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Introduccion



Evaluacion Inicial

Por el compromiso de las regiones hipotalamica,
hipofisaria 'y quiasmatica tres entidades
tumorales en la edad pediatrica 1 el
mismo tipo de evaluacion:

* Craneofaringioma

* Glioma Hipotalamo Quiasmatico

* Adenomas Hipofisarias




Evaluacion inicial

* Eje Hipotalamo — HipofiSario e

* Vision



3

Malformacion embriogénica originada a partir de
restos celulares derivados de la bolsa de Rathke.

Craneofaringioma - Definicion

Tumor selar supra-selar mas frecuente en |la
infancia.

1.2 — 4% de tumores intracraneanos en ninos.
(Muller 2011)

Primer causa de insuficiencia hipofisaria de origen
organico en la poblacion pediatrica.




raneofaringioma




Craneofaringioma




Epidemiologia

* Presentacion a cualquier edad, incluso el periodo
neonatal. |

* Dos picos de incidencia :

* Entre 5y 10 anos.
* 6t a7m decada.

* EC media a la primera consulta (HNRG): 8.04
anos revision realizada por Muller 2011)

* Hombre [Mujer: aprox 1:1.



Clasificacion seqgun localizacion

e |ntraselar

e Prequiasmatico

e Retroquiasmatico

* Gigante

e Atipico




Ubicacion de los Craneofaringiomas

Yasargil, J. Neurosurgery 1990




Clasificacion segun Patologia

e Adantaminoso ( mas frecue
pediatricay adolescencia. Con

o

e Escamoso

e Papilar






HNRG. Divisién de ENDOCRINOLOGIA



Motivo de Consulta

* Sintomas inespecificos de Hipertension endocraneana
(Cefaleay vomitos)

* Compromiso visual (62 -84 %)
* Trastornos endocrinologicos ( 52 -87 %)

* Disminucion en el crecimiento ( demostrable mucho tiempo
antes del diagnostico)

 Aumento de peso - Obesidad ( demostrable cerca del
diagnostico)

Consequences of Craniopharyngioma Surgery in Children

Hermann L. MUller

Department of Pediatrics, Klinikum Oldenburg, 26133 Oldenburg, Germany
J Clin Endocrinol Metab, July 2011, 96(7):1981-1991




Motivo de Consulta

Cefaleas
Vomitos |
Alt visuales
R.Crecim.
Sg de foco
DI
Convulsiones
Amenorrea
Aum s.turca
somn/letargo
C. cardcter
Hipogonad.

Dx prenatal
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Evaluacion Inicial

Pubertad precoz- Hamartoma Panhipopituitarismo-Craneofarin




Evaluacion endocrinologica inicial

* Perfil endocrinologico: (dosaje de Hormona de
crecimiento, Hormona tiroidea, prolactina hormonas
sexuales, cortisol)

* Balance estricto ingresos y egreso
poliuria)

* Percentilo de Estaturay peso

» indice de Masa Corporal ( Importante com
predictivo del comportamiento de la obesid
operatoria)



Compromiso en el crecimiento- varones

Varones
n=55

9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19
Edad, afios




Compromiso en el crecimiento- mujeres

9 10 11 12 13 14 15 16 17 18
Edad, anos




Funcion hipotalamo-hipofisaria:
Deficiencias hormonales al diagnaostico.

@ CEDIE ®E Stahnke E Thomset H Sklar H De Vil




Compromiso Visual

Al menos el 42 % de los pacientes tiene compromiso visual al
momento del diagnostico (17% moderado y 25 % severo)

El examen oftalmologico puede revelar desde Atrofia de
papila hasta edema

El campo visual puede estar comprometido en la forma de
una hemianopsia temporal o ser asimetrico

Segun un Meta-analisis de 23 publicaciones (Muller 2011)
Luego de una cirugia con reseccion total, la alteracion del
campo visual puede mejorar el 66% o con reseccion parcial
en el 46 %

Conocer el grado de alteracion visual suma junto con los
estudios de Imagenes en la decision del abordaje
quirurgico de la lesion




Diagnostico po
Imagenes



Diagnostico por Imagenes

* En la era de la Tecnologia ciertamente es la Resonancia
Magneética la que mas nos aporta para el diagnostico y
tratamiento de las lesiones tumorales cerebrales
(presuncion diagnostica, eleccion de la via de abordaje...)

* La tomografia Computada Cerebral e incluso las Rx de
craneo son mandatorias en el caso de los
Craneofaringiomas, por la posibilidad de demostrar las
calcificaciones




Radiografia de craneo




Tomografia Computada




Tomografia Computada



Resonancia Magnetica




Decision de Tr



Decision de Tratamiento

Es muy importante haber elaborado adecuadamente una estrategia
diagnostica que comprenda:

Grado de afectacion endocrinologica: fundamentalmente
por la influencia que la puede tener durante la
cirugia, lo mismo que el déficit de Cortisol plasmatico

Obesidad: o incremento del IMC: marca la posibilidad de

; (Parametro de decision

“controvertido” entre la exéresis total o una cirugia mas
conservadora).

Compromiso Oftalmologico: Junto con los estudios de
imagenes, ayuda a decidir

Estudios de Imagenes: Guia indispensable para la
(calcificaciones), relaciones con elementos vasculares y
quiasma ( )




Opciones de Tratamiento

e Reseccion total: opcion mas aceptada en pediatria.

e Reseccion parcial:
* Sola

* Combinada con Radioterapia. conformacional

e Punciony evacuacion del contenido del quiste, Mediz

Endoscopia

» Sustancias esclerosantes intracavitarias: Bleomicina, a i



Tratamiento quirurgico

Ventajas y desventajas

=Cirugia radical: Dificil en algunos casos.
Mayor morbilidad endocrin
Diabetes Insipida), Menos recidi

"Reseccion Parcial: recidivas

“Reseccion parcial mas RT:
= Menor morbilidad enddcrina e Hipotalamica
= Mas recidivas.

= Complicaciones a largo plazo

=Sustancias esclerosantes: resultados aleatorios



Radioterapia

Uso controvertido en pediatria.

L

Siempre en pacientes mayores de 6 ano

Indicada en situaciones puntuales:

* Recidivas.
* Imposibilidad de realizar la reseccion completa



Radioterapia

+*Complicaciones a corto y largo plazo:
+Dano del nervio optico ( 9%)
* morbilidad endocrina.

#Disminucion de capacidad intelectual,

1

inteligencia ( menor que con la cirugia. Muller

+ Arteropatia oclusiva post-irradiacion. Simil Moya |
*Necrosis tardia del tejido cerebral normal.



Evolucion lueg
tratamiento




Evolucion a largo plazo

* Evolucion endocrinologica: casi la totalidad de pacientes tienen

un grado de compromiso hipofisario con el que deberan vivir el
resto de sus vidas. Lo mas importante sera el manejo de Ia
Obesidad

Evolucion Oftalmolodgica: tiene las mayores chances de mejoria
con el tratamiento

Evolucion Cognitiva: Controvertido en cuanto a si la cirugia
radical no compromete mas esta esfera que el conservador, de
cualquier forma tiene mucho que ver con la experiencia del
cirujano y el adecuado manejo endocrinologico (cambios en el
ritmo circadiano: bradipsiquia, hipersomnia diurna por
compromiso hipotalamico)

Evolucion motora: De acuerdo a la extension tumoral y la relacion
de estructuras vasculares con el tumor




Progresion de la obesidad en el post
operatorio

Incidencia de obesidad morbida: 30% a 55%

Mas frecuente en tumores supraselares con compromiso
hipotalamico.

El incremento del Indice de Masa Corporal (IMC) es.de
mayor magnitud en pacientes con sobrepeso previo al tto.

Hipotesis:
Hiperleptinemia ?

Hiperinsulinemia ?




Progresion de la obesidad en el Post
operatorio

*Factores de riesgo para desarrollo de obesidad severa ( IM
>3 DS) —

*IMC > 2 DS al diagnostico
*IMC materno > 25 kg/m?

= Compromiso hipotalamico.

El incremento del IMC es mayor durante los 3 afno
diagnostico.



Conclusiones |

"l as deficiencias hormonales son sig
diagnostico y se incrementan luego del trat

*El retraso de crecimiento es muy frecuente al

en ninos.



Conclusiones |l

| os pacientes con tumores grandes e infiltrantes y aqueII
pacientes que requirieron dos o mas cirugias id
experimentaron mayor morbilidad a 5y 10
visual, cognitiva e hipotalamica.

=La hiperfagia y obesidad consecuente como
compromiso del area hipotalamica, son secue
cuyo control reviste extrema dificultad, comprome
calidad de vida de los pacientes.




Craneofaringioma y Hormona de
Crecimiento

Estudio retrospectivo llevado a cabo en El Departamento de Endocrinologia vy
Pediatria de Oxford para evaluar a pacientes operados por Craneofaringioma
entre los anos 1964-2005 con o sin suplemento de Hormona de Crecimiento .
Este estudio ajusto por potenciales factores confundidores ( sexo, edad al
diagnostico, tratamiento del tumor: reseccion total, parcial, radioterapia).
Despuées de ajustar por estos factores la administracion de Hormona de
crecimiento no es un factor predictivo independiente de recidiva tumoral. La
conclusion es que la administracion de esta hormona no esta asociada a un
riesgo aumentado de recidiva.

Karavitaki N, Warner J, Marland A, Shine B, et al. GH replacement does not
increase the risk of recurrence in patients with craniopharyngioma.
Clin Endocrinol (Oxf). 2006 May;64(5):556-60.




Gliomas de la rec
Hipotalamo quiz



Neurosurg Focus 23 (5):E2, 2007

Optic pathway gliomas: a review

MANDY J. BINNING, M.D.,! JAMES K. Liu, M.D.,? JouN R. W. KESTLE, M.D.,!
DoOUGLAS L. BROCKMEYER, M.D.,! AND MARION L. WALKER, M.D.!




Gliomas Hipotalamo Quiasmaticos

Siempre ha existido la controversia de si se trata de
Tumores del complejo Optico Quiasmatico o bien del
Hipotalamo con compromiso secundario del quiasma.

Representan el 3 al 5% de los tumores pediatricos
Aparecen en el 11 al 35% de las Neurofibromatosis
El 25% esta confinado al nervio optico

Entre el 40 al 75% tiene ademas compromiso del
quiasma

Un 33 a 60% segun algunos autores tienen expansion
posterior comprometiendo tambiéen el Hipotalamo




Gliomas Hipotalamo quiasmaticos

* Aparecen atemprana edad

* En algunos casos la expansion al hipota
sindrome Diencefalico ( Sindrom
Desnutricion Hipotalamica) generalmen
menores de 3 anos




Sintomatologia

* Proptosis (tumor confinado a la orbita)

Perdida de la vision

o

* Trastornos endocrinologicos

* Hipertension endocraneana ( por crecimie
Hidrocefalia)



Evaluacion Inicial

Sindrome de Russell -Desnutricion Hipotalamic



Glioma Hipotalamo Quiasmético”

Pre operatorio



Glioma Hipotalamo Quiasmatico

Post operatorio



Glioma Hipotalamo Quiasmatico

Quiste intra lll ventriculo, Hidrocefalia,
DEVEPE exclusion univentricular



Glioma Hipotalamo Quiasmatico

Quiste intra lll ventriculo, Hidrocefalia,
DEVEPE exclusion univentricular



Glioma Hipotalamo Quiasmatico

)\

Comunicacion del quiste con el ventriculo latera
extraccion DEVEPE correccion de la Hidrocefa




Aplicando lo ap



Caso Clinico

* Paciente de un ano y medio con
estrabismo divergente vy sindrome d
endocraneana

macrocefalia,

* Mal sequimiento de la mirada con 0jo iz

* Sesolicita TC de cerebroy RMI



Glioma Quiasmatico
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Glioma Quiasmatico
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Glioma Quiasmatico

COMPROMISO DEL NERVIO OPTICO



Diagnostico y tratamiento

* Lesion solida que compromete la region hipotalamo
quiasmatica y el nervio optico izquierdo. Componente
quistico que ocupa la totalidad del Il ventriculo
produciendo hidrocefalia.

* Se decide doble abordaje en el mismo acto quirurgico:

Endoscopico con fenestracion del quiste hacia el ventriculo
lateral para desbloquear el lll ventriculo

Microquirurgico basal: para toma de biopsia y exéresis parcial
de la lesion tumoral.




Glioma Quiasmatico
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Post op: Reseccion parcial y resolucion quiste e Hidroce




Patologia

- Astrocitomas Pilociticos: son los mas frecuentes en
region, comprende el subgrupo de Astrocitomas
Pilomixoides ( DEMUESTRAN UN CARACTER N
AGRESIVO y con posibilidad de diseminz
LCR)

- Astrocitomas fibrilares



Opciones de tratamiento

* Quirurgico

* Quimioterapia: es la primera opcion
luego del diagnostico histo patologico

* Radioterapia: si esta es localizada, debido ¢
secuelas endocrinas y cognitivas, sin olvi
mayor parte de pacientes con este ipo de tt
menores de 2 anos.




causan proptosis o ceguera

* Tumores que causan Hipertension en
efecto de masa o por Hidrocefalia. Cirug
a disminuir el volumen tumoral !!!!



Pronostico

e Sobre vida casi del 100 % para los limitados al nervio
optico intraorbitario ( salvo la morbilidad relaci
la pérdida visual y proptosis)

* Para los quiasmaticos e hipotalamicos
anatomia patologica (Pilomixoide peor prc
crecimiento y diseminacion) y a la edad
temprano en la vida aparecen peor el pronost




Abordajes a la



Consideraciones del abordaje

Por tipo de tumor.
Craneofaringioma (fundamentalmente quistico)
Glioma (fundamentalmente solido)

Por estudios de Imagenes: Relacion con el quiasma'y
elementos vasculares

Presencia de Hidrocefalia: Tratar o no tratar previo a la
cirugia del tumor para facilitar el acceso a la base del
craneo

Lesiones Selares: Abordaje transepto esfenoidal




Por tipo de tumor

* Craneofaringioma:

Quiasma retropuesto: considerar un abordaje subfrontal o
subfronto pterional que permita el acceso inter optico e inter
optico carotideo

Quiasma ante puesto: Considerar un abordaje subfronto
pterional con llegada al quiasma y abordaje trans lamina
terminalis

* Glioma de Quiasma e Hipotalamo

Considerar si se trata de una biopsia o un vaciamiento para
disminuir volumen. Preferir el lado donde el compromiso visual es
mayor, tratar de identificar primero los elementos vasculares




Por estudios de Imagenes

* Utilidad de la TC y RMI para valorar calcificaciones que
orienten hacia el tipo de tumor

* Valoracion de todas las secuencias de la RMI, para
evitar confusiones sobre el tipo de tumor y el
componente solido o quistico

* Valoracion de los elementos vasculares en la RMI para
tener idea si el quiasma es ante puesto o retropuesto y
si algun elemento vascular noble como las carotidas o
arteria silviana estan envueltos en el tumor: Algunos
adenomas y gliomas en etapas avanzadas




Presencia de Hidrocefalia

* Si se trata de un craneofaringioma y el componente
quistico ocluye el lll ventriculo se debe tratar de realizar
la exploracion y exeresis tumoral previo a la colocacion
de valvula, evacuando LCR inmediatamente antes de ir
hacia subfrontal.

* De no ser posible desobstruir el Ill ventriculo
considerar la posibilidad de una Derivacion Bi
ventriculo Peritoneal.

* Considerar la posibilidad de abordajes combinados:
Endoscopicos ( evacuacion del quiste intraventricular) y
Microquirurgicos en el mismo acto quirurgico.




Posicion de la cabeza

Neutro




Abordaje Fronto Pterional

Ejemplo de plaqueta 6sea



Abordaje a la region

* Frontal
* Fronto Pterional
e Temporal




Adenomas Hip



Adenomas Hipofisarios

¢

Los Adenomas hipofisarios son neoplasias benignas
en general asociados con gran morbilidad debido al
efecto de masa, sobreproduccion hormonal e
insuficiencia hipofisaria. En los Macroadenomas no
funcionantes, la morbilidad es causada por el efecto
de masa del tumor que lleva a defectos en el campo
visual, disminucion en la agudeza visual e
insuficiencia hipofisaria.




Adenomas Hipofisarios

. : . - . o
Los adenomas hipofisarios en la infancia vy
adolescencia constituyen el 3,6 -6% de los tumores
de hipofisis tratados quirurgicamente

°El 90% de las lesiones de la region hipofisariaen
pediatria corresponde a Craneofaringiomas.

°E|l 90% de las lesiones puramente intraselares son
Adenomas




Adenomas Hipofisarios @

~

eLos adenomas hipofisarios tienen una incidencia
anual de aproximadamente 0.1 por millon de nines.

*Se ha reportado una prevalencia aumentada de
adenomas en mujeres ( lo cual mayormente refleja la
relativa predominancia de Prolactinomas Yy
adenomas secretantes de ACTH .




Macro adenoma




Macro adenoma

Relacion del poligono arterial con el tumor



Adenomas Hipofisarios

*'ADENOMAS SECRETANTES

*MACROADENOMAS NO FUNCIO



Adenomas Hipofisarios

Adenomas secretantes de Prolactina
eAdenomas secretantes de ACTH
Adenomas secretantes de hormona c
eAdenomas secretantes de TSH

eAdenomas secretantes de Gonadotrofin



Prolactinoma

Paciente femenina 13 anos con Mielomeningocele y oligoa



Prolactinoma

* Paciente femenino 13 anos con Mielomeningocele

* Segquida por Servicio de Nutricion y endocrinologia por
sobrepeso ( paciente en silla de ruedas
permanente)

* Ciclos menstruales irrequlares ( Comun en algunos
chicos con MMC e Hidrocefalia)

* En un estudio de rutina se encuentra una Prolactina de
147 ngr resto del perfil hormonal dentro de valores
normales

e Campo visual normal




Macroprolactinoma




Macroprolactinoma

Paciente de 13 anos de edad sexo femenino

 Cefalea de tres meses de evolucion

* Disminucion de la agudeza visual 4/10

Se solicita RMI que muestra lesion selar sup:



Macroprolactinoma

* El perfil endocrinologico en sangre
Prolactina de 1700 ng/ml

- Se decide no operar e iniciar m
cavergolina, con regresion del tumor a :
prolactina de 9o ng/ml en ese momento




Prolactinomas

*Es el tumor hipofisario mas frecuente de la infancia
y la adultez

*E| pico de incidencia es en mujeres entre los 20 vy
los 50 afhos

*Siempre diagnosticados en la pubertad o periodo
post puberal

°En ninas en etapa pre puberal generalmente se
presenta como una combinacion de cefalea ,
disturbios visuales , trastornos en el crecimiento y
amenorrea primaria




Prolactinomas

La concentracion de Prolactina en sangre tiende a aumenta
forma directamente proporcional al tamano del tumor.
adenomas con diametros < 10m
concentraciones menores a 200 ng/ml; los de
valores entre 200 a 1000 ng/ml y los de mas de
valores de mas de 1000 ng/ml.




Prolactinomas

El tratamiento es en primera opcion medi
administracion de Cavergolina a dosis de 0,

El tratamiento quirurgico esta reservado
resistentes al tratamiento medicamentos
comprueba un crecimiento expansivo y rapid




Macroprolactinoma

Luego de la administracion de la Cavergolin



Adenomas secretantes de ACTH @

~

*Frecuentes en ninas entre los 11 y 15 anos de
edad

°Es el 22. Adenoma en frecuencia en la infancia
*Es |a causa mas frecuente de hiperfuncion
adrenal

*Su imagen clinica es la Enfermedad de Cushing




Adenomas secretantes de ACTH @

(o

*Plétora facial

*Estrias en abdomen y 4 miembros

*Debilidad muscular

*Hipertension

*Osteoporosis

°En pre-puberes el exceso de androgenos
adrenales puede desencadenar desarrollo sexual
prematuro

*En adolescentes el hipercortisolismo causa
retraso puberal




Adenomas secretantes de ACTH @

~

*Su clinica es la consecuencia de la produccion
excesiva de cortisol.

| os sintomas pueden ser sutiles hasta obvios
| a falla en el crecimiento puede deberse a una
caida en los niveles de Factor | de Crecimiento
insulina-like libre o bien al efecto directo
negativo del cortisol en la placa de crecimiento




Adenomas secretantes de ACTH




Adenomas secretantes de ACTH




Adenomas secretantes de ACTH



Adenoma secretante de GH

Representan entre el 5y el 15% de los adenomas .

En menos del 2% el exceso de GH puede estar dado por
tumores hipotalamicos o tumores ectdpicos secretantes de GH

En adultos |a Hipersecrecion de GH genera acromegalia

En ninos y adolescentes lleva al gigantismo por el
hipogonadismo secundario asociado que retrasa el cierre
epifisario

Se asocia a Hiper prolactinemia ( tumor mixto)




Adenoma secretante de GH

¢

~

Los objetivos del tratamiento son:

solucionar el efecto de masa y restablecer a los
niveles basales |la secrecion de GH

Aliviar los sintomas causados por el exceso de
GH

Prevencion de las secuelas : Hipertension,
resistencia insulinica , diabetes melitus vy
anormalidades en los lipidos




Adenoma secretante de GH

Los tratamientos son:
Cirugia (1ra opcion)

Radioterapia

Agonistas dopaminicos o anal
somatostatina




Adenoma secretante de GH




Adenoma secretante de GH




Decision de Tratamiento




Decision de Tratamiento




Decision de Tratamiento




Abordaje transesfenoidal






selar Pre-selar conchal



Tratamiento Quirurgico

Aparicion del seno esfenoidal a traves de los anos



Tratamiento Quirurgico

Abordaje trans septo esfeno

Abordaje endoscépico Trans n

Combinacion



Tratamiento Quirurgico




Microscopio Endoscopio
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