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Resumen

El craneofaringioma es un raro tumor de malfor-
macion embrionaria en el drea selar y paraselar
de bajo grado histoldgico. La recurrencia local es
frecuente, siendo de gran importancia el uso del
campo visual preoperatorio como indicador pre-
dictivo clinico; y su resultado postoperatorio. El
objetivo de este reporte es reconocer una recidiva
ante pequefos cambios de agudeza visual o alte-
raciones campimeétricas en pacientes con antece-
dentes de este tumor.

Caso Clinico: Nifna de 10 anos se presenta a la
consulta con antecedentes de craneofaringioma
operada un ano antes, con ambos nervios opticos
atroéficos y disminucion de la agudeza visual (AV).
Se realizan estudios complementarios y derivacion
urgente al neurocirujano pediatrico, el cual detecta
hipertension endocraneana secundaria a recidiva
de craneofaringioma, llevando a la extirpacion qui-
rdrgica del mismo.

Conclusion: Cabe destacar la importancia de so-
licitar un campo visual tanto para deteccion de
posibles recurrencias, como para el seguimiento
del craneofaringioma considerando su alta tasa de
recidiva.
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Abstract

Craniopharyngioma is a rare embryonic malforma-
tion tumor in the sellar and parasellar area of low
histological grade. Local recurrence is frequent,
being of great importance the use of the preoper-
ative visual field as a clinical predictive indicator;
and its postoperative outcome. The objective of
this report is to recognize a recurrence in the event
of small changes in visual acuity or campimetric
alterations in patients with a history of this tumotr.

Clinical Case: A 10-year-old girl presents to the
clinic with a history of craniopharyngioma oper-
ated on a year earlier, with both atrophic optic
nerves and decreased visual acuity. Complemen-
tary studies and urgent referral to the pediatric
neurosurgeon were carried out, who detected
intracranial hypertension secondary to recurrence
of the craniopharyngioma, leading to its surgical
removal.

Conclusion: It is important to highlight the re-

questing of a visual field both for the detection of
possible recurrences and for the follow-up of the
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craniopharyngioma, considering its high recur-
rence rate.

Keywords: Craneopharyngioma, recurrence, intra-
cranial hypertension.

Caso clinico

Paciente de 10 afios edad consulta a nuestro cen-
tro acompanada de su madre, por cuadro clinico
de una semana de evolucidn caracterizado por
disminucién de la agudeza visual. Manifestandose,
segun familiar, con un cambio notable en la escri-
tura. Solia realizarla de forma organizada vy lineal
sobre renglones de hoja escolar, y con el pasar de
los dias comenzd a escribir de manera desordena-
da alterando la alineacion de la misma. Debido a
esto, decidid consultar (Fig.l). Presenta anteceden-
tes de craneofaringioma extirpado quirurgicamen-
te un afo previo, con inicio de sintomas similares
a los que motivaron la nueva consulta. El examen
oftalmoldgico evidenciaba agudeza visual me-

jor corregida (AVMC) de 20/400 en ambos ojos
(AQO), biomicroscopia del segmento anterior sin
particularidades, sin defecto pupilar aferente re-
lativo (DPAR). Presion intraocular (P1IO) 10 mmHg
en ambos ojos. El examen del fondo de ojo (FO)
mostraba atrofia de papila bilateral sin papiledema
evidenciable. Se realizd Tomografia de Coheren-
cia Optica (OCT) que revelaba atrofia de ambos
nervios opticos con alteracion de la capa de fibras
nerviosas (Fig. 2). El campo visual presentaba
disminucion de la sensibilidad retinal bilateral, con
remanente en el cuadrante nasal superior, mayor
en el ojo izquierdo (Fig. 3). Ante este cuadro se
solicitd imagen de cerebro e interconsulta con el
servicio de neurocirugia.

Comparando con resonancia magnética nuclear
(RMN) previa, se observo leve incremento de ta-
mafo de la lesion expansiva predominantemente
quistica en region selar/supraselar, con areas so-
lidas marginales, con presencia de calcificaciones
de distribucion periférica vy realce de su porciéon
solida después de la administracion de contraste.
Dicha lesién comprimia parcialmente el 3° ventri-
culo, desplazaba en sentido anterior al quiasma
oOptico y se extendia en sentido posterior ocupan-
do la cisterna interpeduncular y prepontina. Aso-
ciado a una pequefa imagen nodular hiperintensa
en T1 a nivel del 3° ventriculo (Fig. 4).
Considerando el cuadro clinico, los cambios en la
RMN vy su antecedente, se interpretd como reci-
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Figura 1. Escritura de la paciente. 1A. un mes antes de la con-
sulta. 1B: una semana antes de la consulta.

Figura 2: Tomografia de coherencia optica (preoperatoria).
Alteracion de capa de fibras nerviosas.

diva de craneofaringioma. En conjunto con neu-
rocirugia, se decidio la extirpacion quirdrgica del
tumor, con colocacioén de valvula de derivacion
ventriculo-peritoneal. Se instaurd tratamiento sis-
témico con corticoides, drogas de reemplazo hor-
monal y radioterapia externa.

Pasado un afio, concurrid a un nuevo control of-
talmoldgico, presentando facies cushingoide. Al
examen, la AVMC fue de 20/40 en ambos ojos.
Presentaba exotropia, con hipertropia del ojo iz-
quierdo con limitacion en la infraduccion (Fig. 5).
Conservaba reflejo pupilar fotomotor y consensual
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Figura 3. Campo visual computarizado (preoperatorio). Disminucion de la sensibilidad retinal bilateral con remanente nasal supe-

rior en ojo izquierdo.

Figura 4: Resonancia magnética nuclear potenciadas en T2
corte axial con contraste (preoperatorio).

en ojo derecho, mientras que en ojo izquierdo ma-
nifestaba midriasis arreactiva. A la exploracion del
fondo de ojo se observo atrofia de papila bilateral
(Fig. 6). El campo visual también evidencido mejo-
ria clinica, con hemianopsia heteronima bitemporal
secuelar (Fig. 7). La OCT no presentd cambios
significativos en la capa de fibras (Fig. 8). El corte
axial de la resonancia magnética nuclear mostraba,

en secuencia T1, que persistia area de aspecto se-
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Figura 5. Posicion primaria de la mirada. Exotropia con hiper-
tropia en el ojo izquierdo.

cuelar a nivel del nucleo centro-medial del talamo
izquierdo, interpretada como isquemia en evolu-
cion (Fig. 9).

Discusién

El craneofaringioma es un raro tumor de malfor-
macion embrionaria en el area selar y paraselar
de bajo grado histologico (1). Representan un 4%
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de los tumores intracraneales de la infancia (2),
con una distribucion bimodal, siendo de mayor
incidencia en edades de 5 a 14 anos y pudiendo
presentarse en la edad adulta entre los 50-74
afios (1). Es una enfermedad cronica que requiere
seguimiento interdisciplinario debido a sus conse-
cuencias clinicas (3). Las manifestaciones clinicas
generalmente se correlacionan con el tamafio vy
ubicacion de la lesion y su patron de crecimiento
lento. Uno de los principales motivos de consulta
es la cefalea en un 60-75%, secundaria al aumento
de presion intracraneal (4). Sin embargo, la estre-
cha relacion del tumor con la via visual anterior
produce alteraciones campimétricas variables (2)
en un 68-84% (5). Repka vy col. hallaron que el 17 %
de los pacientes tenian vision de 20/40 o peor en
el mejor ojo al momento del diagnodstico vy el 27%
continuaron con la misma agudeza visual o peor
en el mejor ojo en el postoperatorio (6). Por lo que
también llevan a la consulta, la dificultad para ver
el pizarron en la escuela o sentarse mas cerca del
televisor (4). Los pacientes suelen presentar disca-
pacidad visual, aumento de la presion intracraneal

2. Craneofaringioma recidivante

Figura 6. Retinografia. Atrofia de ambos nervios Spticos.

y entre un 40-80%, desregulacion de al menos un
eje hipotdlamo-hipofisario al momento del diag-
nostico (7). Suelen tener alta tasa de sobrevida,
alrededor del 92% (3) vy clasificacion histoldgica
benigna (5), sin embargo, la recurrencia va del
9% al 51% de los casos (8). La morbilidad del mis-
mo depende principalmente del compromiso de
estructuras adyacentes, como el quiasma optico,
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Figura 7: Campo visual computarizado (postoperatorio). Hemianopsia heteronima bitemporal.
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hipofisis o hipotalamo, causando distintos grados
de alteraciones hormonales, sindrome metabdlico
y complicaciones secundarias al mismo (9).

LLas manifestaciones visuales son mas significati-
vas en las recurrencias comparadas con el tumor
primario (8). Por lo tanto, es de suma importancia
realizar el control de la agudeza visual y campo
visual antes de la cirugia, al igual que el fondo de
0jo para detectar papiledema o atrofia dptica (8).
La campimetria preoperatoria es un indicador pro-
nostico del resultado visual final. Existe una aso-
ciacion entre un mayor compromiso campimetrico
inicial y un aumento en la tasa de recurrencia, por
lo que se recomienda control estricto (6). Las al-
teraciones campimétricas mas frecuentes son he-
mianopsia bitemporal, cuadrantanopsia inferior o
constriccion del campo visual debido a la compre-
sion del quiasma optico v la atrofia dptica bilateral
(2). La tomografia computada (TC) clasicamente
muestra una masa supraselar heterogénea con cal-
cificacion y extension al quiasma o tercer ventricu-
lo. Sin embargo, la calcificacion puede estar ausen-
te en adultos. La resonancia magnética (RMN) es
mas sensible para detectar componentes quisticos
vy delimitar la extension del tumor (2).

La localizacion exacta del tumor determinara el
plan quirdrgico. Cuando es posible, se realiza un
tratamiento radical con reseccion completa del
mismo (3). Mientras que cuando afecta estructuras
vecinas se prefiere un tratamiento conservador
(9) con posterior aplicacidon de radioterapia local
(3), ésta reduce las posibilidades de recidiva de un
71-91% a un 21% a los 5 anos de seguimiento (9).
Es por esto que puede considerarse parte del tra-
tamiento estdndar. Sin embargo, debido a las com-
plicaciones derivadas de la radioterapia externa,
surgieron variantes con el objetivo de preservar el
tejido circundante, y con él la funcién endocrinolo-
gica vy la via visual. Se utilizan entonces, la radiote-
rapia conformada tridimensional fraccionada, la de
intensidad modulada, estereotactica fraccionada

o la terapia con haz de protones. Actualmente no
hay consenso en cuanto a tratamiento por lo que
debe considerarse cada caso particular (10). Por
otro lado, es de suma importancia un seguimiento
radioldgico estrecho de los pacientes, que per-
mite detectar recidivas en una fase temprana (11).
La mayoria se diagnostican durante los primeros

3 0 4 anos tras el tratamiento inicial. Es por esto
que planteamos en este trabajo la importancia de
incluir el seguimiento oftalmoldgico, sobre todo
considerando al CVC como una estrategia minima-
mente invasiva.
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Figura 8: Tomografia de coherencia dptica (postoperatoria).
Alteracion de capa de fibras nerviosas.

Figura 9: Resonancia magnética nuclear potenciadas en T1
corte axial con contraste (posoperatorio).

Conclusién

El craneofaringioma es un tumor poco frecuente,
pero con alta tasa de recidiva. Por lo que debe
realizarse un seguimiento estricto del paciente con
antecedentes de esta patologia. Haciendo énfasis
en el trabajo interdisciplinario. Asimismo, quere-
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mos recalcar el relato de la madre en la consulta
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