Reporte de caso

Abordaje transepto-esfenoidal con
septectomia posterosuperior para
reseccion de craneofaringiomas.

Reporte de caso

Postero-superior septectomy and transphenoidal
approach for craniopharyngiomas resection.

Case Report.

Alfredo Herrera, MD*, Oscar Feo, MD**, Javier Andrés Ospina, MD***, Daniel Camilo Beltran, MD***

RESUMEN

Los craneofaringiomas son tumores benignos poco frecuentes, originados de restos epiteliales de la
bolsa de Rathke, que por su localizacion puede producir alteraciones visualesy endocrinas.

Presentamos el caso de un paciente masculino de 49 afios de edad que nos fue referido a nuestra
institucién para mangjar un gran craneofaringioma supraselar. El mangjo quirudrgico se llevo a cabo
por e Grupo de Cirugia Endoscopica de Base de Craneo del Hospital Universitario San Ignacio
(Neurocirugia - Otorrinolaringologia), utilizando una técni ca total mente endoscépica a cuatro manos,

através de un abordaje Trans Selar.
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Se presenta este caso clinico para demostrar la técnica endoscOpica transnasal que actualmente
utilizamos para €l manejo de los tumores de hipdfisis, haciendo énfasis en las ventajas que ofrece esta
técnica.

Palabras clave: Craneofaringioma, hemianopsia, cirugia endoscépica transnasal.
ABSTRACT

Craniopharyngiomas are rare benign tumors originated from epithelial remnants of Rathke’s pouch.
Its localization may cause endocrine and visual disturbances.

We present a case of a 49 year old male patient referred to our Institution for management of a large
supraselar Craniopharyngioma. Surgical management was performed by the Skull Base team of the
San Ignacio University Hospital (Neurosurgery and Otolaryngology) using a totally Endoscopic four
hands technique through a Trans Selar approach.

Abordaje transepto-esfenoidal con septectomia posterosuperior para reseccion de craneofaringiomas

Key words: Craniopharyngiomas, hemianopsy, transnasal endoscopic surgery.

INTRODUCCION

Los craneofaringiomas son tumores benignos poco
frecuentes que constituyen 2 a 5% de las neoplasias
intracraneales; sin embargo, son el segundo tumor mas
frecuente de la regién selar después de los adenomas. La
incidencia actual es de 0.13 por 100.000 habitantes con
aproximadamente 350 mil nuevos casos por afio en los
Estados Unidos. Es € tumor hipofisario mas frecuente en
losnifios (6 a 13% de tumoresintracraneal es en nifios) (1-3).

Estostumorestienen unaincidenciamasataenlaprimera
y segunda décadas de la vida y luego nuevamente aumenta
su incidencia en la quinta década. La distribucién por sexo
es igual. Se presentan més frecuentemente en la region
supraselar (70%) pero pueden aparecer en cualquier parte
del tracto hipofisario-faringeo (1-4).

Histol 6gicamente los craneofaringiomas se dividen en
dos grupos: los adamantinomatosos (CFA) que son mas
frecuentes en la poblacion pediatrica 'y suelen presentarse
como tumores con un componente quistico y solidoy pueden
presentar calcificaciones. El grupo delos craneofaringiomas
papilares (CCFP), suelen ser tumores mas solidos y
predominan en los adultos (3).

La mayoria de estos tumores crecen de las células
escamosas epiteliales de la bolsa de Rathke (un diverticulo
quistico que se origina del techo del estomodeo) y aunque
no se haidentificado completamente su patogénesis, se han
propuesto dos teorias:

Teoria embriogénica, en donde el CFA crece de la
transformaci on neopl &sicade cél ul as escamosas embrionarias
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delainvoluciéondel conducto craneofaringeo que usua mente
conecta la bolsa de Rathke con el estomodeo.

Teoria metapléasica en donde el CFP se forma por la
transformaci on metaplésicadelas célulasdelaadenohipdéfisis
en la pars tuberalis resultando en la formacion de nidos de
células escamosas (3, 5).

A pesar de las caracteristicas histolégicas benignas de
estostumores, su localizacion habitual y lasrelacionesconlas
estructuras parasel ares (hipotalamo, quiasmaoptico, arterias
carétidasinternasy el sistemaventricular) hacen que tengan
un comportamiento agresivo con graves alteracionesvisuales
y endocrinas (4).

En este articulo presentaremos un caso clinico de un
paciente con un craneofaringioma que se mangjé con una
técnica endoscopicatransnasal en conjunto con los servicios
de Otorrinolaringologia y Neurocirugia que conforman el
grupo de Base de Craneo del Hospital Universitario San
Ignacio.

CASO CLINICO

Sepresentael caso de un paciente de sexo masculino de 49
anos de edad, quien consulta a servicio de urgencias por un
cuadro clinico de’5 meses de evolucion consistente en cefalea
frontal intermitente de intensidad severa y disminucién
de la agudeza visual que inicialmente fue izquierda y
posteriormente bilateral; valorado por los servicios de
Neurocirugiay Otorrinolaringologia.

Como partedel estudioinicial sesolicitd unaTomografia
Computarizada de la Silla Turcay una Resonancia Nuclear
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Magnética de Silla Turca con medio de contraste (Figura
1A, By C) enlacua se evidenciaba una lesion extraaxial
gue ocupaba la region selar y supraselar, extendiéndose
superiormente causando una importante compresién del
quiasma optico y extendiéndose hasta comprometer €l piso
del tercer ventriculo. En T1 la lesion era hipointensa con
realceen laperiferiadelalesiény en T2 seveiahiperintensa
como evidencia de ser una lesién predominantemente
quistica. No presentaba compromiso de senos cavernosos.
Con €l cuadro clinico del pacientey lasiméagenes solicitadas
se hace un diagnéstico de una masa selar sugestivo de un
craneofaringioma.

Figura 1A. RNM pre-quirtrgica corte coronal. Resonancia magnética
prequirdrgica T1 corte coronal en la que se evidencia una masa extraaxial
que ocupaba la region selar, supraselar, y se extendia superiormente hasta
comprometer el piso del tercer ventriculo con importante compresion del
quiasma optico.

Figura 1B. RNM pre-quirdrgica corte sagital (Secuencia T1). En estaimagen
prequirdrgica se evidencia que la masa es hipointensa con un realce periférico
con gran extension supraselar, sugestivo de unalesion quistica.
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Figura 1C. RNM pre-quirdrgica corte corona (Secuencia T2). Imagen
prequirdrgica de resonancia magnética en secuencia T2, evidencia masa
hiperintensa con extensi6n supraselar y compromiso del quiasmadptico sugestiva
de lesion quistica de contenido liquido.

La endoscopia nasal evidencio un espolén septal basal
izquierdo en @reas Il y 111 sin otros hallazgos positivos. La
valoracion por Oftalmologia incluyendo una campimetria
(Figura?2) evidenci6 unahemianopsiabitemporal compatible
con una compresion del quiasma Optico por un tumor
hipofisiario.

Ojo Izquierdo

Ojo Derecho

Figura 2. Campimetria pre-quirdrgica. Hemianopsia bitemporal con mayor
compromiso del ojo izquierdo, sugiere lesién quiasmética, compatible con
macroadenoma hipofisiario

Se solicita valoracion por Endocrinologia quienes
solicitan perfil hormonal encontrando ACTH 12.6 (VN: O -
46), Cortisol enlamafiana 1.7 (VN: 6.2 - 19.4), testosterona
menor de 0.15 (VN: 9-47), FSH 0.56 (1.5-12-4), LH menor
de 0.1 (0.1 - 9.8), prolactina 15.3 (0.04 - 15.2), TSH 3.45
(0.27 - 4.2), T4 libre 0.34 (VN: 0.9 - 1.7), hormona de
crecimiento 0.32 (VN: 0- 10). Estos estudios son compatibles
con Panhipopituitarismo por |o que se inicia suplencia con
Levotiroxina 100 mcg dia e Hidrocortisona 50 mg cada 8
horas.
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Con estos hallazgos se lleva a paciente a junta médico-
quirdrgicacon el Grupo de Base de Craneo donde se decide
llevar a paciente a reseccion del tumor via endoscopica
transnasal.

Procedimiento: el procedimiento quirdrgico se realiza
bajo anestesia general utilizando un protocolo que incluye
Propofol y Remifentanyl. Seutilizd unatécnicaacuatro manos
por los servicios de Neurocirugia y Otorrinolaringologia a
través de un abordaje transeptoesfenoidal con septectomia
posterosuperior. A continuacion se describen las diferentes
etapas de lacirugia

Abordaje Trans Septal: se realiza una incisién
hemitransfixiante izquierda. Se disecan tuneles izquierdos
con disector de Freer. Se reseca barra basal y vertical
cartilaginosa. Se identifica € Rostrum esfenoidal y con la
ayuda de un Drill de Midas con fresa de diamante tamafio
145, sereseca el Rostrum ampliamente.

Colgajo Septal: utilizando la técnica descrita por €l Dr.
Hadad y Bassagasteguy (5, 6), se crea un colgajo septal
pediculado en laarteriaesfenopaatinaizquierday sedejaen
lanasofaringe paraque no interfieradurante el procedimiento.

Septectomia: se reseca €l mucoperiostio de la porcion
posterior y superior del septum nasal derecho, €l cual esta
adyacente al cornete medio y superior, creando asi una
ventana que comunica ambas fosas nasales. Esta maniobra
permite trabajar simultdneamente por ambas fosas nasales
lo cual esfundamental durante las técnicas a cuatro manos
que utilizamos.

Abordajetransreceso esfenoetmoidal bilateral: se procede
a ampliar la esfenoidotomia bilateralmente utilizando un
Drill de Midas hasta lograr una exposicion amplia de todo
el seno esfenoidal, 1o cual nos permite identificar todas las
estructurasimportantes incluyendo el piso Selar, las arterias
carétidas internas, los canales épticosy €l clivus.

Reseccion piso selar: seidentificael piso selary sereseca
utilizando un Drill de Midasy pinzas K errison. Actualmente
dejamos un margen 6seo de unos 3 mm hacia las arterias
carétidas internas, como margen de seguridad.

Incisién duramadre del piso selar: utilizando un bisturi #
11 conmango largo, seincideladuramadre en formade cruz,
exponiendo asi € tumor. Durante estamaniobrase debe tener
cuidado de no extenderse muy lateralmente para asi evitar
lesionar €l seno cavernoso y/o las arterias carétidasinternas.

Reseccion del tumor: una vez se identifica la lesion
tumoral, se procede a tomar muestras para el estudio
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anatomopatol dgico. Posteriormente se reseca el tumor de
manera secuencial comenzando por la porcion inferior y
posterior y luego las porciones laterales y por dltimo la
porcion que estacontrael diafragmaselar. Esto con el objeto
de evitar el descenso del diafragma selar en la parte anterior
pues nos quitariavisibilidad pararesecar laporcién posterior
del tumor. En esta etapa se utilizan micropinzas anguladas
y curetas hasta identificar los limites de la diseccion anivel
del diafragmaselar y losrecesos|ateral es. Es muy importante
explorar los recesos anterosuperiores utilizando un lente de
30 grados, pues este es un sitio relativamente ciego, donde
se puede quedar patologia. En este punto los endoscopios
ofrecen grandes ventajas sobre el microscopio.

Reconstruccion de defecto en la base de craneo: a final
de la cirugia, se oblitera la cavidad selar con grasa que se
tomé del muslo y se rot6 € colgajo septal como segunda
capadeaislamientoy esto se cubre con material reabsorbible
Gelfoam® y Surgicel®.

Posoperatorio: El paciente fue manejado en la UCI
durante las primeras 48 horas. No presento fistula de LCR
ni diabetes insipida y en el posoperatorio inmediato, €l
paciente refirié una mejoria notable de su agudeza visual
la cual fue confirmada con una campimetria que se tomé
al tercer mes del procedimiento (Figura 3). El paciente fue
dado de alta alos 5 dias después de la cirugia. El servicio
de Endocrinologia inicié manejo de suplencia hormonal
con 50 mg de Hidrocortisona cada 8 horas en €l primer dia
posoperatorio. Posteriormente 50 mg cada 12 horasy luego
se gjusté a los requerimientos basales 5 mg en la mafiana
y 2.5 mg en la noche, se continud de forma indefinida con
Levotiroxina 100 mcg dia.

Ojo Izquierdo Ojo Derecho

Figura 3. Campimetria post-quirtrgica. Mejoria significativa de la vision
subjetiva y objetivamente posterior a procedimiento quirdrgico como se
demuestra en esta campimetria postquirdrgica.

Al sexto mes posoperatorio, se tomé una resonancia
nuclear magnética cerebral en la cual no hay evidencia
de tumor residual. (Figura 4A, B y C). El ultimo control
posoperatorio se realizé 16 meses después de la cirugia sin
evidenciade recidiva.
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Figura 4C. RNM post-quirurgica corte coronal (Secuencia T2)

En las imégenes postoperatorias se evidencia reseccion completa de la lesion
tumoral.

DISCUSION

Actualmente el estudio y manejo de un paciente con
sospecha de un craneofaringioma debe tener un enfoque
multidisciplinario y debe incluir al neurocirujano, el
endacrindlogo, intensivista, patlogo, radidlogo, oftalmdlogo
y €l otorrinolaringdlogo.

El craneofaringioma es un tumor de crecimiento lento,
que compromete progresivamente los campos visuales,
produciendo inicialmente una hemianopsia bitemporal
(caracteristico de las lesiones quiasmaticas) pero pueden
comprometer otros campos visuales hasta llegar a la
amaurosis. Generalmente se presenta con una cefalea que
suele ser frontal o frontoparietal leve a moderada pero
puede llegar a ser severaen casos de tumores grandes que se
presentan con una hipertension endocraneana, asociadaono a
hidrocefaliapor compresion anivel del tercer ventriculo. En
estos casos la cefalea severa suele acompafiarse de nauseas
y vOmito (8).

Los craneofaringiomas son tumores no funcionales
que suelen diagnosticarse cuando ya han adquirido un gran
tamafio y por lo tanto sus primeros sintomas suelen ser de
tipo compresivo. Esto incluye un compromiso temprano de
la agudeza visual y sintomas de panhipopituitarismo con
alteracionesen el crecimiento, diabetesinsipida, alteraciones
en el peso, ciclos menstruales irregulares, hipotiroidismo,
pubertad tardia o precoz, y alteraciones cognitivas con
problemas escolares o laborales (3, 8).

El examen fisico debe incluir un examen oftalmol dgico
completo incluyendo un examen de fondo de ojo para
determinar si existe atrofiadel nervio optico o papiledemay
una campimetria. También se debe evaluar €l crecimiento y
el desarrollo sexua de los nifios con mediciones periodicas
de peso, tallay con laescalade Tanner en la pubertad (9).

L os estudios imagenol 6gicos son fundamentales para €l
diagndstico deestaenfermedad y debenincluir unatomografia
computarizada de silla turca sin medio de contraste, la cual
nos permite definir la anatomia dsea del esfenoides. En este
estudio debemosidentificar |as posibles variantes anatémicas
como las celdillas esfenoetmoidales (Onodi) y la relacion
de los septum intersinusales esfenoidales con las arterias
carétidas internas. También debemos definir el grado de
neumatizacion del esfenoides pues en casos con senos bien
neumatizados, ladiseccion esrelativamente sencilladebido a
guelosrelieves de las arterias carétidas internas, 10s nervios
opticosy €l piso de lasillaturca esfécil deidentificar y no
requieren de un mayor fresado. Al contrario, en casos con
Senos poco neumeati zados (neumatizacion conchal y preselar),
estas estructuras anatdmicas no son visibles y requieren de
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un fresado (Drill con fresa de diamante) lo cual implica un
riesgo de lesion de estas estructuras. En estos Ultimos casos,
es Util aunque no indispensable, contar con unafluoroscopia
0 un neuronavegador.

El otro estudio imagenolégico fundamental es la
resonancia magnética cerebral contrastada. En este examen
los craneofaringiomas tienen una apariencia heterogénea
tipica con componentes sdlidos y quisticos y hasta un 93%
presentan abundantes calcificaciones (10). Con este estudio
buscamos determinar la extensién del tumor y lasrelaciones
con importantes estructuras neurovasculares que deben
tenerse en cuenta para la reseccion quirdrgica, como las
arterias carétidasinternas, 10s senos cavernosos, €l quiasma,
los nervios Opticos, el tercer ventriculo 'y el hipotdlamo. En
laevaluacion posoperatorialaresonanciaes unaherramienta
Util para determinar la presencia de recidivas o recurrencia,
aunqgue su interpretacion puede ser dificil. En los casos en
gue existen remanentes calcificados del tumor estos pueden
permanecer estables después de la cirugia durante afios
sin aumentar de tamafio y comprometer otras estructuras
(permitiendo un manejo expectante), mientras que los
remanentes quisticos tienden a tener un comportamiento
menos predecible (11).

El tratamiento de los craneofaringiomas debe encontrar
un balance entre la adecuada reduccién del tamafio del
tumor y la prevencion de recurrencias mientras se minimice
el dafio alas estructuras vecinas. Existen varias alternativas
de manejo quirdrgico que son: la craneotomia, la reseccién
transnasal con técnica microquirdrgica y la reseccion con
técnica endoscopica transnasal.

Si comparamoslatécnicapor craneotomiacon lastécnicas
transnasa es, estas Ultimastienen variasventgjas queincluyen:
una menor morbilidad con una menor estancia hospitalaria,
en virtud de evitar incisiones externasy principa mente por
evitar laretraccion cerebral. (12-16).

L atécnicaendoscopicatransnasal realizadacon técnicaa
cuatro manostiene ventajas sobrelatécnicamicroquirdrgica,
debido aque ofrece unamejor visualizacion rectay angulada
que permiteresecar €l tumor en sitiosde dificil acceso como
lo son los angulos anterosuperiores y laterales de la region
selar, los cuales son imposibles de visualizar utilizando el
microscopio. De estamanerase evitadejar patologiaresidual
a este nivel, favoreciendo asi la tasa de efectividad de esta
técnica. Tambiénlaexcelentevisuaizaciony ladisponibilidad
de 4 manos nos permite manipular de unamaneramas segura,
las estructuras neurovasculares (ACI, senos cavernosos)
en zonas adyacentes al tumor, disminuyendo asi |a tasa de
complicaciones (16-18).
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Se ha propuesto la reseccién subtotal asociado a
radiocirugia como una opcién menos agresiva que provee
unamenor morbilidad con tasas de recurrencia equivalentes
a las resecciones totales, aungue alin no se ha demostrado
cual de los dos tratamientos es superior y contindia siendo
controvertido (16).

A pesar delosavances enlacirugiaendoscopicatransnasal
y la microcirugia, € tratamiento de los craneofaringiomas
sigue siendo un gran reto para los grupos de cirugia de la
base del craneo, debido al riesgo de lesionar estructuras
vitales como la arteria car6tida interna, 1os nervios
opticos y el hipotdlamo entre otras. En casos de tumores
predomi nantemente sdlidos, ladiseccion de estas estructuras
es dificil y conlleva un importante riesgo de lesion lo cual
explicalaatatasade recidiva

CONCLUSIONES

La técnica de la cirugia endoscépica transnasal a
través de un abordaje transeptoesfenoidal con septectomia
posterosuperior para el manejo de los tumores de la region
selar y supraselar como el craneofaringioma, hademostrado
tener una alta tasa de efectividad y una baja morbilidad
comparada con las otras técnicas disponibles. La excelente
visualizacion recta y angulada permite resecar €l tumor
de zonas que son inaccesibles utilizando una técnica
microquirdrgica. Diferentes estudios han demostrado un
menor indice de complicaciones en la reseccién de tumores
selares y supraselares utilizando la técnica endoscopica
comparada con |as otras técnicas.

Hoy en dia se recomienda manegjar estos tumores de
una manera multidisciplinaria, donde cada especialidad
aporta sus conocimientos y destrezas para obtener el mejor
resultado parael paciente. En nuestraexperiencia, laestrecha
colaboracién entre €l neuracirujano, el otorrinolaringdlogo,
el endocrindlogo y los intensivistas, ha demostrado ser la
mejor aternativa de manegjo.
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