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Imatge diagnostica
Varén jéven con masa en region selar
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Caso clinico

Varon de 25 afios derivado a Urgencias hospitala-
rias desde el Centro de Atencion Primaria tras haber
sufrido una caida en bicicleta. El paciente, sin ante-
cedentes médicos de interés, niega haber sufrido trau-
matismo craneal ni pérdida de conciencia. Se objeti-
van heridas y dermoabrasiones en region facial,
manos y abdomen. Durante su estancia en urgencias
presenta dos vomitos biliosos y un cuadro de mareo;
la exploracion fisica es normal. Se solicita estudio
mediante tomografia computarizada (TC).

En la TC, ademas de una fractura en el macizo
facial, llama la atencion la presencia de una masa
selar con extension supraselar de mas de 4cm de eje
mayor, multilobulada, fundamentalmente quistica
con pequeiios polos solidos y calcificacion periférica.
Tras la administracion de contraste intravenoso se
observa realce lineal de la pared de los quistes y real-
ce nodular en los polos sélidos.

El paciente, tras ser reinterrogado, no refiere clini-
ca previa salvo leve disminucion de la agudeza
visual. La exploracion neurologica pone de manifies-
to diplopia de la mirada lateral externa (IV par
izquierdo en probable relacion con el antecedente de
traumatismo reciente) sin otros datos destacables. En
la exploracion de fondo de ojo se observa un discre-
to borramiento del margen nasal del disco dptico en
el ojo derecho, siendo normal la exploracion del ojo
izquierdo.

Como parte del estudio se realiza una resonancia
magnética craneal, en la que se identifica la masa
centrada en silla turca con componente supraselar
que desplaza el quiasma optico, el tercer ventriculo,
las arterias cerebrales anteriores y ensancha la cister-
na interpeduncular. Se trata de una lesion muy hipe-
rintensa en secuencia SE potenciada en T1 y en
secuencias potenciadas en T2; tras la administracion
de contraste presenta realce lineal de la pared de los
quistes y nodular en las porciones soélidas de la
lesion. En las secuencias potenciadas en T2 se obser-
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va también hiperintensidad de sefal en el parénquima
adyacente a la masa.

Diagndstico

Craneofaringioma

Discusion

El craneofaringioma constituye entre el 1.2-4.6%
de los todos los tumores intracraneales. Es el tumor
pediatrico intracraneal no glial mas frecuente y supo-
ne un 6-9% de los tumores pediatricos intracraneales.

Fig. 1.- (a) TC axial sin contraste iv: se observa una

masa bien delimitada, muy hipodensa y con calcificacion
periférica. (b) TC axial con contraste: realce lineal de la
pared del quiste

Fig. Ic Imagen reformada en plano sagital
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Fig. 2.- (a) SE potenciada en T1 en plano sagital: lesion
selar y supraselar de contorno policiclico muy
hiperintensa. (b) FSE potenciada en T2 axial: imagen a
nivel supraselar de aspecto quistico con pequerios
nodulos murales

De acuerdo con la histologia se han clasificado en
craniofaringiomas de tipo adamantimomatoso (mas
frecuente, generalmente se presenta en la edad pedia-
trica), el tipo papilar (en adultos) y formas mixtas. Se
trata de lesiones benignas (WHO grado I) de creci-
miento lento.

Los dos patrones histologicos clasicamente descri-
tos parecen reflejar un origen oncogenético distinto:
la forma adamantinomatosa parece originarse de una
transformacion neoplasica de remanentes epiteliales
del ducto craniofaringeo (que normalmente involu-
ciona durante el desarrollo embrioldgico de la adeno-
hipofisis); la variante papilar se originaria de un pro-
ceso metaplasico que afecta a las células adenohipo-
fisarias de la pars tuberalis, dando lugar a la forma-
cion de nidos de células escamosas.

La variante adamantinomatosa se presenta en una
distribucion bimodal por edad, con un primer pico en
la edad pediatrica (entre los 1 y los 19 afos, con una
media de edad de 9 afos) y un segundo pico en la
edad adulta (20-69 anos, edad media de 40 anos). La
variante papilar se presenta casi exclusivamente en
adultos (26-54 afios, con media de edad en los 40
afos). Se ha descrito también la existencia de tumo-
res neonatales.

La localizacion mas frecuente es la supraselar
(aproximadamente un 75%) seguida de la selar y
supraselar (21%). Menos frecuentes son los tumores
enteramente intraselares (4%). Pueden extenderse
hacia las fosas anterior, media o posterior. Otras loca-
lizaciones mucho menos frecuentes son: el quiasma
optico, la glandula pineal, intraventricular, rinofarin-

ge...

La clinica varia con la localizacion del tumor, el
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Figs. 2.- (¢c) FLAIR en plano coronal: lesion muy

hiperintensa que asocia discreta hiperintensidad de senial

en el parénquima cerebral adyacente. (d) SE potenciada
en T1 con contraste en plano axial: se observa realce

fino lineal de la pared del quiste y nodular en los polos

solidos.

tamaio y la edad del paciente. Entre los signos y sin-
tomas mas frecuentes se encuentran la cefalea, defec-
tos visuales (hemianopsia bitemporal), estatura corta
u otras consecuencias de los trastornos endocrinos
que puede asociar. En la TC, el craneofaringioma
adamantinomatoso presenta calcificaciones en el
90% de los casos y es una lesion mixta solidoquisti-
ca en el 90%, mientras que el tipo papilar es, a menu-
do, solida, isodensa y raramente calcifica. Tras la
administracion de contraste suele observarse realce

(95%).

En los estudios de resonancia magnética (RM) la
seflal varia dependiendo del contenido quistico.
Clasicamente se describe el tipo adamantinomatoso
como una lesién quistica hiperintensa en secuencias
potenciadas en T1 con un nodulo sélido heterogéneo,
mientras que el tipo papilar, menos frecuente, presen-
ta un componente solido isointenso. En secuencias
potenciadas en T2 las porciones quisticas son predo-
minantemente hiperintensas y el componente so6lido
es heterogéneo (iso/hiperintenso, porciones hipoin-
tensas por la presencia de calcificaciones). La pre-
sencia de hiperintensidad de sefial en T2 en el parén-
quima adyacente a la masa puede indicar: gliosis,
invasion tumoral, irritacion por salida de contenido
del quiste o edema por compresion del quiasma o del
tracto Optico. En secuencia FLAIR el contenido del
quiste es hiperintenso. En la de eco gradiente se
observa artefacto de susceptibilidad magnética por el
componente de calcificacion. En las secuencias con
contraste se observa realce heterogéneo de las por-
ciones solidas y realce de las paredes de los quistes.

El diagnodstico diferencial por imagen incluye: el

quiste de la hendidura de Rathke (generalmente no
calcifica, no realza, es menos heterogéneo, sin com-
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ponente solido), el quiste aracnoideo supraselar
(isointenso con el liquido cefalorraquideo, sin calcifi-
cacion ni realce), el adenoma de hipofisis (es raro en
nifios, realza con el contraste; cuando es quistico y
hemorragico puede ser muy similar a un craneofarin-
gioma), el astrocitoma quiasmatico/hipotalamico, el
tumor dermoide/epidermoide, etc.

Se han descrito casos de rotura espontanea de cra-
niofaringioma que pueden dar lugar a una meningi-
tis aséptica, pueden disminuir los sintomas por com-
presion o pueden ser asintomaticos.

Aunque desde el punto de vista histoldégico son
tumores benignos, su comportamiento (caracterizado
por la posibilidad de invasion local y la alta tasa de
recurrencia, descrita entre el 9 y el 51%) no lo es
tanto. El prondstico depende del tamafio del tumor
(los tumores de mayor tamafo tienen mas probabili-
dad de recurrencia postquirtrgica), del método de tra-
tamiento (reseccion total vs. subtotal vs. biopsia y
radiacion) y del tipo celular. Se han descrito supervi-
vencias a los 5 afios entre el 80 y el 94%.
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