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Resumen

Los craneofaringiomas son neoplasias benignas que afectan nifios entre los 5y
los 15 afios, representando hasta el 10% de las neoplasias cerebrales infantiles.
Aunque se consideran malignidades de bajo grado, su crecimiento puede
comprimir estructuras adyacentes, causando sintomas neurolégicos,
endocrinos y visuales.

Presentamos el caso de un varén de 19 afios que experimentd diplopia y
hemianopsia bitemporal durante aproximadamente 3 afios. Durante la
exploracion fisica, se observd escaso desarrollo puberal, poco vello facial, voz
aguda, leve lipomastia, obesidad troncular e hipogonadismo. Los estudios de
neuroimagen revelaron la presencia de un craneofaringioma de aspecto
quistico y bilobulado. En junta de neurocirugia, se decidio realizar una reseccion
utilizando un abordaje pterional transilviano.

Tras la cirugia, en la unidad de cuidados intensivos, el paciente desarroll
diabetes insipida que requirio vasopresina. Ademas, presentd hipopituitarismo,
que se tratd con corticoides y levotiroxina para suplir el déficit del eje
corticotropico y tirotrépico. Es crucial considerar los craneofaringiomas como
parte del diagndstico diferencial en pacientes con alteraciones en la agudeza
visual, diplopia y cefalea crénica. Esto permitird prevenir la aparicién de
alteraciones neuroendocrinas y del desarrollo puberal. Se sospecha que la
lesién pudo afectar a periodos sensibles de hormonas como la luteinizante y la
testosterona, lo que explica las manifestaciones observadas en el paciente.

Palabras clave: Craneofaringioma, Cefalea, Hipogonadismo.

Abstract

Craniopharyngiomas are benign neoplasms that affect children between the
ages of 5 and 15, representing up to 10% of childhood brain neoplasms.
Although considered low-grade malignancies, their growth can compress
adjacent structures, causing neurological, endocrine, and visual symptoms. We
present the case of a 19-year-old male who experienced diplopia and
bitemporal hemianopsia for approximately 3 vyears. During physical
examination, scant pubertal development, sparse facial hair, high-pitched voice,
mild lipomastia, truncal obesity, and hypogonadism were observed.
Neuroimaging studies revealed the presence of cystic and bilobed
craniopharyngioma. During the neurosurgery meeting, it was decided to
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perform a resection using a transsylvian pterional approach. Following surgery,
in the intensive care unit, the patient developed diabetes insipidus requiring
vasopressin. Additionally, he presented hypopituitarism, which was treated with
corticosteroids and levothyroxine to compensate for corticotrophic and
thyrotrophic axis deficiency. It is crucial to consider craniopharyngiomas as part
of the differential diagnosis in patients with alterations in visual acuity, diplopia,
and chronic headaches. This will help prevent the onset of neuroendocrine and
pubertal developmental disorders. It is suspected that the lesion may have
affected sensitive periods of hormones such as luteinizing hormone and
testosterone, explaining the manifestations observed in the patient. Keywords:
Craniopharyngioma, Headache, Hypogonadism.

Keywords: Craniopharyngioma, Headache, Hypogonadism.

Resumo:

Os craniofaringiomas sao neoplasias benignas que afetam criancas entre os 5 e
os 15 anos, representando até 10% das neoplasias cerebrais infantis. Embora
sejam consideradas malignidades de baixo grau, seu crescimento pode
comprimir estruturas adjacentes, causando sintomas neurolégicos, endécrinos
e visuais.

Apresentamos o caso de um jovem de 19 anos que experimentou diplopia e
hemianopsia bitemporal por aproximadamente 3 anos. Durante o exame fisico,
observou-se escasso desenvolvimento puberal, pouco pelo facial, voz aguda,
leve lipomastia, obesidade central e hipogonadismo. Os estudos de
neuroimagem revelaram a presenca de um craniofaringioma com aparéncia
cistica e bilobada. Em consulta de neurocirurgia, decidiu-se realizar uma
resseccao utilizando uma abordagem pterional transilviana.

Apés a cirurgia, na unidade de cuidados intensivos, o paciente desenvolveu
diabetes insipida que necessitou de vasopressina. Além disso, apresentou
hipopituitarismo, que foi tratado com corticosteroides e levotiroxina para suprir
o déficit do eixo corticotropico e tireotropico. E crucial considerar os
craniofaringiomas como parte do diagndstico diferencial em pacientes com
alteracdes na acuidade visual, diplopia e cefaleia crénica. Isso permitira prevenir
0 aparecimento de altera¢bes neuroenddcrinas e do desenvolvimento puberal.
Suspeita-se que a lesdo possa ter afetado periodos sensiveis de horménios
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como o luteinizante e a testosterona, o que explica as manifestacdes
observadas no paciente.

Palavras-chave: Craniofaringioma, Cefaleia, Hipogonadismo.

Introduccion

Los craneofaringiomas son tumores benignos intracraneales que aparecen en
la via del tubo embrionario craneofaringeo, tienen aspecto quistico y/o sélido y
son remanentes de la bolsa de Rathke. A pesar de ser considerados de bajo
riesgo su presencia en la region selar y supraselar son una amenaza para
estructuras circundantes, por lo que se tratan como enfermedades malignas de
bajo grado [1,2].

Se ha estimado una tasa de incidencia baja con 0,5 - 2 casos por millon de
personas al afio, representan aproximadamente entre el 2-5% del total de los
tumores cerebrales [3] y del 5 al 10% en nifios [4]. De acuerdo con su
caracteristica histoldgica van a tener una incidencia diferente.

Histologicamente existen dos subtipos bien diferenciados. El primero es el
craneofaringioma adamantimatoso (CFA), que en su mayoria es quistico, con
presencia de un unico Iébulo o polilobulado y en un 95% de los casos se asocia
a mutaciones en el exdn 3 del CTNNB1 [5], un gen encargado de codificar la B-
catenina, generando una acumulacién aberrante en el citoplasma e
incrementando la actividad en la via WNT/[-catenina [6]. Este tipo de tumor es
comun entre los 5-15 afios y los 50-74 afios con una incidencia menor a 2,5 casos
por milléon de habitantes en el mundo (7-9).

El otro subtipo es el craneofaringioma papilar (CFP), que es de aspecto soélido en
su mayoria, raramente quistico, es comun en adultos varones entre los 40-55
aflos, y presenta mutaciones somaticas en el exdn 15 de BRAFV60OE, el cual se
relaciona con la activacion de la via del MAPK; la activacion de esta via en los
craneofaringiomas se limita a una células tumorales basales que rodean
nucleos fibrovasculares que contienen estromas y vasos sanguineos,
favoreciendo el crecimiento tumoral [5]. En su mayoria son tumores ocupantes
del tercer ventriculoy con adherencias de baja gravedad en el hipotalamo, cuyas
manifestaciones clinicas se basan en la cefalea, alteraciones visuales y
psiquiatricas [10].
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Las repercusiones metabdlicas y endocrinas han sido ampliamente detalladas,
entre estas se encuentra el incremento de la presién intracraneal, defectos en
campos visuales [11], disfuncién del eje hipotaldmico-hipofisario, incluida
deficiencia de la hormona del crecimiento (GH), insuficiencia suprarrenocortical,
hipotiroidismo central, hipogonadismo, pubertad precoz, hiperprolactinemia,
diabetes insipida central y obesidad hipotaldmica [2,12,13].

Aunque se prefiere el abordaje quirdrgico como forma terapéutica, la
recuperacion funcional endocrina e hipotalamica puede llegar a ser limitada,
incluso después de la cirugia pueden aparecer complicaciones endocrinas
asociadas que reducen la calidad de vida de los pacientes, por lo que el manejo
médico interdisciplinar para la disfuncion endocrina es fundamental [14].

Para el abordaje terapéutico se debe considerar la ubicacion y proximidad a
estructuras neurovasculares adyacentes de la lesidon. Las opciones incluyen
cirugia, radioterapia y terapia intraquistica. La eleccion debe individualizarse en
cada paciente teniendo en cuenta la edad, comorbilidades médicas subyacentes
y tipo de tumory, en ultima instancia, la experiencia del neurocirujano. No existe
consenso sobre el mejor régimen de tratamiento [15].

Presentacion del caso

Paciente masculino de 19 afios quien acude al servicio de urgencias por cuadro
clinico de 3 afios de evolucion por alteracion de la agudeza visual de tipo
hemianopsia bitemporal y diplopia, asociada a cefalea holocraneal de tipo
pulsatil 8/10 en escala analoga del dolor, acompafiada de emesis ocasional, que
no cede con analgésicos. Refiere aumento progresivo de peso desde los 7 afios.
Niega otros sintomas de interés. Niega antecedentes patoldgicos y familiares de
importancia. Al examen fisico se encontro paciente con escaso vello facial, voz
aguda, leve lipomastia, obesidad troncular e hipogonadismo: testiculo derecho
de 3 cc, testiculo izquierdo de 2,8 cc, pene de 4 cm de diametro, clasificacion
Tanner Il. Las extremidades presentaron ausencia de vello axilar e inguinal,
escaso vello en miembros inferiores, con pobre desarrollo puberal. Pesé 90 kg
y midié 160 cm, con un IMC de 35,15 kg/m? (obesidad grado Il). Los estudios de
funcién hipofisaria revelaron funcion tiroidea normal, asi como concentraciones
normales de cortisol y prolactina. Se evidenciaron valores disminuidos de
hormona luteinizante (0,22) y testosterona (0,17 ng/mL). Se realiz6 resonancia
nuclear magnética secuenciada en T1y T2 en cortes sagital y coronal (Figura 1
Ay B).
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Figura 1. A) Resonancia nuclear magnética de cerebro en secuencia T1: Corte sagital
con lesion de aspecto quistico en regidn supraselar bilobulada y biloculada compatible
con craneofaringioma. B) Corte coronal en secuencia T2 que muestra una lesion de
aspecto quistico bilobulado y biloculado con efecto de masa moderado sobre
parénquima adyacente.

Se programo cirugia para exéresis de lesidon. El paciente estuvo en decubito
supino con el craneo posicionado con marco de Mayfield. Se identificaron
puntos anatdmicos por neuronavegador para abordaje pterional derecho
transilviano. Se identificd la cintilla olfatoria derecha. Se descomprimié la
cisterna optico-carotidea con microscopio electrénico, evidenciandose capsula
tumoral con gran componente hacia clivus y quiasma Optico. Se extrajo la
capsula completa con liquido xantocréomico. Se verific6 con neuronavegador
lesiones libres en tercio anterior lateral derecho e izquierdo, asi como posterior
en relacién con clivus y arteria basilar. El lecho tumoral no presentd pérdidas
hemorragicas ni agregados. Se cerré duramadrey se cerraron los demas planos.
El paciente se traslad6 a unidad de cuidado intensivo en condiciones clinicas
estables. Se realiz6 tomografia de control post quirdrgico y resonancia
magnética de silla turca (Figura 2 Ay B).
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Figura 2. A. Tomografia axial computarizada corte sagital que muestra hemorragia
supraselar. Lesion ocupante de espacio quistica del tercer ventriculo con
neumoencéfalo y cambios post quirdrgicos. Figura 2B. RMN de silla turca en corte
coronal en secuencia T2 que muestra lesién supraselar de bordes lobulados, mal
definidos con discreto realce periférico que mide 22 x 30 x 12.5 mm en ejes LxAPxT,
oblitera la cisterna supraselar sin definicién clara del cuerpo calloso, su componente
cefalico muestra alta sefial de componente quistico de aparente localizacion extra axial
sobre la fosa craneal anterior.

El paciente requirio 8 dias de hospitalizacion en la unidad de cuidado intensivo,
con una evolucién parcialmente favorable. Presentd diabetes insipida
posquirurgica con polidipsia, poliuria, disminucién en la densidad urinaria, leve
hiponatremia con hipocalemia y alcalosis metabdlica no compensada. Se
consideré un estado de hipopituitarismo, por lo que se indicé el uso de
prednisolona y levotiroxina para suplencia del eje corticotrépico y tirotropico.
Posterior a la mejoria de las comorbilidades, se dio egreso de la unidad e ingreso
intramural al servicio de hospitalizacion. La patologia reportd un
craneofaringioma adamantinomatoso, grado | (WHO). Se dio egreso de la
institucion a los 20 dias y se solicitaron exdmenes de rutina y control para
seguimiento por las especialidades de neurocirugia y endocrinologia.

Discusion

Presentamos el caso de un paciente de 19 afios con un craneofaringioma
adamantinomatoso, cuyo sintoma principal fue una hemianopsia bitemporal
acompafada de cefalea de tres afios de evolucidén. Estos sintomas se han
reportado en hasta un 64,4% y un 57,7% de los pacientes, respectivamente [9].
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El paciente presentaba escaso desarrollo puberal, hipogonadismo y un
desequilibrio en las concentraciones de hormona luteinizante y testosterona,
manifestaciones que se han descrito como caracteristicas en los
craneofaringiomas, encontrandose entre un 65% y un 92% de los casos. La
aparicion de esta sintomatologia en la infancia suele asociarse con un peor
pronoéstico y mayores dificultades en la adultez [16,17]. Por lo tanto, se presume
que la lesion pudo haber afectado periodos sensibles del desarrollo hormonal,
especialmente en relacion con la hormona luteinizante y la testosterona, lo cual
generd las alteraciones evidenciadas en el paciente.

Diversos autores han sefialado que la presentacién asintomatica en estadios
iniciales puede pasar desapercibida, y suele manifestarse unicamente cuando
existe afectacion de estructuras adyacentes. Esto genera sintomas de
hipertensién endocraneal, trastornos visuales y alteraciones endocrinas, tales
como disfuncién del eje hipotalamico-hipofisario, hipotiroidismo central,
hipogonadismo, pubertad precoz, hiperprolactinemia y diabetes insipida
central, cuya afectacion varia segun la edad de presentacion [12,13].

En cuanto a las consideraciones previas a la cirugia, se ha planteado la
correccion hormonal, especialmente en casos de insuficiencia suprarrenal
secundaria e hipotiroidismo [9]. Sin embargo, en este caso no se encontraron
alteraciones en los estudios endocrinos mencionados, por lo cual no fue
requerido tratamiento previo. No obstante, en el postoperatorio el paciente
presentd diabetes insipida con hiponatremia y disminucion de la densidad
urinaria, una complicacién reportada en hasta un 84% de los casos, tal como lo
describen Bidur y Prasad [18], y que es mas frecuente en los craneofaringiomas
de tipo adamantinomatoso, segun JazbinSek y colaboradores [16]. Asimismo, se
evidencidé un hipopituitarismo postoperatorio que requirié suplencia del eje
corticotropico y tirotropico. Qi y colaboradores [17] sefialan que el
hipopituitarismo preoperatorio puede presentarse hasta en un 83,5% de los
casos, con una incidencia postoperatoria entre un 60,1% y un 58,3%. Ademas,
destacan que la funcién hipofisaria puede agravarse en el postoperatorio
temprano, requiriendo terapia de reemplazo con hormona suprarrenal y
tiroidea, como sucedi6 en el presente caso.

A pesar de que no existe un consenso definitivo sobre el abordaje terapéutico
[15], en este caso se habia considerado inicialmente un tratamiento
intraquistico con bleomicina. No obstante, tras la caracterizacién de la lesién
mediante resonancia magnética, se decidié optar por una via abierta mediante
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craneotomia, debido al tamafio de la masa y su efecto compresivo sobre
estructuras adyacentes, con el objetivo de lograr una descompresion adecuada.

Conclusion

Presentamos el caso de un paciente varon de 19 afos, policonsultante durante
tres afios, con sintomatologia asociada a disfuncién neuroendocrina secundaria
a un craneofaringioma. Este caso resalta la importancia de realizar una
anamnesis detallada, acompafiada de un examen fisico completo,
especialmente en cuadros compatibles con alteraciones endocrinas. Es
fundamental reconocer la sintomatologia caracteristica de este tipo de lesiones
y orientar al paciente de manera oportuna, en coordinacion con profesionales
especializados en endocrinologia.
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