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INTRODUCCION

La obesidad de origen central o hipotaldmica
(OH), en cuanto a sus manifestaciones clinicas se
presenta como una ganancia de peso rdpida e
implacable, la cual usualmente se asocia a otros
sintomas como cefaleas, alteraciones de la vision,
somnolencia y trastornos del comportamiento,
especialmente hiperfagia severa'. La OH ocurre
frecuentemente tras un dafio en la region
hipotaldmica medial, la cual comprende los nicleos
arcuato, paraventricular, ventromedial y
dorsomedial, asi como el drea hipotaldmica dorsal;
dichas estructuras estdn involucradas en la
regulacion de la saciedad y el equilibrio de energia a
través de conexiones neurohumorales®. La OH
comunmente se describe en el contexto de los
craneofaringiomas y su tratamiento, pero puede
ocurrir tras la aparicion de otros tumores
supraselares, dafio por radiacién o traumatismos
(sobre todo por lesiones tras intervenciones
quirdrgicas del hipotdlamo)?.

Los craneofaringiomas (CFs) son tumores benignos
de poca frecuencia que afectan al sistema nervioso
central en la regiéon hipotaldmica-hipofisaria;
derivados embriolégicamente de remanentes del
conducto craneofaringeo o bolsa de Rathke. Se
ubican en las regiones selar y paraselar, y presentan
baja malignidad histoldgica, segun la clasificacion
de tumores del sistema nervioso central de la OMS
2016 **. Un registro de cancer infantil en Italia
estima una incidencia de craneofaringiomas de 1.4
casos por millén de infantes al afio '. Se han descrito
datos similares en registros de otros paises de
Occidente, mientras que se han observado tasas adn
mayores en Asia y Africa. En la infancia, los CFs
son la forma mds comun de neoplasia de la region
hipotalamica-hipofisaria, correspondiendo aproxi-
madamente al 80 % de los tumores en esta drea, y
del 5 al 15 % de todos los tumores intracranéales
En la valoracién inicial deben contemplarse los
hallazgos clinicos (generalmente manifestaciones de
la hipertensién intracraneal y las anormalidades
hormonales), antecedentes personales y
heredofamiliares, andlisis bioquimicos y una
evaluacion detallada por neuroimagen?. Tanto la
tomografia computarizada (TC) como la resonancia
magnética (RM) craneal revelan a los CFs como
tumores quisticos en la regién intraselar y/o
supraselar 3.
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A pesar de las altas tasas de supervivencia (87-95 %
de los pacientes que debutaron en la infancia con un
craneofaringioma tienen 20 afios de supervivencia
general), la calidad de vida frecuentemente se ve
afectada a largo plazo en sobrevivientes debido a
secuelas causadas por la proximidad del tumor al
nervio/quiasma Optico y afeccion de los ejes
hipotaldmicos-hipofisarios *. La obesidad es una
complicacion  bien reconocida de tumores
localizados en la region hipotaldmica-hipofisaria, en
particular los CFs, pero también es la complicacion
mas frecuente tras su tratamiento quirdrgico . El
reconocimiento temprano de los pacientes con
craneofaringioma puede contribuir a un mejor
prondstico y calidad de vida a largo plazo tras el
manejo adecuado de esta patologia y sus posibles
complicaciones '.

Reportamos el caso de un paciente de 15 afios de
edad con obesidad hipotaldmica secundaria a
craneofaringioma, con el objetivo de enfatizar la
prevencion oportuna de las posibles complicaciones
y el manejo interdisciplinario de estos casos, lo cual
mejora el prondstico de los pacientes.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 15 afios con antecedentes
de obesidad grave, hipotiroidismo no especificado,
diabetes mellitus tipo 2 (DM2) e hipertension
arterial sistémica (HAS) en tratamiento. Presenta
cefaleas intensas de repeticion de 10 meses de
evoluciéon que han requerido hospitalizacién para su
manejo, somnolencia y confusién de un mes de
evolucion. Ingresa a nuestro centro hospitalario por
ndusea, astenia, vOmito en proyectil, confusion,
mareo y debilidad generalizada. En la valoracién
inicial se detect6 glucemia capilar de 74 mg/dL,
peso de 138.7 kg, talla de 1.70 m, IMC de 48 kg/m2,
tension arterial de 112/74 mmHg, frecuencia
cardiaca de 110 latidos por minuto y frecuencia
respiratoria de 17 respiraciones por minuto. La
exploraciéon fisica revel6 cuello corto, marcada
acantosis a nivel cervical y pliegues de flexion, leve
edema bimaleolar, criptopene de 8 cm y testiculos
Tanner IV asimétricos. Se realiz6 TC de crdneo
simple (Figura 1) en la cual se observé una
tumoracién extra-axial supraselar de bordes
lobulados y bien definida con volumen de 22.7 cc y
dimensiones de 37 x 32 x 37 mm con calcificaciones
gruesas en porcion ventral. 3
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La porcién posterior de la tumoracion contactaba el
mesencéfalo ocasionando proceso obstructivo y
dilatacion de los ventriculos laterales.

Figura 1. TC de crdneo simple prequirtrgica.

Con base en las caracteristicas clinicas y de imagen
anteriormente  mencionadas se concluy6é el
diagndstico de craneofaringioma, posteriormente
confirmado con una RM cerebral. Previo al manejo
quirurgico, so6lo se detecta alteracion del eje
somatotrépico con niveles bajos de factor de
crecimiento insulinico tipo 1 (IGF-1) (Tabla 1). Se
realiz6 cirugia con reseccion del craneofaringioma y
colocacién endoscépica de reservorio de Ommaya
bajo anestesia general; posterior al manejo, el
paciente ingresé a la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP), donde evolucioné de manera
favorable sin datos de descompensacion clinica, por
lo cual egres6 con tratamiento para HAS, DM2 e
hipotiroidismo.

En las posteriores citas de control, se observd al
paciente con mejoria clinica y de laboratorio, con
alivio de cefaleas y mejores hédbitos del suefio; los
andlisis hormonales se encontraron en rangos
normales. El paciente refirié el mayor apego posible
a la dieta otorgada por el servicio de nutricién y
present6 pérdida de peso de 3 kg. Acudi6 con TC de
craneo de control (Figura 2), en la cual no se

reportaron  alteraciones ni recrecimiento del
craneofaringioma.

A
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Figura 2. TC de craneo simple posquirdrgica.

DISCUSION
Epidemiologia

Los CFs tienen una distribucién bimodal en
cuanto a edad de apariciéon, con dos picos de
presentacion: 5 a 14 afios y adultos mayores de 65
afios . La localizacion de estos tumores puede ser
supratentorial (comin en pacientes menores de 2
afos) e infratentorial (frecuente en adolescencia y
adultez) 6. Segtin un estudio de cohorte presentado
por Rosenfeld et al, que abarc6é de 1992 a 2010, se
reporté una prevalencia de obesidad de 42 % de los
pacientes al momento del diagndstico de
craneofaringioma, en comparacion con 54 %
posterior al seguimiento a 5 afios’. En relacion con
nuestro caso, el paciente tenia 15 afios al momento
del diagnéstico de CF supraselar (hipotaldmico) y
padecia de obesidad grave con comorbilidades como
DM?2 y HAS.

Etiologia y fisiopatologia

Existen dos teorias aceptadas respecto al origen
de los craneofaringiomas, ambas relacionadas a los
dos  subtipos  histolégicos  existentes: el
craneofaringioma adamantinomatoso (ACF) y el
craneofaringioma papilar (PCF).

’ Num. 6 - Agosto 2021 REMUS




PRESENTACION DE CASO CLINICO

Glucemia

93 mg/dL

107 mg/dL

74 - 109

IGF-1

73.70 ng/mL

FSH

2.47 mUI/mL

LH

2.42 mUI/mL

2.36 mUI/mL

Testosterona

214 ng/dL

100 - 1,200

TSH

2.03 pU/mL

1.6 nU/mL

0.46 - 4.68

T4 total

7.3 ng/mL

7.3 ng/mL

45-12.0

T4L

0.95 ng/dL

1.03 ng/dL

0.7-1.48

T3L

2.35 pg/mL

3.11 pg/mL

1.88 -3.18

Cortisol

10.5 pg/dL

6.13 pg/dL

3.7-19.4%:29-17.3°

ACTH

13.2 pg/dL

<46.0

Prolactina

13 ng/mL

3.7-179

ADH 1.71 pU/mL

1.0-2.0

Insulina 11.20 nU/mL

La teorfa embrionaria se relaciona con el subtipo
ACF, que se puede presentar en ambos picos de
edad y explica el origen de estos tumores debido a
mutaciones que ocurren en restos rudimentarios de
células epiteliales provenientes del conducto
craneofaringeo. Por otro lado, la teoria metapldsica
se relaciona con el desarrollo del subtipo papilar y
suele presentarse exclusivamente en los adultos
mayores de 65 afios. Segun esta teoria ocurre una
metaplasia de células de la adenohipéfisis que
forman células escamosas que proliferan y generan
esta variante del craneofaringioma®. En el caso
clinico descrito, no se realizd0 un estudio
histopatolégico  para identificar el subtipo
especifico; sin embargo, se sospechd del subtipo
adamantinomatoso debido a la edad de aparicion
(entre los 5 a 14 afos).
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La obesidad puede ser vista como una manifestacion
o una secuela de un craneofaringioma previo. Varias
teorfas han sido propuestas para explicar el riesgo
elevado de obesidad de origen central en pacientes
con craneofaringioma:

1.Pérdida de la sensacién de saciedad debido a
dano del nicleo ventromedial del tdlamo.

2.Metabolismo basal disminuido por disfuncion
del eje hipotalamo-hipdfisis-tiroides.

3.Menor actividad fisica, por desregulacion del
balance energético.

4. Hiperinsulinemia mediada basalmente®.

Las dosis altas de glucocorticoides, los niveles bajos
de hormona T3, la deficiencia de hormona del creci-
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miento (GH) y los niveles disminuidos de esteroides
sexuales también se han postulado como posibles
causas (o factores influyentes) de obesidad en pacientes
con craneofaringioma®.

Clinica

La clinica de estos tumores suele ser inespecifica,
variada y progresiva, principalmente por su crecimiento
lento y por el efecto de masa que producen en las
estructuras adyacentes, por lo mismo, el diagndstico
suele ser tardio. Sin embargo, tiene una estrecha
relacion con las estructuras de la via visual, el sistema
limbico y el eje hipotdlamo-hip6fisis, por lo que
podemos resumir los principales signos y sintomas de la
siguiente forma: cefaleas, alteraciones visuales y
deficiencias hormonales 8. Las cefaleas se deben al
aumento de la presion intracraneal ocasionado por el
efecto de masa, ademds pueden acompaiiarse de otros
sintomas como ndusea y vOmito. Aproximadamente
entre el 62-84 % de los pacientes presentardn
alteraciones visuales, principalmente hemianopsias
temporales, ocasionadas por la compresién a nivel del
quiasma Optico. Las cefaleas y alteraciones visuales
representan las principales manifestaciones de la
enfermedad en ambos grupos de edad. En el presente
caso, estas manifestaciones clinicas (ndusea, vomito en
proyectil, cefalea y astenia) fueron parte del motivo de
ingreso de dicho paciente. Por otra parte, los principales
problemas psicosociales que se encuentran en estos
pacientes se relacionan con dificultades en el
aprendizaje, pérdida de memoria y falta de
socializacion®°.

La gran mayoria de los pacientes presentardn al menos
una alteracion hormonal al inicio de los sintomas de la
enfermedad. Se pueden detectar niveles alterados en las
gonadotropinas, hormona del crecimiento (GH),
hormona estimulante de tiroides (TSH), entre otras.
También se puede alterar la secrecion de hormona
antidiurética (ADH) al momento del diagndstico o
posterior al tratamiento quirurgico, lo cual desencadena
diabetes insipida central. La existencia de varias
deficiencias hormonales se denomina
panhipopituitarismo. El déficit de GH suele ser el mds
frecuente y se puede manifestar con un cuadro variable
que puede ir desde aumento de peso, obesidad central y
fatiga, hasta detencion del crecimiento y talla baja®°. El
andlisis laboratorial de este caso demostr6 un eje
somatotropo deficiente con niveles bajos de IGF-1,
acompafiado de manifestaciones clinicas frecuente-
mente observadas por este déficit como la obesidad
central, el aumento de peso y fatiga.
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Diagnéstico por imagen

La ubicaciéon mds frecuente de los CFs es la
supraselar, aunque sélo cerca del 20 % se ubican de
manera exclusiva en esta porcién. La combinacién
de componentes tumorales sdélidos, quisticos y
calcificados son  “pistas” radioldgicas muy
importantes para el diagndstico ‘. Ademds, la
presencia de calcificaciones en estudios de imagen
es importante para el diagndstico diferencial de
otros tumores de las regiones intraselar y supraselar.
Por lo tanto, la TC es el estindar de oro para la
identificacién de calcificaciones en esta drea . Se
recomienda una TC simple posquirurgica del drea
selar/paraselar para la confirmacion definitiva de la
reseccion completa del tumor. Todos estos hallazgos
ayudan en el diagnéstico diferencial de estas masas
selares, donde entran otras lesiones como gliomas
hipotaldmicos, xantogranulomas, histiocitosis de
células de Langerhans, germinoma intracraneal,
adenoma pituitario, entre otras >+ . En el presente
caso, las caracteristicas clinicas con las cuales
ingresO el paciente plantearon la sospecha de una
lesion del area selar, lo cual llevd a confirmar la
presencia de un craneofaringioma, sus elementos
quisticos/calcificaciones y sus dimensiones al
realizarse la TC simple de crdneo, mismo que fue
confirmado por la RM craneal. Los hallazgos en
estos estudios de imagen, aunados a la edad de
aparicion, apoyan la posibilidad de un presunto
ACF.

La obesidad se diagnostica como consecuencia de
un tumor o debido al tratamiento de este. Se requiere
de estudios de neuroimagen para confirmar que sea
secundario a lesiones en el piso del tercer ventriculo
(las cuales producen alteraciones de la saciedad y
del equilibrio hidroeléctrico), en el nucleo
ventromedial del tdlamo (que conducen a hiperfagia
e hiposensibilidad de las estructuras hipotaldmicas a
la leptina), asi como en hipotilamo e hipofisis
(provocando disfuncion endocrinolégica
generalizada), como consecuencia de un
craneofaringioma. Los perfiles endocrinolégicos de
laboratorio son una herramienta util para respaldar
el diagndstico por imagen !°.

Tratamiento

Es importante realizar una adecuada evaluacion
de la funcién hipotaldmica, ya que el prondstico y
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las secuelas del tratamiento de estos tumores se
relacionan mucho con el grado de dafio a esta region.
Uno de los principales objetivos del tratamiento es
evitar el dafo a estructuras adyacentes, por lo tanto, la
terapia para estos tumores representa todo un reto; esta
debe ser individualizada, y debe considerar aspectos
como la localizacion del tumor, la edad del paciente, el
tipo e invasiéon del tumor a tejidos adyacentes, las
comorbilidades del paciente e incluso la experiencia del
neurocirujano® %1,

Actualmente existe controversia respecto al método de
tratamiento mas adecuado, sin embargo, la cirugia sigue
siendo la primera opcién y, por esta razén, se optd por
realizar dicha intervencion en nuestro paciente. No
obstante, este tipo de intervencion representa todo un
reto para los neurocirujanos, quienes deben cuidar
estructuras como el quiasma 6ptico, hipotdlamo, tercer
ventriculo y vasos sanguineos durante la cirugia *''. El
tratamiento intraquistico también ha mostrado ser util
para el drenaje de liquido cefalorraquideo y
administracién de ciertos firmacos'>. Otra opcién
terapéutica es la radioterapia, que puede aplicarse en
aquellos pacientes en los que la cirugia no es una
opcidn viable; en algunos casos también se utiliza como
tratamiento coadyuvante de forma postoperatoria o
como tratamiento definitivo cuando en el seguimiento
se evidencia recrecimiento tumoral. En el futuro, la
medicina de precisién serd una gran herramienta para
disefiar terapias mds personalizadas en las variables
histolgicas de cada tumor®!''. Las alteraciones
hormonales también deben ser tratadas de forma
prequirirgica y en caso de ser necesario, continuar
después del manejo quirdrgico.
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