra radioterapia. La tasa global
de supervivencia a 10 afios se ha estimado en el 90%.

Los resultados funcionales dependen del tipo de ci-
rugia. Cuando la via de abordaje es transcraneal, los
signos de compresion quiasmdtica suelen regresar
completamente en un tercio de los pacientes y mejorar
en otro tercio, y empeoran en un 15%. Cuando la via
de abordaje es transesfenoidal, la compresién quias-
matica se resuelve completamente en el 47% y par-
cialmente en el 40% adicional, con escaso o ningin
riesgo de deterioro respecto a la situacion basal.

Evaluacion de la funcion endocrina
tras la cirugia

La evaluacién endocrinoldgica debe realizarse in-
mediatamente y a los 3 meses de la cirugia. La diabe-
tes insipida es la deficiencia endocrina que con mas
frecuencia se asocia a la cirugia; el porcentaje total de
pacientes con diabetes insipida tras cirugia aumenta
de 16 al 66% tras la cirugia transcraneal, y de 23 al
69% tras la transesfenoidal.

La cirugia transcraneal se asocia también a un au-
mento de la frecuencia de afectacion del eje cortico-
tropo con insuficiencia adrenal (del 23 al 59%), del
eje tiroideo (del 19 al 38%) y de panhipopituitarismo
(del 11 al 35%).

En comparacion, la cirugia transesfenoidal se asocia
a menos dafio adenohipofisario; la compresion de vias
dopaminérgicas puede mejorar y resolverse la hiper-
prolactinemia.

Consecuentemente, es necesario prestar atencion
diaria a la diuresis y a las concentraciones de sodio
plasmadtico durante el postoperatorio inmediato. Tam-
bién puede determinarse la concentracién de T, libre,
gonadotropinas, estradiol o testosterona, prolactina, e
IGF-1, aun cuando la evaluacién definitiva debera
practicarse unos meses después de la cirugia. Las con-
centraciones séricas de cortisol y ACTH deben eva-
luarse una vez estabilizado el paciente y tras 24 h de
retirada de la hidrocortisona que el paciente ha debido
recibir durante el acto quirdrgico y en los dias poste-
riores. De forma orientativa, concentraciones séricas
de cortisol inferiores a 6 mg/dl son altamente sospe-
chosas de insuficiencia suprarrenal®. Tras esta deter-
minacién hormonal se deber4 reinstaurar el tratamien-
to con hidrocortisona hasta que se lleve a cabo la
evaluacion definitiva. De igual forma, concentraciones
séricas de T, libre inferiores a 0,6 ng/dl son sospecho-
sas de afectacion del eje tiroideo e indican, por tanto,
también la necesidad de sustitucién con levotiroxina.

A los 2 0 3 meses de la cirugia, es obligado hacer
una revaluacién hipofisaria completa, tanto morfoldgi-

ca (RM) como funcional: prueba de la hipoglucemia-
insulinica, salvo contraindicacién, para la evaluacién
del eje suprarrenal y somatotropo; en caso de estar
contraindicada, se puede sustituir por una prueba di-
namica de ACTH (1 ug)* mds una prueba alternativa
de estimulacién de GH, como la prueba de glucagén®,
y nueva determinacién de la concentraciéon de hormo-
nas basales: T, libre, LH, FSH, testosterona/estradiol,
prolactina e IGF-1. Procede en este momento la susti-
tucion con esteroides sexuales en funcién de la edad y
el sexo del paciente. Por el contrario, la sustitucién
con GH debe demorarse hasta confirmar al menos du-
rante 2 afios la ausencia de recidiva en los casos de re-
seccién completa o de reseccion parcial que hayan re-
cibido radioterapia. Los casos de reseccion parcial que
no han recibido radioterapia no deberian tratarse con
GH.

La cadencia del seguimiento clinico, bioquimico y
radiolégico posterior dependerd de las caracteristi-
cas de cada paciente, pero es aconsejable durante los
primeros 10 afios disponer de al menos una técnica
de imagen anual en los casos de reseccién completa
y, mdas frecuentemente, en los casos de reseccién
parcial.

Radioterapia

El grado de recidiva a los 5 afios, cuando la resec-
cién del craneofaringioma es subtotal, es del 50% si
no se administra radioterapia®. La radioterapia tras la
cirugia reduce mucho (entre 2 y 5 veces, segin las se-
ries) el riesgo de recurrencia local, pero tiene poco
impacto sobre la tasa total de supervivencia®. Un me-
taandlisis de 12 series publicadas después de 1988 re-
coge un porcentaje promedio de recidiva tras la resec-
cién subtotal mds radioterapia del 9%7%.

Sobre la base de estos resultados, algunos autores
recomiendan la reseccién subtotal mds radioterapia
como una alternativa aceptable a la reseccién total??,
basados en los riesgos importantes de la cirugia radi-
cal y la eficacia de la radioterapia?’. Aunque no existe
mayor problema para sustituir los déficit endocrinos
provocados por la cirugia agresiva, se ha observado
que los déficit psicosociales asociados a ésta constitu-
yen un factor limitante de la calidad de vida de primer
orden cuando los nifios se convierten en adultos®. En
este sentido, se debe evitar siempre que sea posible
dafiar quirdrgicamente el hipotdlamo. Por eso algunos
autores defienden la reseccidon quirtirgica segura se-
guida de irradiacién tras la cirugfa.

Los pacientes pueden deteriorarse de forma aguda
durante la radioterapia. Esto es debido, habitualmente,
a un aumento del componente quistico del tumor o a
hidrocefalia, mas que a progresién tumoral. Es impor-
tante reconocer esta situacion de forma precoz ya que
el adecuado tratamiento quirdrgico debe permitir fina-
lizar el tratamiento con radioterapia.

Las dosis de radiacion entre 54 y 55 Gy proporcio-
nan garantia de control local del tumor, con menor
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grado de recurrencia que cuando se utilizan dosis infe-
riores a 54 Gy* y menor incidencia de secuelas endo-
crinas, neuroldgicas y vasculares inducidas por la ra-
diacién que cuando se utilizan dosis de mas de 61 Gy
y menor incidencia de aparicién de un segundo tumor
cerebral maligno (habitualmente gliomas).

Otras aproximaciones terapéuticas

Con frecuencia, los sintomas neurooftalmolégicos
recurrentes son debidos a la reacumulacién de liquido
en los componentes quisticos del tumor. La aspiracién
intermitente mediante puncion esterotdxica o coloca-
cién de un reservorio®, la esclerosis de las paredes
del quiste mediante fairmacos quimioterapicos (bleo-
micina) o la irradiacién interna con radioisétopos
(itrio-90, renio-196 o P-32)3*2 pueden ser una alter-
nativa a la reintervencidon quirtrgica o a la radiote-
rapia. Los resultados descritos son similares a los de
la microcirugia cuando se utilizan como alternativa a
ésta como tratamiento primario de pacientes con quis-
tes aislados. Se ha descrito que la radiacién intracavi-
taria deteriora menos la funcién hipofisaria y psicoso-
cial a largo plazo que otros tratamientos. Por eso se ha
recomendado este tratamiento cuando el 50% o mds
del tumor es quistico y cuando el nimero de quistes
es menor de 3, aunque el riesgo de deterioro visual es
importante®3,

Indicadores prondésticos

Los craneofaringiomas se expanden, dafian las es-
tructuras adyacentes y tienen tendencia a recurrir in-
cluso tras una resecciéon completa. Las recidivas sue-
len ser locales, mientras que su difusién a través del
liquido cefalorraquideo o las metéstasis a distancia
son muy poco frecuentes. La recidiva es uno de los
factores prondsticos negativos mds importantes de es-
tos tumores. El crecimiento de éstos es muy variable.
Algunos pacientes permanecen libres de sintomas sin
tratamiento adicional, mientras que en otros el tumor
contintia progresando pese a un tratamiento agresivo.
Es dificil predecir el comportamiento del tumor en el
momento del diagndstico, pero algunas variables cli-
nicas y patolégicas correlacionan con el pronés-
tico®>3:

— Ausencia de calcificacién, especialmente en adul-
tos.

— La extensién de la reseccién tumoral. Cuanto ma-
yor es ésta, menor probabilidad de recidivas.

— En nifios, la presencia de hidrocefalia, sucesos ad-
versos durante el acto quirdrgico y la corta edad. La
extension de la reseccion y la administracién o no de
radioterapia se relacionan menos con la enfermedad
recurrente.

— En adultos estd aumentado el riesgo de mortalidad
cardiovascular y cerebrovascular. Esto puede estar en
relacién con una sustitucién hormonal inadecuada.
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— La importancia prondstica del tipo de tumor es
mds controvertida. Parece que las variantes predomi-
nantemente sélidas de tumores papilares escamosos
no calcificados, que suelen presentarse en adultos, po-
seen un prondstico mds favorable que la variedad clé-
sica adamantinomatosa, pero no todas las series coin-
ciden al respecto.

Manejo de la enfermedad recurrente local

La reseccion quirtirgica es posible en el 40 al 70%
de los casos. Sin embargo, la tasa de curacién es baja
y el riesgo de morbilidad, elevado®. Por el contrario,
la radioterapia, especialmente la radiocirugia estereo-
taxica o la radioterapia esterotaxica, puede proporcio-
nar un buen grado de control local con baja incidencia
de complicaciones?®.

Recomendaciones (fig. 2)%%9

1. La mejor aproximacion terapéutica con la menor
morbilidad a largo plazo y la mayor supervivencia
consiste en una reseccion casi total del tumor por un
neurocirujano experto, salvaguardando el hipotdlamo,
las carétidas y las vias visuales, seguido de radiotera-
pia fraccionada.

2. Ante recurrencias, depende de la naturaleza de és-
tas y su relacion con los sintomas del paciente:

— Si los sintomas se deben a un quiste grande y dni-
co, puede estar indicado el drenaje del quiste mediante
puncién y el uso ocasional de radioisétopos.

— Si los sintomas se deben a un aumento del tamafio
del tumor, estaria indicada la reintervencién quirtrgica.

LESIONES PARASELARES

Son lesiones de prevalencia muy baja. Escasean los
estudios sistematicos de cada una de ellas, aunque,
dada su rareza, no es dificil encontrar publicaciones
de casos aislados. Entre otros, pueden ser tumores,
aneurismas, traumatismos, inflamaciones o granulo-
mas. La mayoria de las veces, el clinico las diagnosti-
ca basdndose en el informe anatomopatolégico de un
caso quirdrgico. Las pruebas funcionales hipofisarias
no ayudan al diagnéstico diferencial. Este puede al-
canzarse, en ocasiones, por el contexto clinico o por
TC, RM y otras técnicas de imagen®. La gammagrafia
con el isétopo *Tc (V)-DMSA puede llegar a ser ttil
para diferenciar lesiones paraselares de los adenomas
hipofisarios*!.

La TC es particularmente util para identificar cam-
bios 6seos y calcificaciones intra y perilesionales. La
RM es la técnica de eleccion por su gran sensibilidad
y alta resolucién espacial que permite separar el tejido
normal del patoldgico, definiendo sus componentes
sélidos, quisticos, hemorrdgicos o lipidicos*. La arte-
riografia por sustraccién digital ayuda en lesiones vas-
culares y tumores muy vascularizados.
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| Sospecha radiolégica de craneofaringioma |
I

v v

Signos o sintomas No signos ni sintomas
de compresion de compresion

v v
Aspiracion?/ Biopsia/
cirugia aspiracion®/
radioterapia

Recurrencia

| Cirugia de rescate |

Recurrencia

| Recurrencia | | Tejido residual |

Cirugia de rescate®
radioterapia

Recurrencia

| Tratamiento individualizado |

Fig. 2. Algoritmo del manejo del tratamiento del craneofaringio-
ma. °Si tumor predominantemente quistico. "Si la recurrencia pro-
duce sintomas/signos compresivos. ‘Radiocirugia, radioterapia in-
traquistica o bleomicina. Modificado de Karavitaki et al®.

La clasificaciéon de la lesiones paraselares basada en
su topografia (supraselar o lateroselar) es ttil, pues
puede tener repercusion sintomdtica. En las lesiones
supraselares son mds frecuentes la clinica hipotaldmi-
ca y la disfunciéon hormonal por interferencia con el
tallo hipofisario. Las lateroselares pueden expresarse
por sintomas neuroldgicos relativos a la afectacién de
la via dptica, el seno cavernoso o el poligono de Wi-
1lis. Por eso se propone la clasificacién modificada de
Ruscalleda® que se muestra en tabla 1.

Lesiones paraselares de mayor interés*
Meningioma

Asi como el craniofaringioma es el tumor supraselar
mds frecuente, los meningiomas son los tumores intra-
craneales mds frecuentes y una gran mayoria se origina
en los alrededores de la silla turca (clivus esfenoidal,
tubérculo selar, alas mayores y menores del esfenoides
o pared del seno esfenoidal). En la RM son isointensos
con la materia gris en T1 y T2. Los que crecen en las
alas del esfenoides pueden producir en la TC, osteoden-
sidad en el punto de origen. Los que se originan en el
clivus esfenoidal producen una ampolla patognoménica
en la parte anterior del seno esfenoidal. Debido a su
gran vascularizacion, el realce por contraste es rapido,
Ilamativo y, habitualmente, homogéneo (fig. 3).

Aneurismas y fistulas arteriovenosas

Son las lesiones mas frecuentes del seno cavernoso,
que es la localizacién mds comun de los aneurismas

TABLA 1. Clasificacion de las lesiones paraselares
(no adenoma hipofisario), segun su topografia
y frecuencia

Supraselares
Mas frecuentes
Craneofaringioma
Glioma 6ptico
Glioma hipotaldmico
Germinoma
Astrocitoma
Metastasis
Aneurismas/fistulas arteriovenosas
Menos frecuentes
Quiste de Ratkhe
Quiste aracnoideo
Coristoma
Granuloma idiopdtico
Tuberculosis
Sarcoidosis
Histiocitosis
Dermoide
Hamartoma del tuber cinereum
Lateroselares
Mas frecuentes
Meningioma
Schwannoma
Traumatismo
Menos frecuentes
Sindrome de Tolosa-Hunt
Aneurisma intracavernoso
Cordoma
Carcinoma nasofaringeo
Metastasis de la base del craneo
Linfoma

intracraneales gigantes. Su rotura es causa habitual de
hemorragia subaracnoidea. Se identifican muy bien
por RM, especialmente en T1 WI y T2 WI. La causa
mds frecuente de fistula AV es el traumatismo. Su cli-
nica habitual es la triada exoftalmos, quemosis y soplo
intracraneal. Ademads de la RM, la arteriografia confir-
ma el diagndstico y da informacién importante sobre
las caracteristicas del flujo.

Sindrome de Tolosa-Hunt

Es un proceso inflamatorio intrinseco y unilateral
del seno cavernoso, con arteritis del sifén carotideo.
Se manifiesta por oftalmoplejia dolorosa que responde
bien a esteroides. La RM suele mostrar discreta asi-
metria de los senos cavernosos.

Schwannomas

Siguen el trayecto del nervio trigémino, extendién-
dose por su porcién cisternal e invadiendo o infiltran-
do el seno cavernoso. Son masas sélidas. Las peque-
fas dan en la RM un realce homogéneo al contraste.
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En las mas grandes, el aumento por contraste tiene un
caracteristico aspecto “atigrado”.

Cordoma y condrosarcoma

Aungque tienen distinta velocidad de crecimiento, su
aspecto morfoldgico es tan similar que no permite dis-
tinguirlos. Se originan en el clivus esfenoidal y se ex-
tienden en sentido lateroselar. En la RM tienen un
prolongado tiempo de relajacién en T1 y T2 e intenso
realce por contraste. La TC puede apreciar destruccion
6sea y un patrén de calcificacion intratumoral.

Hamartoma hipotalamico

Son focos ectdpicos de sustancia gris que se origi-
nan en el fuber cinereum o los cuerpos mamilares.
Son redondeados. Su comportamiento en la TC y la
RM es el de la sustancia gris.

Coristoma

También llamados pituicitoma, tumor de células
granulares o miocitoma. Son benignos y de crecimien-
to lento. Se originan en la neurohipéfisis o el infundi-
bulo. En la RM, los coristomas, realzan rapido y muy
homogéneamente. Su diagnéstico diferencial es con
metastasis.

Glioma quiasmatico e hipotalamico

Son 2 variedades diferentes de gliomas. Los glio-
mas quiasmadticos son neoplasias de bajo grado, indo-
lentes, no invasivas y tienden a infiltrar la via dptica.
Ocurren principalmente en nifios y adultos jovenes y
pueden asociarse a neurofibromatosis tipo 1. Los glio-
mas hipotaldmicos son agresivos, invasivos y suelen
presentarse en el adulto. En los gliomas quiasmaticos
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Fig. 3. Meningioma originado en el tubérculo selar. A: corte sagital en
T1 con gadolinio. B: corte sagital en T2 sin contraste.

el engrosamiento de la via Optica y la sefial isointensa
en la RM son casi patognomdnicos. Los gliomas hipo-
taldmicos muestran mayor dishomogenidad.

Germinoma

Usualmente se originan en regién epifisaria, aunque
progresan por la pared ependimaria de los ventriculos y,
con frecuencia, aparecen como masas supraselares. Son
dificiles de distinguir de cualquier otra masa intracrane-
al y, en la RM, presentan tiempos de relajacioén alarga-
dos en T1 y T2 y realce homogéneo con contraste.

Tumor epidermoide y dermoide

Son quistes de inclusién, anomalias del desarrollo,
que ocupan posicion supraselar. Pueden ser multiples.
Los epidermoides incluyen elementos ectodérmicos.
Mas de la mitad de ellos se origina en la cisterna cere-
belo-pontina y luego se extienden a las cisternas pon-
tina y supraselar. Muy pocos aparecen exclusivamente
en la cisterna supraselar. En la TC y RM sin contraste
dan un aspecto lobulado en forma de “madreperla”, de
consistencia similar a la del liquido cefalorraquideo.
Los dermoides incluyen ademds grasa dérmica y se
manifiestan en la RM con sefiales similares a la grasa
(alta sefial en T1 WI).

Histiocitosis

Es un trastorno multisistémico que afecta a la piel,
el hueso, la 6rbita, el pulmén y el sistema nervioso
central. La proliferacién de histiocitos en regién su-
praselar suele manifestarse como diabetes insipida. En
la proyeccién sagital de la RM es caracteristica la de-
saparicion de la alta sefial de la hipdfisis posterior y el
engrosamiento del tallo hipofisario.



Paramo Fernandez C et al. Diagndstico y tratamiento de lesiones paraselares

TABLA 2. Comportamiento morfoldgico de las lesiones paraselares®

Lesion

Hallazgos de la TC y la RM

Meningioma

Aneurismas y fistulas arteriovenosas

Hamartoma
Glioma

Germinoma
Epidermoide
Dermoide
Histiocitosis
Sarcoidosis

Tuberculosis

Quistes de la bolsa de Rathke

En la TC lesién isodensa o discretamente hiperdensa con aumento homogéneo tras
contraste. En la RM isointensa en T1 y T2 con aumento homogéneo tras contraste.
Hiperostosis adyacente

En la TC, imagen densa con aumento tras contraste. En la RM sefial de flujo de sangre con
hiperintensidad en T1

Masa pedunculada isointensa en TC y RM, que no realza con contraste

En RM, imagen isointensa o hipointensa, bien separada de la glandula hipéfisis, que no
realza con contraste

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

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

En la TC, masa redonda o lobulada de baja densidad que no realza con contraste y exhibe
frecuente edema perilesional. En RM alta sefal en T1

Lesiones con gran realce al contraste en la TC que muestran en la RM areas de enorme
realce tras la administracién de gadolinio

En TC, lesion isodensa que realza con contraste. En RM, manifestaciones variables,
usualmente hiperintensas en T2

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 necrético hiperintenso

En TC, imagen hipodensa y homogénea que no realza con contraste. En RM, pueden verse
realces de nddulos proteinaceos en el interior de la lesion

RM: resonancia magnética; TC: tomograffa computarizada.

Sarcoidosis

Esta enfermedad granulomatosa de causa descono-
cida rara vez afecta a las meninges de la base del cra-
neo; la TC y la RM muestran un engrosamiento me-
ningeo con frecuente patrén nodular.

Tuberculosis

Como en la sarcoidosis, la afectaciéon en TC y RM
de la tuberculosis se debe a inflamacién meningea. La
meningitis tuberculosa frecuentemente involucra la
pared de las grandes arterias, causando arteritis e in-
fartos cerebrales. La fibrosis que determina esta me-
ningitis es causa habitual de hidrocefalia.

El comportamiento morfolégico de las diferentes le-
siones paraselares® se detalla en la tabla 2.
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