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Objetivos Docentes

*El craneofaringioma infantil requiere un abordaje terapéutico multidisciplinar

*Las caracteristicas de este tumor permiten un tratamiento mediante cirugia de reseccion parcial
acompanado de quimioterapia intratumoral

*El radidlogo es clave a la hora de evaluar mediante resonancia magnética (RM) la localizacion y
extension del tumor previo a la cirugia y la evolucion tras el tratamiento in situ

Revision del tema

Se exponen las distintas caracteristicas del tumor en base a los casos recogidos en nuestro hospital
(figura 1):

1. Presentacion radiologica

2. Localizacion anatémica del tumor

3. Caracteristicas del componente quistico

4. Diagnostico diferencial

1. Presentacion radiolégica

Craneofaringioma de caracteristicas TIPICAS: Calcificaciones en anillo en tumoracion selar, signo tipicc
en el TC sin contraste. (fig.2) en un varon de 8 afos, clinica de cefalea y vomitos.

Existen otras formas de presentacion radiologica (fig.3)
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2. Localizacion anatomica del tumor

El craneofaringioma es un tumor selar-supraselar que requiere un planteamiento quirurgico meticuloso
debido a su compleja localizacion y extension, generalmente transcompartimental. El radidlogo debe
definir puntos clave para asesorar al neurocirujano en la eleccion del abordaje quirargico y posibilidades
terapéuticas: localizacion, margenes, extension y naturaleza tumoral.

Vamos a dividir esta localizacion en tres tipos: SELAR, SELAR-SUPRASELAR,
INTRAVENTRICULAR.

En el siguiente esquema se presenta un recuerdo anatomico (fig.4)

* A. SELAR: dentro de la silla turca, sin sobrepasar el diafragma selar.(fig.5)

B. SELAR-SUPRASELAR:el tumor sobrepasa el diafragma selar. A su vez puede ocupar o no el

III ventriculo y ademas hay que determinar la relacion con el quiasma, anterior o posterior al

mismo, prequiasmatico o retroquiasmatico.(fig.6).

B.1- Prequiasmatico (fig.7)
B.2- Retroquiasmatico (fig.8)

* C. INTRAVENTRICULAR: tumor que se origina en el suelo del III ventriculo o lo atraviesa,
extendiéndose al interior del mismo. No presenta componente selar ni selar-supraselar.(fig.9)

3. Caracteristicas del componente quistico

El radi6logo debe resefiar el tamano y la intensidad de sefnal de ese componente quistico del tumor antes
y después del tratamiento realizado. En caso de tratamiento quimioterapico intratumoral, se realizara
mediante un dispositivo Ommaya, el cual se instala creando un acceso al ventriculo lateral mediante un
trépano craneal para facilitar el acceso del farmaco al quiste tumoral.

* Se evita la barrera hematoencefalica permitiendo el tratamiento quimioterapico intratumoral.

* En craneofaringiomas con componente predominantemente quistico y supraselar, se consigue
reduccion del tamafio tumoral y es una alternativa a la cirugia convencional.

+/Qué farmacos se emplean? Bleomicina y recientemente,alfa-interferén, que tiene menor
neurotoxicidad. En la RM los quistes hiperintensos en T1 se convierten en hipointensos tras tratamiento
con interferon. La sefial del quiste, el tamafio y la clinica del paciente indican la duracion del tratamiento
de instilacion.

*El papel radiologo, por tanto, se basara en definir la localizacion del extremo del reservorio Ommaya,
asi como definir cambios o no, en tamafio y sefal del quiste tratado. (fig.10)

*He aqui algunos ejemplos clinico-radiologicos de pacientes de nuestro centro (fig.11 y fig.12).

4. Diagnostico diferencial

Entre las principales entidades que debemos tener en cuenta hemos de contemplar las causas vasculares,
inflamatorias y tumorales (fig.13).

Estas tltimas abarcan un gran nimerod e patologias con caracteristicas claves, sin embargo, en la
patologia pediatrica existen tumores peculiares como el astrocitoma pilomixoide (fig.14),

los germinomas (fig.15) y microadenomas (fig.16), si bien éstos son muy raros en la infancia.

Imagenes en esta seccion:
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Revision del tema

Se exponen las distintas caracteristicas del tumor en base a los
casos recogidos en nuestro hospital:

1. Presentacion radiologica
2. Localizacion anatomica del tumor
3. Caracteristicas del componente quistico

4 Diagnostico diferencial

Fig. 1: Esquema general
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Revision del tema
1. Presentacion radiologica

Craneofaringioma de caracteristicas TIPICAS

Calfcaciones en andlo en lumoraoiin selar, signo tipkeo en & TC sin conlraste
\ardn de 8 afos, clinca decefaleay vomeos

7

Fig. 2: Calcificaciones en anillo en tumoracion selar, signo tipico en el TC sin contraste. en un varon de
8 afios, clinica de cefalea y vomitos.
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Revisiondel tema
1. Presentacion radiologica

Otras formas de presentacionradiologica

Slgnos tipicos. Jesiin selar-suprasdar concalcicacones groseras en TC flacha blanca)
Otros signos natwraeza s0hdo Quishcay qustes de dferentes dens dades e ntensidacdss por stinta naluraeza

Viardn de 12 afios, cefalea y Irastomos visuales
TC calcficaciones iumorales (fecha), parte quistcatumoral (") que s2 exhiende a fosa poslenorcon compresiin parcial det IV
vertriculo [fecha amanila)

RVt dferentes sefales porlaconsstencia soida (leche azud) y qusstes de dferente sengl flecha rogen RMy TG, )

)

Fig. 3: Varon de 12 afios, cefalea y trastornos visuales. TC: calcificaciones tumorales (flecha), parte
quistica tumoral (*) que se extiende a fosa posterior con compresion parcial del IV ventriculo (flecha

amarilla). RM: diferentes sefiales por la consistencia sélida (flecha azul) y quistes de diferente sefial
(flecha rojaen RM y TC, *).
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Revision del tema
2 Localizacion anatomica del tumor

El craneolemngoma 635 un tumor selee-supraselar que regure un planteamient o qurirgco mehtubso debidoa su complése
bcalzasdny exiensidin, generaimente ranscomparimental El raddlogo deabe definir purtos clave para asescear al naurcciuand
enlaeleccién del abordage qurirgcoy pestibdadas lerapauicas localzacdn margenss, extensibn y naluralezalumoral.

- 1ll Ventriculo K% A3 13 Seno esfenoidal

- Quiasma optico a3 14: Artena Cardtida
Cuerpo mamilar . interna
Infundibulo 0 15: Seno cavemoso
5. Hipohisis Diafragma selar

Fig. 4: Recuerdo anatomico
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Revision del tema

2. Localizacion anatomica del tumor
A. SELAR: dentro de |a sila turca, sin sobrepasar el diafragma selar (ceuoees o0 oy
Tl ¥ )

Varin, £ ahos. Cefales y Iaslomis endocnnis
Tumacinfraselar oo canacterishicas quithicas, noatnviesa of dalngma. Secoencias FLAIR transvecsal y TSE T1 sagtal

Fig. 5: Ejemplo de craneofaringioma selar en varon de 8 afios con cefalea y trastornos
endocrinos.[ ] Tumor intraselar de caracteristicas quisticas, no atraviesa el diafragma. Secuencias FLAIR
transversal y TSE T1 sagital.
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Revision del tema

2. Localizacion anatomica del tumor

B. SELAR-SUPRASELAR: el tumor sobrepasa el diafragma selar.
A suvez puede ocupar o no el lll ventriculo y ademas hay que determinar la relacion con el quiasma,
anterior o postenior al mismo. prequiasmatico o retroquiasmatico.

Muger de 10 &os, cinca d: hpedensidn nlracranedl
Craneofarngoma sokdo-gushco, companente selary supraselar que desplaza entenomente al quiasma dplico (7), e nvade Il
venticulo [flecha) RETROQUASMATICO E INTRAVENTRICULAR Sagtal T2 () v coronal T1 con Gd (o)

Fig. 6: Craneofaringioma selar-supraselar. Mujer de 10 afios, clinica de hipertension intracraneal.
Craneofaringioma s6lido-quistico, componente selar y supraselar que desplaza anteriormente al quiasma
optico (*), e invade III ventriculo (flecha). RETROQUASMATICO E INTRAVENTRICULAR. Sagital
T2 (a) y coronal T1 con Gd (b).
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Revision del tema
2. Localizacion anatomica del tumor
B. SELAR-SUPRASELAR. PREQUIASMATICO

Nata de 4 anoscencafeleay vimios, enlos Ghmos dies desmwén oculer ntemmtenta hacia amba, hpotoniay dacaimiento

Masa predommantemente quistics, seler suprasslary PREQLIASMATICA flecha roja mostrando quiasma). Presenta poko nfenoe selar
stido-quisico que realzalras adminstrasiin deconlraste ( ) Dcha masa provoca mpadante hidrocefala con mgracion
trasependmana de LCR (lecha azul), més patente enlaimageniransversal T2 Sinrestriccidn a la dfusién del componente quistico ()

Fig. 7: SELAR-SUPRASELAR. PREQUIASMATICO
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Revisiondel tema

2. Localizacion anatomica del tumor
B. SELAR-SUPRASELAR. RETROQUIASMATICO

Vardn de 9 anos con hemenopsia btemporal.

Cranedferngioma sélido- quishco, selar-supraselar, componenta INTRAVENTRICULAR y stuacin RETROQUIASMATICA La
parte siida selary supraseler es marcadamente helencgénea Elcomponznte quishico se stda mas postenor (flechas blancas)
y sus paredes realzan concontraste. Quasmacon desplazamiento antenor (flecha azul). Secuencias coronaly saagtal T1 Gd

Fig. 8: CRANEOFARINGIOMA SELAR-SUPRASELAR. RETROQUIASMATICO
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Revision del tema

2. Localizacion anatomica del tumor

C. INTRAVENTRICULAR: tumor que se origina en el suelo del [ll ventriculo o lo alraviesa,
extendiendose al nterior del mismo. No presenta componente selar ni selar-supraselar.

Vardn de 12 ahos con clinca eguda de vamitos
cefdea Presenta gran masa silido-quishca que
respela quiasma (feche azu) e infundibuo (flecha
blanza) ccupandd & |l veniriculo ) Tras la
admenesiracion de conltrasie (pleno coronal) se
regzan las paredes lumorales y no exste deswacion
infundibufar. Hay un componente umora quisheo de
diferente senel anlencr & lroncoencéfao { )

Fig. 9: CRANEOFARINGIOMA INTRAVENTRICULAR
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Revision del tema

3. Caracteristicas del componente quistico

«»Tamano e 3NteS y despues de los distintos tratamientos
% Intensidad de senal

* Dispositivo Ommaya, consishe encrear un acceso @ veniriculo lateral medante un irépano creneal
para facitar el acceso ded farmaco al quiste tumoral

« Se evia la bamera hematoencafdica permtiendo el ratamiento quimuolerapeo ntratumord.

« En craneofanngomas con compenernte predomnaniements quistico y supraselar, se consigue
reduccion del tamano tumoral y es una alternativa a la cirugla convencional

* ; Qué farmacos se emploan?

BLEOMICINAY recientemeante, ALFAINTERFERON, que tiane mence neurcloacsdad

Enla RM los qusstes hipanntensos en T1 se convarten en hipontensos tras tratlamiento con nlerfertn
La sefial del quste, e lamafoy lacinica del paciente Indcan la duracitn del fratamiento de nstiecin

= Papel del radidiogo

| Lecaizaciin del extremo ded resencono Omenaya

2 Definircambios o no, enlamafoy sefal del qusste tratad

Fig. 10: IMPORTANCIA DEL COMPONENTE QUISTICO TUMORAL Y LA TERAPIA CON
DISPOSITIVO OMMAYA
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Revisiondel tema

3. Caracteristicas del componente quistico

1 Verdn, 12 ahos, cefelea, vomdos, otamoplejay atasa
1C sn contraste: Craneofanngoma ademeantimomatosocon dos componentes quisticos

supraseler (7] & nfralentonal [*Y). Hdrocafaha.

2. Craniotomia frontotemporal 2quienda (7), colecodn subdural y neumoencéfalos en
control peecaz frescrugia Drenage de ambos quistes(lecha blanca), Drenaje venincular
extemo (lecha amanila)

3 RM decontrol: Recidiva. Queste suprasslar sumentado de tamafioy aumerto de
sefalen T1, cumplendo crtencs oe tratameenio mtralumorg.

T 4.Presenta hipotroidismo 3°, paresia de
S ) | yIV panes mquiecdos. En el comité
i ¢ oncokacose deckde rentervens, 52 coloca
| L disposiivo Ommayay se inshla alfa-INF,

Fig. 11: Evolucion de un paciente de 12 afios con craneofaringioma adamantimomatoso con dos
componentes quisticos: supraselar e infratentorial.
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Revision del tema

3. Caracteristicas del componente quistico

Secuancia peey post-iralaméento con alfa nterfertn
miratumoral donde se eprecia elcomponente quishco de aka
sefal enlif veririculo (lecha naranja) y poctencecalda de la
safial dal gueste an secuencias T1 aslcomo unaleve reduccitn
de vokmen (lecha azu)

Fig. 12: Trayecto intracraneal de un dispositivo Ommaya
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Revision del tema
4. Diagnostico diferencial

O VASCULAR Aneunsmas, MAVs
O INFLAMATORIQ-INFECCIOSO N Sarcoidosis, TBC, Sifis
JTUMORAL

g > Astrocitoma quiasmatico, astrocitoma pilocitico,
astroctoma pilomixoide, ghioma cordoide

»Germinoma

» Adenoma hipofisario (pocofrecuente enp
» Tumor dermoide-epidermoide
»Hamartoma hipotalamico

»Quiste de |a bolsa de Rathke

Fig. 13: Clasificacion etiologica de lesiones en la region selar.
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Revision del tema
4. Diagnostico diferencial

ASTROCITOMA PILOMIXOIDE

Mujer de 5 aftos con vomitos de dos meses de evolucion.
RM sagital T1, coronal T2, coronal T1 con contraste. Lesion solido-quistica supraselar.

Fig. 14: ASTROCITOMA PILOMIXOIDE
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Revision del tema
4. Diagnostico diferencial

GERMINOMA

Mujer de 7 afios con cefalea, pérdida de vision y diabetes insipida.
RM secuencias transversal TSE T2, coronal T1 Gd. sagital T1 sin y con contraste. Masa solida sin
componente quistico, stuacion selar-supraselas retroquiasmatica. Importante realce con contraste.

Fig. 15: GERMINOMA
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Revision del tema
4. Diagnostico diferencial

MICROADENOMA no funcionante.

Mujer de 12 aiios con mareos, vértigo y diplopia én las Ultimas 21 horas.

RM secuencias sagital T1 sin y sin con Gd, coronal T1 Gd dindmico fase tardia.

Nédulo sélido en la parte posterior de la adenohipofisis (flecha blanca) que desplaza anteriormente la
insercion delinfundibulo (flecha roja). Tras contraste se observa hipovascular enrelacion al resto glandular.

Fig. 16: MICROADENOMA

Conclusiones

*  El craneofaringioma en la edad pediatrica presenta caracteristicas radioldgicas especificas.

*  Elradidlogo debe conocerlas para ayudar en la valoracion terapéutica inicial (abordaje
quirurgico adecuado, posible tratamiento de instilacion intratumoral) y el seguimiento (valoracion
de evolucion con tratamiento in situ y prevencion de complicaciones), ayudando asi en el manejo
de estos pacientes.(fig.17)
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