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Los tumores de la bolsa de Rathke
tadamantinomas  hipofisiarios) conti-
nian presentando grandes dificultades
en el tratamiento quirirgico debidas al
' gran tamafio que llegan a alcanzar y
a #=u intima relacién con la hipofisis, ¢l
hipotdlamo y las arterias cardétidas. La
combinaciéon de partes sélidaz y quis.
ticas ¥ su localizacion hacen dificil la
extirpacion total de estos tumores, por
lo que la recidiva es muy frecucnte en
eslos casos, La mortalidad operatoria
es muy elevada, del orden del 419 o
mas (Tytus, Seltzer vy Kahn, 1955).%

Caracteristicamente, estos quistes su-
prasclares se presentan en nifos y adul-

"y Trabajo presentado en la XVII Jornada
Nacional de Pediatria, Varadero, 1965,

(**)  Médicos del Hospital de Neurologia de
I.a Habang, 20 v E, Vedade, la Habana, Cuba.

tos jovemes aungue s¢ han registrado
no menos de 14 casos, previamente asin-
tomiticos en personas de mas de 60
aiios (Tiberin, Goldberg v Schwartz:™
Witt er Al) .S

Los criterios sobre la oportunidad ¥
extension de la operacion varian desde
una actitud abstencionista en aquellos
tumores de erecimiento extraselar
{ Northficld, 19571.,"" hasta el intento
sistemdtico de extirpacion total, inde-
pendientemente del tamaino de la neo-
formacién (Gordy, Peet y Kahn, 1949°
v Tytus, Seltzer y Kahn,** 1955).

La irradiacién ha side propuesta por
unos como medida postoperatoria des-
pués de la evacuacion del quiste (Car-
penter et ALY 1937; Kramer, Mckissock
v Concamon,'" 1961} por otroz como
substituto de la operacidon en aquellos



casos de recurrencias tempranas (Ingra-
ham y Scott,* 1946) v rechazada por
algunos peurocirujano: como carente de
valor terapéutico (Gordy, Peet y Kahn*
1949).

For otro lado, ¢l desarrollo de las
técnicas modernas abre perspectivas de
aspiracion mds precisa de los quistes
mediante la estereotaxia, vy de acecion
radioterapica directa sobre el amor por
medio de preparados radioactives colo-
cados en el interior de la ncoplasia.
Northfield (19571'" ha utilizado oro
radioactivoe dos wveces en 1 caso con
buenos resultados v Overton y Sheffel*!
(1263} han empleado mas recientemens
te fosfate cromico radioactive en 1 caso
de craneofaringioma con wvarias recu-
reeneias logrando una mejoria del cua-
dro hipertensive vy de los trastornos
visuales. Canelas, Tenuto, Riceciardi ¥
Cory® (1961) también consideran pro-
metedor el tratamiento loeal con radio-
isdtopos.

Por su ubicacién hipofisaria ¢ hipo.
talimica cstos tumores parafisiales pro-
ducen una amplia gama de trastornos
endoerinos como diabetes insipida, sin-
drome adiposo genital, hipogonadismo.
hipotiroidismo, panhipopituitarismo o
amenorrea v galactorrea (Sindrome de
Chiari-Frommel: Anderson Erickson ¥
Luee! 1962), habiéndose también en-
centrado en asociacién con el Sindrome
de Marfan (Puech, Brisserie, citados por
Hoff.” 1955).

Por su proximidad con los nervios
dpticos los crancofaringiomas ocasionan
defectos visuales severos y por su rela
cion con el tercer ventriculo producen
hidrocefalia e hipertension
ne¢ana,

intracra-

Por estas caracteristicas, los cranco-
faringiomas constituyen un grave pro-
hlema médico que requiere el diagnos-
tico mis precoz posible para lograr una
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reduccion de la mortalidad operatoria
y una mejoria del severo prondstico
de esta patologia congénita tumoral.

MATERIAL Y METODO

Se presenta un grupo de 13 pacientes
con craneofaringiomas cuyas edades fluc.
tuaron entre los 2 v los 37 afos.

Se realizaron eximenes neurolégico,
endocrinolégico, electroencefalografice
y nenmoencefalografico y fueron inter-
venidos quiridrgicamente, en una o varias
acaziones 11 de los 13 casos, con verifi-
cacion histelégica en todos ellos.

Se efectué autopsia a 3 de los 4 pa-
cicntes fallecidos de la serie, con estudio
histologico del enecéfalo realizado con
téenicas de hematoxilina eosina,

RESUMEN CLINICO DE LOS 13 CASOS

Caso No. 1

H. C. 2428. M. C. L., 2 aios.

Evolucién de 6 meses. con polidipsia
¥ poliuria, cefalea y vémitoz y pérdida
de peso, con McEwen positivo, y papi-
ledema bilateral, macrocefalia e hipe-
rreflexia patelar D-1. E.E.G. (dormido) :
lento generalizado. Orina (densidad)
1001, 1002,

En el craneo hay scparacién de las
suturas y caleificaciones supraselares v
en el NE.G. se demuestra hidrocefalia
y elevacion mareada del tercer ventricu-
lo con defecto de su contorno anterior.

Primer ingreso (7-62). Craneotomia
con puncién y extirpacion parcial del
tumor, sin la edpsula v ventriculostomia

del III.
Biopsia: Crancofaringioma.

Liquido del quiste: Colesterol 17 Mg.,
lipidos 1695 mg.% . Proteinas 724 mg.

Pitressin y A.C.T.H. postoperatorio
{por 1 dia).

= r——r R. C. P.
Apr 30, 1966
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Fig, 1-4
Segundo ingreso 19-62). Torkildsen Autopsia: iFigs. 1 a-b-c-d). Craneo-

izquierdo. faringioma que crece hacia arriba den-
Tereer ingreso (11-62). Puncién del tre del tercer ventriculo,

ocluyendo
quiste. Torkildsen derecho.

ambos agujeros de Monro y produciendo

R, . P. ;
Aonr 30, 1966 131
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Fie. 1.0

hidrocefalia simétrica v que, ocupando
la region hipotalimica, rechaza hacia
adelante ¢l quiasma dptico, hacia los
ladozs a ambas carétidas y hacia atrés
al mesencéfalo, acodando el acueducto.

Al corte sagital, ¢l tumor tiene una
parte solida anterior ¥y una porcién po-
liguistica pdsterosuperior.

Histolégicamente, s¢ observan cordo-
nes formados por epitelio cilindrico o
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cabico, limitando espacios guisticos que
contienen células estrelladas de aspecto
vacuolado en medio de un tejide laxo.
Ademas, existe un epitelio estratificado
parecido a la epidermis, con zonas de
queratinizacion y con algunas ecaleifi-
eaciones,

Caso No. 2
5230, F. V. M., 2 afios.

Evolucion de dos meses, con somno-
lencia, llanto frecuente, incapacidad
para deambular, vémitos, episodios de
inconciencia, trastornos visuales, fonta-
nela anterior abierta. Hipotonia gene-
ralizada. Hiperreflexia patelar derecha.
Edema papilar bilateral con hemorra-
wias. Alrofia dptica bilateral. Midriasis
Lilateral. Reaccion lenta a la luz. Tem-
blor intencional de predominio derecho,
Macrocefalia y Babineki derecho.

{densidad) 1010-1003.

E.E.G. {dormido) : Anormal. Asimé-
trico, lento en hemisferio derecho.

Crineo con macrocefalia, diastasis de
suturas y calcificaciones supraselares.
Silla turca normal.

Orina:

Angiografia carotidea derecha: Signos
marcados de -hidrocefalia.

Ventriculografia: se inyeeté aire acei-
dentalmente dentro del tumor quistico
que ocupa la regién parietotemporal
derecha.

17 cetosteroides normales. 17 esteroi-
dles cetogénicos: disminuidos.

Se operé el 5-3-63: Evacuacidn del
quiste y extirpacién parcial de la cip-
:ula y ventriculostomia.

Biopsin: Crineofaringioma.

Reoperado el 31-9-63 (Puncién del
quiste). Ligquido del quiste: proteinas
1930 Mg. Células con inclusiones lipoi-

deas. No cristales de colesterol.
Orina postoperatoria 1003,

R. C. P.
Aer. J0. 1966

Coma postoperatorio. Fallecié en su
casa.

Caso No. 3

2300, P. H. M., 8 afios.

Evolucion de 1 mes, con cefalea, vomi-
tos, diplopia, hipotrofia somatica, hipo-
tensidn arterial (80-40) y hemianopsia
temporal 0.D., amaurosis izquierda ¥
papiledema. Hiperreflexia patelar D-1.

Crineo con silla turca agrandada, se-
paracion de suturas y caleificaciones
intra y supraselares.

E.E.G. normal.

N.E.G.: Dilatacion del ventrieulo la-
teral derecho y defecto de replecion
de la ¢isterna interpeduncular.

Yode proteico normal. Gonadotrofinas
urinarias disminuvidas. 17 cetosteroides
elevados. 17 hidroxicorticoides normal.
Prueba de Thorn positiva (reduccion).

Operacion: Craneotomia frontotem-
poral derecha. Puncién de quiste (liqui-
do amarille). Extirpacién parcial del
tumor ¥ de la capsula (no A.C.T.H.).

Biopsia: Crianeofaringioma.

Evolucion satisfactoria. Dos afos vy
medio de operado.

Caso No. 4

8058, M. L. G., 9 aiio=.

Evolucién de 1 afio. conm amaurosis
transitorias, cefalea y vémitos, déficit
visual con reduccién concéntrica de los
campos (visién tubular), papiledema e
hiporreflexia tendinoza. T.A. 100-60.

Orina y prueba de Thorn normales.

La silla turca contenia calcificaciones
y el dorso selar estaba parcialmente ero-
sionado. N.E.G. con hidrocefalia simeé-
trica y defecto de replecion en su por-
cion antero-inferior,

E.E.G. moderadamente anormal, con
actividad theta bilateral asimétrica.
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Se cfectué extirpacién parcial del tu-
mor (sin la cipsula) y evaecuacion de
liquido amarille aceitoso con cristalss
de colesterol (250 Mg.).

La biopsia demostré eolumnas de epi-
telio cilindrico e islotes de epitelio pa-
vimentoso, rodeando tejide laxo con eé-
lulas fusiformes.

Seis mezes después, se reexploré gui-
riirgicamente sin extirpacién v a los 4
mescs, ante la persistencia de cefalea y
abultamiente de la eraneotomia, se in-
tenté de nueve extirpar el tumor, =in
lograrse aleanzar la regién patoligica.
efectuindose a las 2 semanas una deri-
vacion bilateral de Torkildsen.

Seguimiento por 4 meses persistiendo
polidipsia, déficit visnal v dolor orbita-
rio derecho,

CAs0 Mo, 5
3787. M. M. C 11 anos.

Evolucién de & afos, con =ommnolen-
cia, polidipsia, polivria v astenia, hipo-
trofia somatica. hemiparesia, hiperre-
flexia v Babinski izquierdos, y déficit
visual con atrofia optica bilatersl.

La silla turca esta agrandada y el
NE.G. demuestra un tumor intra v
extraselar, que crece hacia arriba obli-
terando el tereer ventriculo, v una dila-
tacign ventrieular simétrica,

E.E.;. anormal con actividad theta
asimétrica.

Yodo proteico normal. 17 cetostéroi-
des v 17 hidroxicorticoides disminuidos
i.58 Mg.) v gonadotrofinas disminuidas,
menos de 5 unidades ratén.

Se extirpa parcialmente la eapsula de
un tumor quistico que rechazaba y elon-
gaba amhos nervios épticos, que micros-
copicamente mostré islotes v cordones
de epitelio pavimentoso estratifieado,
separados por liminas coneéntricas de
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material gueratinizado, y con células
cargadas de lipoides v calcificaciones.

Evolueién postoperatoria satisfactoria
durante 2 anos.

Caso No. 6

10456, H. C. C., 11 anos.

Evolucion de 1 afio, con cefalea, de-
fecto visual con hemianopsia bitemporal
v atrofia dptica hilateral e hipotrofia
somatica.

T.A. 80-30. Orina 1002.

Gonadotropinas, 17 cetosteroides y 17
hidroxicorticoides normales. Yodo pro-
teico normal. Curva de tolerancia a la
slucosa anormal (100.116-216-227 Mg.
por ciento).

El ¢ranes prezentaba agrandamiento
de la silla turca, adelgazamiento del
dorso selar v caleificaciones intrasela-
o8,

E.E.G. anormal con actividad theta
esporddiea, hilateral v sinerdnica y rit-
mos delta de predominio izquicrdo.

N.E.G. con clevacidn de los cuernos
frontales, separacion de los mismos ¥
ausencia de la porcién anterior del ter-
cer ventriculo. El aire dibuja una masa
tumoral supraselar que se eleva hasta
los cuernos frontales.

Con A.CT.H. pre y postoperatoria-
mente, se extirpo parcialmente un crd-
ncofaringioma, con evaeunacion de ligui-
do amarillo verdoso, y que microsco-
picamente muestra islotes de epitelio
estraficado, con cristales de colesterol.
iNo hay datos sohre evolucidn ulterior).

Caso No. 7
3380, M. P. R.. 12 anos.

Evolucion de 5 aiios, con pérdida de
vision en 0. L. cefalea intermitente
dizereta e hipotrofia somédtica, amaorosis

R, <. P
Aor. 20, 1966



v atrofia éptica izquierdas, hemianopsia
temporal derecha, visin 20-20 en O. D.
Reflejos normales. T. A. 90-60.

Crineo con silla turca agrandada.
N.E.G.: aire peritumoral en regién selar.

E.E.G. ligeramente lento.

Gonadotrofinas urinarias, 17 cetoste-
roides, 17 hidroxicorticoides y Yodo
proteico disminuidos.

Orina: (densidad) 1028,

Prucha de Thorn positiva (60 a 300}.

Con A.C.T.H. pre y postoperatorio,
crancotomia transfrontal izquierda vy
comprobacion de tmor quistico con
extirpacién intracapsular, exéresis par-
vial de la capsula. Liquide del quiste:
vélulas con inelusiones lipoideas y eris-
tales de colesterol (proteinas 4.14 g.).

Biopsia: Crineofaringioma.

Evolucion satisfactoria.

Scguimiento durante dos afos y dos

INEEes,

Caso No. 8

11838, T. T. L.. 13 aiios.

Evolucidn de doz afies, con cefalea.
vomitos, hipotrofia somitica, atrofia dp-
tica, hemianopsia bitemporal, pene in-
fantil. Reflejos normales. T. A. 100/50.

Crinco con diastasis de suturas, ero-
sion de las clinoides posteriores y calei-
ficaciones supraselares, N.E.G. aire peri-
tumoral supraselar.

E.E.G. normal.

Orina {densidad) 1012. 17 cetosteroi-
des disminoidos ¥ Yodo proteico eleva-
do. 17 hidroxicorticoides normales.

Con A.C.T.H. preoperatorio ¢ Hidro-
vorlisona postoperatoriamente, puncién
del quiste y extirpacién intracapsular de
crancofaringioma eon exéresis parcial
de la cipsula. Biopsia: Craneofaringio-
ma (eapsula).

Evolueién satisfactoria (4 meses de
operadol),

R, C. P
Aosr 30, 1966

Caso No. 9
2511, A. C. D.. 13 aiios,

Operada en enero de 1961 de Crineo-
faringioma. Hecidiva con evolucidn de
1Y% afio con cefalea, vémitos, astenia,
anorexia, disminucién global de fuerzas.
Hiperreflexia en M. 1. Amaurosis O, L,
en O DL distingue zombras.  Atrofiz
optica hilateral.

T. A. 110/70.

E.E.G. anormal, lento moderado.

Crineo con silla turca agrandada ¥
caleificaciones supraselares.

N.E.G. dilatacién del ventrieula late-
ral derecho.

Orina (densidad) menos de 1010,

Primera reoperacion: (30.8-62) : pun-
cién del guiste.

Segunda reoperacion: exéresiz parcial
del tumeor, sin capsula.

Biopsia: Crineofaringioma,
Evolucion: Comtinug cuadro de H.1.C.

Tercera reoperacign: (Dic.-62) : ven-
triculocisternostomia bilateral.

Evolucion: no hay datos sobre su evo-
lucidn posterior.

Caso No. 10
853806, R. O. C., 17 anos.

Evolucién de 4 afios, con cefalea mar-
cada, disminucién de la agudeza visual
de (). D)., astenia, detencién del creci-
micnto, polidipsia y poliuria, hipotrofia
somatica, ausencia de vello facial, axilar
y pubiano, caderas feminoides, genitales
pequeiios, hemianopsia bitemporal y
atrofia Gptica derecha, hemiparesia e
hiperreflexia izquierdas, Babinski bila-
teral. T. A. 100/70.

En cranco habia agrandamiento de
la silla turca y erosién del dorso selar,
con  E.E.G. moderadamente  anormal,
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con treénes theta ocasionales de predo-
minio izquicrdo, y 57 Mlgs.% de protei.
nas en el L.C.R.

Orina: (densidad)y 1016,

M.E.G.: aire peritumoral y masa intra-
ventricular.

Autopsia (Figs. 2 a vy b). Crancofarin.
gloma gigante poliquistico en la hasc
del eerebro, que se extiende desde la
foseta interpeduncular hasta 2 cms. de
los polos frontales, ocupando la regidén
hipofiso-hipotalimica, separando las
caras internas de los lébulos frontales
v rechazando hacia atris vy abajo al
mesencéfalo v a la protuberancia, Haeia
arriba el tumor ocupa todo el tercer
ventriculo, existiendo una hidrocefalia
simétrica y hacia abajo substituyve al
tejido hipofisiario dentre de la silla
turca. La porcién anterior del tumor
es una gran cavidad guistica contenien-
do un liguido obscure v aceitoso con
numerosos eristales v la poreién poste.
rior. mas solida. contiene numerosas
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Fig. 2-B

caleilicaciones. Kl quiasma optico esta
ialmente destruido y ¢l nervio olfa-

Ih,..
torio izgquicrdo aparece adelgazado.

Microsciopicamente, el tumor contiene
colummas de células cilindricas limitan-
do espacios guisticos con substancias aci-
défilas areas de epitelio estratificado y
zonas de células estrelladas cargadas de
lipoides,

Caso No, 11

#3090, K. . A, 37 anos,

Evolueién de 29 anos, con hipotrofia
somdtica ¥ anemia. Pérdida de concien-
cia ¥ convulsiones. Debilidad general.
Poliuria y polidipsia. Disminucién de vi-
siom. Hemianopsia temporal izquierda.
Genitales externos pequeiios, Falta de
vello pubiano y axilar. Hiporreflexia
generalizada. Hipotension arterial, T. A.
80./60.

E.E.G. ligeramente anormal con aeti-
vidad theta izquierda.

R, C._ P
Apr. 30. 1966



Urina: (densidad) 1002, Curva de to-
leraneia anormal deprimida.

Crineo con gilla turca agrandada ¥
valcificaciones en region supraselar. N,
E.G. aire peritaomoral en regién supra-
selar, 17 cetosteroides, 17 esteroides ceto-
sénicos, gonadotrofinas urinarias, Yodo
proteico disminuidos,

Con cortisona y prednisona pre ¥
postoperatorias, craneotomia transfron-
tal derecha. Puneién de quiste con eva-
cuzcion de liguido amarille oro. Extir-
pacién intracapsular del tumor y exére-
si= parcial de la cdpsula.

Biopsin: Crineofaringioma.
Fvolucién satisfactoria con seguimien-
1o durante 1 aiio,
Caso No. 12
13884, J. D. P., 5 aiios.

Evolucion de 5 afios con crisis con-
vulsivas (a los 5 dias de nacido), cegue-
va bilateral ¥ retardo en el crecimiento
iilos afios) v hemiparesia derecha (cin-

co aios), pérdida de expresion verbal,
cefalea y vomitos, hipotrofia somatica
(talla 49 ems. peso 23 lbs.), macrocefa
lia (51 cms.), diastasis de sutura coronal.
nistagmus, amaurosis con atrofia éptica
hilateral, estado semiconsciente con au-
sencia de lenguaje, cnadriparesia espas-
tica, Babinski bilateral y rigidez de
descerebracién. L. C. R.: 72 Mg.% ¥
L. C. R. (ventricular) : 180 Mg. de pro-
teinas. E.E.G.: anormal generalizado.

Crineo con macrocefalia, separacion
de suturas, agrandamiento de la silla
y caleificaciones en region paraselar de-
recha. Puncién transcoronal de up quis-
te proximo a los cuernos frontales con
evacuacion de un liquido espeso amari-
lle obscuro.

Fallece después de 17 diaz de in-
gresado.

Autopsia: (Figs. 3 a, b, ¢ y d). Tamo-
racién encapsulada multilobulada, que
ocupa la regién hipotalimica, despla-
zande hacia atris los pedinculos v el
tronce cerehral, separando los lébules

R <. F
Aor 30, 1966
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1 grec PR

Fig. 3.1

1l'rn|:nru|l.'.- b la ecara interna  de los nervios oculomolores aAprareeen l‘|n||,l::|
lobulos fromtales v reduciendo los ner- ilos,

vios apticos a una lamina griz de 6 mm. La tumoracion ez de 7 ems (diametro
:ohre la cara antereoinferior de la tumo- vertical) ¥ de 9.5 ems. anteroposterior-
racion. Mo = identifica la hipaofisis. los mentel v ode 10 ems odiametro trans-

148 R, C



versal), v al corte aparcce silida, con
numerosos v pequeiios gquistes que con-
tienen sustancia obeseura de color eafé.

El tercer ventriculo estd colapsado y
rechazado hacia atrds, v el cuerpo eallo.
s aparcee adelgazado v desplazado
hacia arriba.

Lateralmente, ¢l tumor se extiende
hacia ¢l lébule frontal izquierdo obli-
terandeo el cuerno frontal v hacia atrés
rechazando ¢l talamo. En el hemisferio

edad: 1442 cms.). piel seca y aspera.
edema papilar hilateral discreto v atro-
fia optica incipiente en ambos ojos (sin
porimetria por falta de cooperacion
debido a la intenza eefalea zetual).

E.E.G. anormal. con ritmos delta bi-
frontales de mayor voltaje v més cons-
tantes en lade derecho.

Cranco con separacion de las suturas,
agrandamiento selar v probable caleifi

ion introzelar.

1388y N-puz

Fig. 3-D

derecho, la tumoraciéon comprime y des-
plaza hacia afuera al cuerpo estriado »
a la eapsula interna. El ventriculo late-
ral derecho se encuentra uniformemente
dilatado,

Caso Mo, 13
14350, P. G. K., 11 anos.

Evolucién de 8 afos, con cefalea desde
los 3 aiios, progresivamente mis intensas
v mas frecuentes, de predominoe frontal
sgociadas a vémitos ocasionales.

Marcada hipotrofia somatica, talla 115
ems (Talla promedio ideal para su

R.C._ P
Aam 20, 1966

MNE.G.: defecto e llenade de la
poreion anterior del teveer ventriculo, v
ire peritumoral retro v suprasclar, con

nvazion de la cisterna interpeduncular,

Fue operado (14-1-65) a través de
crancotomia frontal derecha con téeni
subfrontal, evacuandose liguido café-
rojizo v extirpindose parcialmente el
tumor y la capsula. (Prednisona trans-
operatorial .

Biopsia: Crineofaringioma.

La evolucion postoperatoria fue favo-
rable hasta junio de 1965, en que re-
ingresa por probable recidiva con delor
fronto orbitario izquierdo.
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E:tudio endocrinolégico preoperatorio
no realizadoe a cansa de urgencia qui-
rarzica.

Campos visuales postoperatorios (3-2-
3} . Hemianopsia bitemporal en cam-
pimetria.

Asudeza visual: 20/25 (ojo derecho).
20/70 (ojo izquierdo).

E.E.G. (postoperatorio, 27-1-65) : Des-
aparicion de ritmos delta anteriores,
substituidos por actividad theta gene-
ralizada, de ligero predominio de wvol-
taje en izquierdo (fronto-temporal).

RESULTADOS

Del total de 13 pacientes, 11 fueron
del sexo masculino y 2 del femenino, ¥
su edad al momento del ingreso corres-

SEXO0O

d

TABLA 1
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pondié a la la. década en 5, a la 2a. dé-
cada en 7 y a la 4a. déeada en 1 (Tablas
1y 2).

La evolueion del cuadro clinico mas
corta fue de 1 mes (Caso No. 3), v la
mis larga de 29 aios (Caso No. 11},
fluctuands la evolucién en la mayoria
restante entre 1 ¥ 5 aifios (Tabla 3).

Las manifestaciones sintomiticas de
nuestra serie (Tabla 4) fueron: déficit
visual (11 casos), cefalea (10 casos),
hipotrofia somatica (8 casos), astenia
(7 casos), vomitos (7 casos), hemipare-
sia (4 casos), crisis convulsivas (2 ca-
5058}, impotencia sexual (1 caso), ex-
oftalmos (1 caso) y trastornos de la per-
sonalidad (1 easo).

Los signos observados durante el exa.
men de los 13 casos fueron (Tabla 5):
alteracién de los campos wisuales (10

casos), atrofia optica (7 casos),
papiledema (4 casos), oftalmopa-
resia (4 easos}, hipotrofia soma-
tica (8 casos), trastornos endocri-
nos (5 casos) , hipotension arterial
(4 cazos) , hiperreflexia (9 casos).
Babinski (6 ecasos). incoordina-
cién (3 casos), Romberg (1 caso)
v disfuncion semsitiva (1 cazol.

SINTOMAS

Los sintomas dpticos en 11 de
los 13 casos estudiados se presen-
taron como alteracién del campo
visnal y como disminueién o pér-
dida de la agudeza visual, en
uno o en ambos ojos.

La cefalea estuvo presente en
11 casos, de localizacién frontal

9 en 6 casos, de intensidad mediana

o intensa, asociada a vomites en
4 casos. Los vomitos, de caracte-
risticas variables, a veces alimen-
ticios, a veces espontdneocs en pro-
yectil y de una frecuencia flue-
tuante entre dias y semanas, apa-

R. C. P.
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TABLA 2

recieron en 8 casos, asociados a cefalea
en los 4 casos arriba mencionados.

La hipotrofia somdtica se encontrd en
los 9 casos cuya talla fue consignada en
¢l examen fisico, con diferencias entre la
talla real y la talla ideal *} gue varia-
ron entre 16 ems. y 50 ems. (Tabla 6).

l.a astenia se manifesté en T
con una evolucidn que oscilé entre me-
ses v anos, asociada a una actividad mus-
eular disminuida en grado mediano.

CASOE,

La sommnolencia ocurric en 4 casos,
siendo de grade discreto, de duracidn
variable de tipo intermitente e irregu-
lar ¥ en ninguno de los casos perma-
nente,

La polidipsia se presentd en 4 casos
ada a poliuria en todos ecllos, con

HELLL

"1 Tabla de valores normales segin Mere-
dith v Stoart en Textbook of Pediatrics de
Mitehell-Nelson ( 1950-Philadelphia),

R

.. P.
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un consumoe hidrico notable en 3, »

moderado en un caso.

La poliuria se presenté en los mis-
mos 4 casos asociada a la polidipsia en
todos ¢llos, con una diuresis de 3 a |
litros diarios, v con densidad urinaria
de menos de 1010 en todos ellos.

La falta de fuerza fue referida por 5
enfermos, 4 de los cuales tenian hemi-
paresia derecha (1 cazol, igquicrda (1
casos) v uno de ellos presento cuadri-
paresia asociada a rigidez de descere-
bracién en la etapa terminal.

En 2 casos se observaron crizis con-
vulsivas generalizadas de unos meses de

evolucion.

Selamente en un caso aparecio la im
potencia sexual como sintoma, caracte-
vizado por libido v ereccidon disminui.

das.
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thro caso aislado refirid exoltalmo, el
cual no se constaté en la exploracién.

Se apreciaron trastornos psiguicos en
I paciente de 13 anos, consistentes en
erisis esporidicas de exeitacién psico-
motora. de duracién variable, aunque
no oy prolongada v de cesacion es-

pronti
SIGNOS

l.o- signos visuales obhservados fueron
Ly amaurosis uni o bilateral (3 casos),
la lhemianopsia homénima bitemporal
i3 vazo=) y unilateral con amaurosis (1
casol, la atrofia dplica de tipo simple
ral (2 casos), hilateral {6 casos),
voel papiledsma unilateral (2 casos) v
hilateral 12 casos). una de ellos con he-

unilute

morrizias retinianas.

Las alteraciones dculomotoras obser
vilus fueron oftalmoparesiaz internas
van midriasis unilateral o hilateral, ani-
sororia. v aholicién del reflejo fotomeo-
tor v consensual en aquellos casos de
atrofia éptica con amaurosis y disminu-
vign e la respuesta pupilar a la luz en
los casos con déficit visual parcial. En
ningiin caso se ohservé oftalmoparesia
exlerni,

Loz sizno: endocrinos observados en
v=lq serie fueron la disminucién del de-
sarrollo somatico, la hipotrofia de los
«enitales externos, la aunsencia de vello
asilar ¥y pubiano y la aspereza, delgadez
v sequedad de la piel.

Ung de los hallazgos mis constantes
fur ¢l retraso en el desarrollo estatural
va que 9 de los 11 casos de talla cono-
vida presentaban importante reduceidon
von respecto a la talla normal. De los
3 casos euya talla no fue precisada, dos
de ellos eran ninos de 2 anos.

En 7 casos hubo trastormos motores
curaclerizados por hemiparesia espdstica
e arado moderado a mediano en 6 ca-
=0 v por cuadriparesia espdstica asocia-

R, 2. P,
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da a rigidez de descerebraciéon en la
etapa terminal en el caso No. 12.
Las alteraciones reflejas consistieron
cn aumento de las respuestas de estira-
miento asociadas a la hemiparesia es-
pistica referida arriba en los 6 casos,
olhservindose signo de Babinski en to.
dos ellos del lado correspondiente a la
paresia y bilateral en €l caso Neo. 12

Solamente en un caso se observé in-
coordinacién unilateral superior con sig-
no de Romberg.

El cuadro clinico principal estuvo
representade por la disfuncién visual
con alteraciones perimétricas v con atro-
fia éptica. En sezundo lugar en impor-
tancia y frecuencia, se ohservaron tras-
tornos de panhipopituitarismo con hipo-
sonadismo, de hipotiroidismo, diabetes
intipida, hipotension arterial y dismi-
nucién de la excrecion de cetoesteroi.
des. En tercer lugar, se ohservé hiper-
tension  intracraneana con cefalea, va-
mitos, y papiledema y signos de inter-
ferencia con la funcién motora expresa-
dos por hemiparesia, hiperreflexia ten-
dinosa y Babinski. Por iltimo, en la
tercera parte de los casos se observd
evidencia de disfuncién hipotalimica
con somnolencia como sintoma princi-
pal. '

El electroencefalograma mostré anor-
malidad en 7 casos, predominando la
actividad theta unilateral en dos easos
v hilateral en cinco casos.

La densidad de la orina se encontrd
por debajo de 1010 en 5 casos.

La determinaciéon de Yodo protéico
realizada en 6 casos resulté disminuida
en 2, la de gonadotropinas (realizada en
4 casos), resulté disminuida en 3 casos.
la de 17 cetoesteroides fue menor gue
lo normal en 4 casos y los 17 hidroxi-
corticoides resultaron por debajo de lo
normal en 3 casos.

La radiologia simple de crineo revelo
separacion de soturas en 8 casos, agran-
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Fig. 4. Agrandamienta de Ta silla. Separacion de  sularas,

Fig. 5. Destruccicn del dorso v agrondemiento de Io silla. Caleificacién  intrasillar,

. R. C. P.
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damiento de la silla turca en 10 casos,
von destruccion del dorso selar en 2 de
¢llus v ealcificaciones supraselares dere-
¢hias en 1 caso, e intraselar en 1 caso
iTotal de casos con calcificaciones 10 -
#2701, (Figs. 4 v 5).

Se realizé N.E.G. en 11 de los 13 casos
v oen lodes resulté demostrative, mos-
tranda hidrocefalia hilateral en 4 casosz
iilateral en 2, deformidad de la por-
cion anterior del tereer ventriculo en
b casoz, ohliteracion del tercero en 1, ¥
atre perilumoral exclusivamente sin vi-
sualizaeion ventricular en 3 casos. (Figs.
oo T B 9A v 9B,

En esta scrie de 13 casos, hubo 3 ca-
«os eon 2. 1 ¥ 3 recidivas respectivamen-

| L1

En 6 casos se realizé crancotomia.

a 3 . : iz . Fig. 6. Hidrocefalin, Aire peritumaoral,

puneidn del quiste y extirpaeién parcial

de o capsula v del tumer. s . ;
v derivaciones ventriculo-cisternal dere-

En 1 caso se efectuaron 4 crancoto- cha e izquicrda posteriormente.

niEE v una derivacian ventriculo-cister- En 1 cazo se realizé craneoctomia ¥
ante la primera recidiva se reopera.

Fn 1 easo se efectuaron 1 crancotomia efectuandoze en ambaz intervenciones

mal hilateral,

Fig. 7. Aire peritumoral.

R, C. F
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puneidn del guiste v extirpacion pareial
del tumor,

Fn 1 cazo se realizd eranectomia con
puncion del quiste v extirpacion del

144

tumor; ante la primera recidiva se re-
exploré en 2 ocasiones consecutivas sin
extirpacién tumoral ¥ posteriormente se
efectug  derivacion  ventriculo-cisternal

hilateral.

En 5 casos se ulilize A.C.T.H., corti-
sona o prednisona pre y postoperatoria-
mente, 4 de los enales (805 ) wavieron
evolucién satisfactoria.

La mortalidad global fue de 23% (3
casos) v la mortalidad operatoria fue de
10,19 (2 caszos).

Loz resultados necropsicos de los ca-
sos Nos. 1, 10 v 12 estin detallados en
los Restimenes Clinicos de la serie.

DISCUSION

El predominio del sexo masculine en
nuestra serie es solo aparente pues en
las series mas numerosas esta diferen-
cia no existe. Aungue Canelas y col.”
(1961), en una gerie de 26 casos men-
cionan una mayor frecuencia de estos
tumorezs en el hombre, Northfield'
{1957} estudia 49 casos de los cuales 26

R, C. P.
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Fig, %8, Aire peritumoral, Elevacic

del HI ventriculo v

23 femeninos, donde
se aprecia que no hay diferencia signifi-

eativa,

=on maseulines y

La proporcion de casos situada en la
la. v 2a. décadas coincide con la des-
critu por la mayoria de los autores (Ca-
Ingraham v Seot®

nelas v oenll”

19460,

Se considera caracteristico de los eri-
neofaringiomas ¢l que se descubren pre-
ferentemente en la infancia o en la edad
juvenil: sin embargo, existe constancia
de unos 13 casos que legaron a la 5a.
década antes de ser diagnosticados,

En la serie de Irsig? (1963) de 17
vasos operados, la edad promedio fue
de 34 anos y Taitshin'™ (1962) separa
sus pacientes en dos grupos, el prime-
ro de menos de 20 aiios y el segundo de
mis de 35 anos, seiialando caracteristi-
vas clinicas distintas para cada uno de
vstos grupos y destacando para ¢l Zo.
ipo un curso clinico mds rapido, con
stornos psiquicos demenciales, con
auseneia de caleiflicaciones sillares v dis-

R <. P
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del swelo ventricelar, (bliteracion

e enernos fromtales,

cretas alteracionees diencefalicas. Vars-
havskaya®® (1962) también menciona
estos tumores en personas de mas de 40
afios senalando, ademas de un sindro-
me de quiasma v de troneo cerchral, un
cuadro elinico en las etapas tardias cons-
tituido por trastornos psicologicos, es-
pecialmente de la memoria.

Por otro lado. Nerstrand™ (19535)
considera que no hay cuadro caracteris-
tico de estos tumores en los pacientes
adultos o viejos, deseribiendo 6 casos de
mis de ) afos entre una serie de 83

CASDE,

Tiberin® (1958} comunica 2 cazos
de mas de 60 aios v Witt, MaeCarty v
Keating® (1955) se refieren a 2 pa-
cientes de miz de 60 afos, uno de los
cuales llegé a los 73 anos, siendo el

caso de mavor edad en la literatura.

La serie mayor encontrada por nos
otros fue la de Ross Russell vy Penny-
backer'™ (1961} con 24 casos entre 40 v
72 aiios, destacando los autores que sélo
en 1 casg s¢ observé hipopituitarismo

147



severo ¥ ¢n 13 no hubieron trastornos
endocrinos, con lo enal concuerda tam-
hién Varskavekaya®® (1965).

Las calcificaciones de la silla turca
varian en su presentacidn segin los dis-
tintos autores, pues Gordy y col. las
encontraron en 659 de sus casos, Ma-
ckenzie v Sosman (citados por Gordy®)
en T1% y en nuestra serie aparecieron
en 829, en la mitad de los casos de
localizacion suprasillar vy en 5 casos
combinadas con calcificacionez en el
interior de la fosa pituitaria.

El agrandamiento de la silla turca 2=
un signo radiolégico muy constante,
pues aparecié en 919 de puestros ca-
s08 aungue Mackenzie ¥ Sosman lo ol
servaron solo en el 765 y Gordy en
65%. La silla turea puede ser normal
en un poreentaje que fluctia entre ¢l
9% (nuestra serie), 109 (Spettowa
Chraznowski' 1961}, v 339 (Plavonski
¢ Itzykovich,'® 1961).

Con respecto a los vesultados de los
estudios neurorradialégicos, nuestros ca-
505 mostraron aire peritumoral subarac-
noideo delineando ¢l contorno posterior
v superior del tumor en los 11 casos en
que se efectud neumoencefalograma, ob-
teniéndoze en 4 de ellos evidencia de
deformidad de la mitad anterior del 111
ventriculo.

Las imdgenes obtenidas resultaron tan
demostrativas de la forma v extension
del tumor asi como de su repercusion
sobre estructuras vecinas, en particular
el diencéfalo y el mesencéfalo y los ven-
triculos laterales, que consideramos al
estudio neumoencefalogrifico como el
mis 1itil para el diagnéstico y para la
eleccion de la técnica quirirgica. Coin-
cidimos en este enfoque con Bakay y
Bean® (1963), quiencs consideran su-
perior a la neumoencefalografia, en
comparacién con la angiografia.

La ecaracteristica recidivante de los
craneofaringiomas es uno de los proble-
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mas principales de su tratamiento qui-
rirgico cuando se cmplea la téeniea
conservadora. La frecuencia de las reci-
divas floctia entre 23% (Canelas et
AL} 2556 (nuestra serie) y 3596 (Gor-
dy et AL®).

Con objeto de prevenir la recurrencia
postoperatoria, se recomienda (Hardy v
Lalonde,®* 1963) radioterapia después
de la intervencion, usindose por algu-
nos (Kramer y col.,’” 1961) altas dosis
de 2 millones de voltios con técnica ro-
tatoria, con una sohrevida de 6 anos en
9 de los 10 casos referidos por Kramer
y col."® gin evidencia de dafio cerebral
por radiacién. Nosotros empleamos ra-
dioterapia en nuestros 4 ultimos casos,
pero atn e¢s prematuro hacer una eva-
luacidn.

Con gbjeto de seguir la evolucién del
tumor después de la radioterapia, Vars.
havskaya® (1965) ha propuesto un
método cistografico con inyeccién intra-
tumoral de Thorotrast, lo cual permite
repetir punciones ulteriores de la por-
cién guistica del tumor al quedar im-
pregnadas sus paredes con el material
radiopaco.

La mortalidad operatoria de nuestra
serie resulté tan baja (25%) como la
ofrecida por otros autores (Canelas et
Al® 25% ), aunque este indice parece
estar influido de manera importante se-
gin que se ulilice una téenica conser-
vadora de puncién del quiste, aspiracién
de contenido y extirpacién parcial de la
capsula tumoral o bien, una técnica ra-
dical de extirpacién total del tamor.

Existen eriterios opuestos favorecien-
do una y otra téenica y asi, Ross y Pen-
nybacker'” {1961) se pronuncian
abiertamente hacia una cirugia lo mas
conservadora posible, citando una mor-
talidad de 189 en 16 casos de mas d=
40 afios. También Northfield' (1957)
prefiere una actitud conservadora, re.
servando la extirpacién radical solamen-

R. C. P.
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e para lo= tumores intrasillares o suhb-
tuberales. mencionando una mortalidad
de 3070 en 32 pacientes de edad infantil
v juvenil, siendo la cifra mayor de
muerles operarias atribuida a un aceeso
transventricular que considera una téc-
niea e mortalidad prohibitiva.

Por otro lade Gordy y ol intenta-
ron una operacién lo mis radical posi-
hle con una elevada mortalidad de 417
en 51 casos concluyendo que dicha cifra
demostrd el error de una téenica excesi-
nte radical. Sin embargo, Matson
v Crigler'” (1960) comunican una se-
rie de 18 casos eperados con escisién
total del tumor, con una supervivencia
1n_h-lnj}('r.=lluriil excelente, pucs se¢ lﬂgrﬁ
éxito terapéutico en 13 casos.

La mavor parte de los autores (Tytus
v ocol.t 1935, Raaf y col® 1954, Ir-
sig” 1963, y Witt y eol® 1955), es-
tan de acuerdo en la conveniencia del
uso de ecorticoides en el periodo preope-
ratorio v después de la operacién para
prevenir el fallo adrenocortical durante
el stress quirirgice y ante el riesgo de
un posible dane a la regidon hipéfisohi-
potalimica.

Siguicndo  este  criterio  proefilictico
aplicamos cortisona pre y postoperato-
ria a 6 de nuestros 12 pacientes opera-
dos, considerando junto com Witt ¥
ol que el periodo postoperatorio
CUFEG CON INavor trnrlq!lilidnd ¥ cOn me-
nores complicaciones hipertérmicas. Por
otro lado, e= de seialar la opinién de
Narthficld™ 119577 en el sentido de
que hay poea o ninguna evidencia de
que la terapéutica hormonal pueda evi-
tar o controlar las reaceiones desastrosas
del trauma hipotalimico y ¢l hecho de
spue éste constituye el factor determinan-
te. en el grado de riesgo operatorio, no
siendo la disfuncién diencefalica acce-
sible a la estimulacién hormonal (Tre-
«iz” 1963).

B =
-ﬂnuc 30. 1966

RESUMEN

Se presentan 13 casos de erdancofarin-
giomas, cuyas edades fluctuaron entre
los 2 y los 37 anos.

Se analiza el cuadro neuroligico des-
de el punto de vista de la frecuencia de
los diferentes sintomas y signos, y se
sefiala el conjunto de datos radiolégi-
cos y electroencefalograficos asi como
las anormalidades endocrinolégicas que
fueron de zignificacion para €l diag-
nastice.

De los 13 cazos estudiados, se opera-
ron una o varias veces 11 de ellos y se
efectud autopsia a 3 de los 4 pacientes
fallecidos, presentindose la descripeion
macroscipica y las fotografias de las
piezas anatémicas asi como un ejemplo
de las caracteristicas histolégicas de este
tipo de tumores.

Se discute el problema de los cranco-
faringiomas de acuerdo con una revision
de la literatura desde el punto de vista
clinico, radiolégico v terapéutico, des-
tacandose la alta mortalidad operatoria
de las técnicas radicales, los diferentes
criterios neuroquirirgicos vy los nuevos
métodos radioterapicos.

CONCLUSIONES

El diagndstico precoz es indispensable
para lograr una reduccién de la morta-
lidad operatoria.

El neumoencefalograma es el estudio
neurorradiolégico de eleccidn.

Debe usarse AJC.T.H. pre y postope-
ratoriamente.

La radioterapia postoperatoria debe
ser utilizada como complemento de la
operacion.

Loz radioisétopos pueden contribuir
a mejorar en el futuro el pronéstico de
estos casos, reduciendo la frecuencia de
recidivas.
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