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RESUMEN

Introduccién. Los craneofaringiomas son considerados una enfermedad molecular com-
pleja, con mayor invasividad y adherencia a las estructuras neurovasculares de la base del
craneo. Entre los objetivos de la investigacion destacd mostrar un modelo endoscopico de
diseccion quirdrgica basado en nuevas clasificaciones imagenoldgicas del tumor. Método.
Se realizé un estudio descriptivo, longitudinal y prospectivo en 50 pacientes con craneofa-
ringiomas. Se realizd un abordaje endonasal endoscopico extendido siguiendo la regla de 3
de la diseccion quirtrgica: exposicion del complejo trianatdomico, diseccion trilaminar en el
plano sagital y diseccion del tripode vascular en el plano axial, segun nuevas clasificaciones
imagenoldgicas. Resultados y discusion. En el 90 % de los casos se alcanzé una reseccion
macroscopica total y el 80 % se incorpord a una vida normal y al trabajo. Las complicaciones
quirurgicas fueron minimas, la diabetes insipida fue la mas frecuente. La supervivencia libre
de enfermedad a los 8 afios fue de 81,6 %. Conclusiones. El abordaje endonasal endoscopi-
co extendido y la diseccion quirdrgica segun la regla de 3 han constituido un paradigma en el
tratamiento de los craneofaringiomas.

Palabras clave: abordaje endonasal endoscopico extendido; craneofaringioma; complejo tri-
anatomico; diseccion trilaminar y tripode vascular

Extended endonasal endoscopic approach in craniopharyn-
giomas: the rule of 3in surgical dissection

ABSTRACT

Introduction. Craniopharyngiomas are regarded as a complex molecular disease, with great
neurovascular invasiveness and adherence in the skull base. Objective: to show an endos-
copic model of surgical dissection based on new tumoral imagenological classification.
Methods. A descriptive, longitudinal and prospective study was performed in 50 patients




operated by Extended Endoscopic Endonasal Approach following the rule of 3 of surgical dis-
section: trianatomic complex exposition, sagittal trilaminar dissection, and axial vascular tri-
pod dissection based on new imagenological classification. Results and discussion. Gross
total resection was performed in 90 % of patients and 80 % was incorporated to normal live
and work. Surgical complication was minimal, and insipidus diabetes was the most frequent.
The disease-free survival during eight years was 81,6 %. Conclusions. Extended Endoscopic
Endonasal Approach following the rule of three of surgical dissection represents a paradigm in
the craniopharyngioma treatment.

Keywords: extended endonasal endoscopic approach; craniopharyngioma; trianatomic complex;
trilaminar dissection; vascular tripod

INTRODUCCION

Los craneofaringiomas son considerados una enferme-
dad molecular compleja, que los ha hecho diferentes a otros
tumores que se asientan en la misma region anatomica,
como son: adenomas hipofisarios y meningiomas. (2 Estu-
dios histopatoldgicos han evidenciado una proliferacién celu-
lar exagerada, asi como mayor invasividad y adherencia a las
estructuras neurovasculares profundas situadas en la base
del craneo. ¢4 La mejor terapéutica ha constituido un tema
controversial. ¢® La reseccién quirlrgica radical ha constitui-
do el gold standard, sin embargo, el indice de reseccion total
se ha asociado a una alta tasa de morbilidad y mortalidad. ¢
En el dltimo decenio, con la introduccion y desarrollo de los
abordajes endonasales endoscoépicos a la base craneal a
través de corredores naturales (abordajes extendidos) se ha
reforzado el paradigma de la exéresis quirtrgica radical en de-
pendencia de las caracteristicas anatomicas del tumor. (19149
El objetivo del siguiente articulo ha sido mostrar un modelo
practico de diseccion quirtrgica segun nuevas clasificacio-
nes relacionadas con aspectos anatomicos del tumor en el
espacio supraselar, que confieren el caracter de intervencion
quirdrgica personalizada.

METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo, longitudinal y prospec-
tivo en pacientes con diagndstico clinico e imagenoldgico de
craneofaringioma. Los pacientes fueron remitidos a consulta
de tumores de la region selar en el Hospital Clinico Quirdrgico
Hermanos Ameijeiras (HCQHA) durante el periodo compren-
dido entre enero de 2010 a diciembre de 2019, procedentes
de los servicios de neurooftalmologia, endocrinologia e ima-
genologia del centro y otros servicios del pais. En todos los
casos se realizé un abordaje endonasal endoscoépico extendi-
do siguiendo la regla de 3 de la diseccion quirtrgica.

La regla numero 1 se denomina abordaje endonasal en-
doscoépico extendido (AEEE) transmedioselar (TmS) y expo-
sicion del complejo trianatdmico. Se realizo a través de una

osteotomia trapezoidal en la base del craneo, limitada lateral-
mente por los recesos dpticocarotideos mediales (punto car-
dinal) y expandido superiormente a nivel del plano esfenoidal.
Seguidamente, la apertura dural se realizé en proyeccion del
area infraquiasmatica, aproximadamente a 2 mm por enci-
ma del pliegue dural que marcd un cambio en su direccion
de vertical a horizontal y en la cara anterior de la silla turca. A
continuacion, se exponen los 3 complejos anatdomicos rela-
cionados con el tumor (figura 1).

Fig. 1. Identificacion del complejo trianatémico. CTH: complejo tube-
ro-hipofisario, CQ: complejo quiasmatico, CCA: complejo cerebral an-
terior.

La regla nimero 2 se denomina diseccion tumoral tril-
aminar en el plano sagital segin la medicion del angulo
premamilar y el patron de crecimiento tumoral. Para su apli-
cacion se consideraron 3 laminas: la ldmina del tumor, lamina
hipotalamica y lamina o membrana de Liliequist. La posicion
anatdmica de estas laminas se determind previamente en la
etapa preoperatoria a través de la medicién del angulo prema-
milar y de la identificacion de los patrones de crecimiento
tumoral a través de una resonancia de craneo (IRM) pondera-
da en T1, vista sagital a nivel de los cuerpos mamilares. La
linea vertical, tangencial al borde anterior del cuerpo mamilar
formd un angulo con el hipotalamo, el cual se considerd nor-
mal entre 85 a 95 grados (figura 2).

Anales de la Academia de Ciencias de Cuba; Vol. 12, 3(2022): septiembre-diciembre
ISSN 2304-0106 | RNPS 2308



Fig. 2. Angulo premamilar normal entre 85° y 95°.

Se considerd un patréon de crecimiento caudo-rostral.
Cuando el angulo premamilar fue inferior a 85° la lamina tu-
moral ocupd una posicion intermedia entre la lamina de Li-
liequist (inferior) y la ldmina hipotaldmica (superior), por tanto,
la diseccion axial trilaminar se realizé en 2 sentidos: por enci-
ma del tumor con el hipotalamo y por debajo con la membra-
na de Liliequist. En el caso del patrén rostro-caudal, el angulo
premamilar fue superior a 95°, las laminas hipotalamica y
Liliequist se adhirieron y el tumor se encontraba encima de
ellas; por tanto, la diseccion se realizé solo en sentido inferior
al tumor (figura 3).

La regla numero 3 se denomina diseccion tumoral del
tripode vascular en el plano axial, segun patrones de contacto
del tumor con las principales arterias en la base craneal. Para

(< 85 grados)

Patron caudo-rostral

Su puesta en practica se construyd una clasificacion de los
patrones de contacto del tumor con las estructuras vascu-
lares de mayor relevancia: las 2 arterias carétidas internasy la
arteria basilar (tripode vascular). Si el contacto vascular invo-
lucraba solo a la arteria basilar se identificaba como un patrén
unipodal, si contactaba ademas con una de las arterias caroti-
das (patrén bipodal) y siinclufa las 3 arterias (patrén tripodal).
Esta interpretacion se ha realizado a través de la evaluacion
de la IRM contrastada, ponderada en T1 en vistas axiales, las
cuales se transpolaron a un esquema tridimensional con fines
diddcticos (figura 4).

En el caso del patron unipodal la sistematica de disec-
cion axial se inicid hacia ambos lados del tumor, se separé de
la aracnoides circundante —en este caso no existia contacto

(> 95 grados)

A

[ ety

Patron rostro-caudal

Fig. 3. Patrén de crecimiento tumoral segun medicién del angulo premamilar. Hip: Hipotalamo, M: cuerpo mamilar, T: tumor, H: hipdfisis, L: mem-

brana de Liliequist, B: arteria basilar.
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Fig. 4. Patrones de contacto del tumor con el tripode vascular. AB: arteria basilar, T: tumor, ACI: arteria carétida interna, H: glandula hipdfisis.

carotideo— por lo tanto fue una diseccion menos riesgosa.
Posteriormente se realizé el vaciamiento tumoral y al final
la diseccién inferior de la arteria basilar. En el patrén bipodal
se inicio la diseccion por el punto carotideo libre, se continud
con el vaciamiento tumoral, seguido de la diseccion del pun-
to carotideo de contacto tumoral y al final del punto basilar.
En el patron tripodal se inicid con el vaciamiento tumoral y
posteriormente se disect de los puntos carotideos y al final
del punto basilar. La sistematica propuesta permitio separar
el tumor de los 3 puntos vasculares mas importantes con el
menor riesgo posible.

El grado de reseccion tumoral se determind por IRM de
crdneo contrastada y tomografia (TAC) simple de craneo,
realizada a los 3 meses de operados. Se calculd el volumen
tumoral residual captante y el de las calcificaciones segun la
férmula del elipsoide, se categorizd en: total, casi total y parcial
(tabla1).©

Formula del Elipsoide:
Volumen (em?) = 0.5 (largo x ancho x alto en mm)

1000

El estatus funcional al egreso se categorizd segun la es-
cala de Karnofsky modificada con una puntuacion que varia
de 0 a 100 puntos (tabla 2).

RESULTADOS

En la tabla 3 se aprecia la distribuciéon de los casos se-
gun caracteristicas preoperatorias. Se observé un ligero pre-
dominio del sexo masculino (29 pacientes que representaron
el 58 %) y del grupo etareo entre 41 y 60 afios (23 pacientes
que representaron el 46 %) aunque se evidencid un porcien-
to elevado de casos entre 19 y 20 afios (22 %). La variante
histopatoldgica mas frecuente fue la adamantinomatosa (39

pacientes que representaron 78 %). Se evidencié en cuanto
al tamafo tumoral, un predominio de los casos con tumores
medianos y grandes (25 pacientes que representaron el 50 %)
seguido de los gigantes (13 pacientes que representaron el
26 %) y solo presentaron tumores pequefios 12 casos (24 %).
En cuanto al patron de crecimiento tumoral existio un predo-
minio del patron caudo-rostral (38 pacientes que representa-
ron el 76 %) y de acuerdo a los patrones de contacto vascular
se evidencié un predominio del bipodal (25 pacientes que re-
presentaron el 50 %), seguido del unipodal (15 pacientes que
representaron el 30 %) y el 20 % presentd un patron tripodal.

En la tabla 4 se muestra la distribucién de los pacientes
segun las variables posoperatorias. Se observo que en la ma-
yoria de los casos se realizd una reseccion tumoral total (45
pacientes que representaron el 90 %) seguido de casi total
(4 pacientes que representaron el 8 %) y parcial (1 paciente
que representd el 2 %) respectivamente. Al evaluar el estatus
funcional al egreso (Karnofsky) se aprecié que 40 pacientes
(80 %) egresaron con mds de 70 puntos, 6 pacientes (12 %)
entre 50y 70 puntos y solo 4 casos (8 %) menos de 50 puntos
de Karnofsky. Las complicaciones quirdrgicas mas frecuen-
tes en el seguimiento clinico de los pacientes fueron: la diabe-
tes insfpida permanente (13 pacientes que representaron el
26 %) seguido de la hidrocefalia (8 pacientes que representa-
ron el 16 %) y la fistula de LCR (7 pacientes que representaron
el 14 %). La muerte quirdrgica ocurrié en 3 pacientes (6 %)
los cuales presentaron otras complicaciones como fistula de
LCR, meningitis e hidrocefalia previamente.

En la tabla 5y la figura 5 se muestra la supervivencia libre
de enfermedad de la muestra estudiada durante 8 afios de
seguimiento clinico e imagenoldgico. Al afio de operados la
supervivencia libre de enfermedad fue de 96 %, a los 3 afios
91,2 % y fue descendiendo paulatinamente, a los 5 afios a
852 % yalos 8 afios a 81,6 %.
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Tabla 1. Grado de volumen tumoral

Grado Descripcion
Total No residuo tumoral ni calcificaciones
Casi total Residuo o calcificacion < 0,5 cm?
Parcial Residuo o calcificacion >0,5 cm?
Tabla 2. Escala de Karnofsky modificada
Puntuacion Criterios Categoria General
100 Normal: no sintomas, no evidencia de enfermedad Capaz de realizar una actividad normal y trabaja. No
90 Capaz de llevar una actividad normal: menores sintomas necesita cuidados especiales
0 signos
80 Actividad normal con esfuerzo: algunos sintomas y signos
70 Se autocuida: incapaz de realizar una actividad normal o Incapaz de trabajar. Capaz de estar en la casa, realiza
un trabajo activo sus necesidades personales. Requiere asistencia
60 Requiere asistencia ocasionalmente: necesita mas variable
cuidados
50 Requiere considerable asistencia y frecuentes cuidados
40 Discapacitado: requiere cuidados especiales y asistencia Incapaz de autocuidarse: requiere el equivalente de
30 Severamente discapacitado: hospitalizado; muerte no  cuidados hospitalarios. Enfermedad que puede estar
inminente en rapida progresion
20 Muy enfermo: hospitalizado; necesita cuidados de
soporte activos
10 Moribundo: proceso fatal en progresion
0 Muerte

DISCUSION

Estudios epidemioldgicos han reportado que los crane-
ofaringiomas no han mostrado una asociacion significativa
con un sexo u otro, 61519 sin embargo, la revision sistematica
de estudios de reportes de casos ha sefialado que en edades
pediatricas ha sido mas frecuente en el sexo masculino y en
edades adultas en el femenino. 178 os resultados de la inves-
tigacion han evidenciado que el tumor se comporta con una
frecuencia muy similar en ambos sexos, con discreto predo-
minio del masculino. Estos resultados han reforzado lo repor-
tado por Mller HI, 09 quien sefialé mayor proporcién del sexo
masculino, independiente de la edad (pediatrica o adultos).
Estudios descriptivos, epidemiolégicos y observacionales en
relacion a la edad, reportaron que estos se manifiestan en la
edad adulta entre 40y 60 afios. (*22|_os resultados reportados
en la investigacion actual han reforzado estos estudios.

Los tumores de tamafio mediano-grande predominaron
en la serie (50 %), sequido de los gigantes (26 %), estos resul-
tados se correspondieron con la amplia serie de 500 casos
reportada por Prieto R y colaboradores ¥ donde existié un
predominio de los mediano-grandes y un comportamiento si-
milar entre pequefos y gigantes. En la siguiente serie se apre-
cio un predominio del patron de crecimiento caudo-rostral, lo
cual ha podido indicar que el crecimiento tumoral se inicid en
la parte antero-superior de la hipéfisis, en relacion con el tallo
hipofisario subdiafragmatico y crecié hacia el espacio supra-
selar. En la mayor proporcion de casos el tumor contactd con
2 puntos arteriales principales dentro del tripode vascular, lo
cual ha podido relacionarse con el predominio de tumores
medianos-grandes en la serie estudiada.

La variante histopatoldgica adamantinomatosa fue la
mas frecuente, lo cual reforzé lo reportado en diversos estu-
dios internacionales que han sefialado un predominio de los
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Tabla 3. Distribucién de los pacientes seguin caracteristicas preoperatorias

Masculino 29 58

Sexo

Edad (afios)

Adamantinomatoso

Tamafio mediano-grande (26-49)

Patron de crecimiento Caudo- rostral

e _

Patrones de contacto con Unipodal

’ triPOde o _

Tripodal

Fuente: Historias clinicas

Tabla 4. Distribucion de los pacientes segln caracteristicas posoperatorias

Grado de reseccién tumoral Total

Parcial

50-70 puntos

*Complicaciones quirurgicas Diabetes insipida permanente

Fistula de LCR

Hipotermia y/o arritmia cardiaca

Infarto cerebral

Fuente: Historias clinicas
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Tabla 5. Comportamiento de la supervivencia libre de enfermedad

Tiempo de seguimiento Supervivencia libre de enfermedad IC (95) %
(%)

Un afio 96,0 93,2-98,8

Tres afos 91,2 87,0-95,4

Cinco afios 85,2 79,5-90,9

Ocho afios 81,6 75,1-88,1

Fuente: Base de datos
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Fig. 5. Supervivencia libre de enfermedad.

mismos tanto en adultos como en nifios y han ocupado apro-
ximadamente 2/3 del total, mientras que la variante escamo-
sa papilar es propia de la edad adulta y ha representado 1/3
de los mismos. 2429

Con la estrategia quirdrgica endoscopica realizada si-
guiendo la regla de 3 se alcanzé un elevado por ciento de
reseccion macroscopica total, en concordancia con los me-
jores resultados descritos en la literatura internacional con
diferentes filosofias quirtrgicas, la cual varia de un 6,9 % a
un 90 %. (152628 Aytores como Yasargil MG #9 han reportado
un 90 % de reseccion total con el abordaje pterional u orbi-
to-cigomatico en el afio 1990, aunque con mayor morbilidad
posoperatoria. Estos corredores han permitido acceder de
forma satisfactoria a las cisternas supraselares, sin embargo,
han tenido como desventaja la dificil visualizacién del triangu-

lo dptico-carotideo y del espacio retrocarotideo contralateral,
asi como de la pared hipotaldmica ipsilateral. 9

Morisako H et. al. ©® reportaron un 59,7 % de reseccion
total y un 38,9 % de casi total, siguiendo una estrategia quirur-
gica que incluyo tanto abordajes transcraneales como trans-
esfenoidales. Recomendaron la ruta transesfenoidal para las
variantes infra y prequiasmatica, para la retroquiasmatica una
transpetrosal y para los de gran crecimiento supraselar una
via pterional u orbitocigomatico.

Con los abordajes transcraneales como el transbasal su-
bfrontal o el interhemisférico se ha podido acceder satisfac-
toriamente al tercer ventriculo, sin embargo, el corredor qui-
rurgico no ha permitido una exposicion adecuada de toda la
lesion y en regiones infra y retroquiasmatica no se ha logrado
una visualizacion éptima. @129

Anales de la Academia de Ciencias de Cuba; Vol. 12, 3(2022): septiembre-diciembre
ISSN 2304-0106 | RNPS 2308




Al-Mefty O et. al. @V y Hakuba A et. al. ¢ describieron el
abordaje petrosal posterior para craneofaringiomas que han
crecido a la porcion retroquiasmatica. Estos abordajes han te-
nido la desventaja de la retraccion prolongada del l6bulo tem-
poral lo que ha potenciado la lesion de la vena de Labbé y la pér-
dida de la orientacion de la linea media por la proyeccion lateral.

Con el uso del abordaje transesfenoidal se ha proporcio-
nado una visién directa desde la perspectiva central e inferior
de toda la region supraselar sin retraccion de estructuras neu-
ro-vasculares. 4229 |nicialmente este abordaje fue reservado
para craneofaringiomas principalmente subdiafragmaticos
con silla turca aumentada de tamano, sin embargo, con el
surgimiento del abordaje extendido y del corredor transpla-
no-transtubérculo acompafiado de la magnificacion endoscoé-
pica se ha logrado acceder a los que ocupan completamente
el espacio supraselar y que presentan anatémicamente silla
turca normal. ©7%) Otras series que han utilizado el aborda-
je endoscopico reportaron porcientos de reseccion total de
80 %, subtotal 17 % y parcial 3 %. 3%

El evento adverso posoperatorio mas frecuente fue la dia-
betes insipida permanente, aunque inferior a lo reportado en
la literatura internacional. Es necesario sefialar que 8 casos la
desarrollaron antes del tratamiento quirdrgico y empeoraron
después del mismo. La diabetes insipida es mas frecuente en
filosofias quirdrgicas agresivas, ¢ aunque diferentes investi-
gadores han sefialado que puede estar presente en el 30 %
de los casos desde antes del tratamiento. ©°49 En estudios
comparativos entre la cirugia transcraneal y endonasal en-
doscopica, la diabetes insipida fue de un 50 % en el primero y
un 55,5 % en el segundo. 264142)

En un metaandlisis realizado por Komotar JR et. al. €9 |a
diabetes insipida en la cirugia endonasal endoscépica fue de
27,7 %. Cavallo LM et. al. ®reportaron un 55,5 % de diabetes
insipida permanente en una serie de 103 pacientes interveni-
dos por esta via. Jeswani S et al. @ sefialaron una incidencia
de 31,6 %, mientras que Koszewski Jl et. al. “Wuna frecuencia
de 32,3 % en una serie de 64 pacientes por via endonasal en-
doscopica.

La hidrocefalia y la fistula de liquido cefalorraquideo han
sido temidas complicaciones intimamente relacionadas, que
pueden frustrar los objetivos de la cirugia. Para el diagndsti-
co de la hidrocefalia el indice de sospecha debe ser elevado,
no se manifiesta con un gran patrén de dilatacion ventricular
debido a la pérdida de LCR a través de puntos especificos en
la zona de reparacion entre el lecho quirtrgico y el espacio
nasoesfenoidal. ¥ En la serie la mayoria de los casos con hi-
drocefalia se manifestaron con fistula de LCR. Por otra parte,
la fistula puede desencadenar un proceso infeccioso intracra-
neal que podrian afectar la absorcion del LCR y empeorar la
hidrocefalia, lo cual crea un circulo vicioso que puede termi-

nar con la vida del paciente. De los 8 pacientes que presen-
taron esta complicacion (tabla 4), 7 fueron de novo, es decir,
no tenia hidrocefalia previamente y en un caso se presento
una disfuncion del sistema derivativo. En los reportes clinicos
de este caso se evidencid una posicidon subdptima del catéter
ventricular.

En el metaanalisis realizado por Komotar RJ et. al. ©9 se
sefiald que el 15,8 % de los pacientes operados por via en-
donasal endoscopica presentaron hidrocefalia ulteriormente.
Jeswani S et. al. ® reportaron un 15,5 % tras los abordajes en-
donasales endoscoépicos, mientras que Koszewski Jl et. al.
un 12,7 %.

En la evaluacion funcional de los pacientes al egreso, la
mayoria de los casos pudo incorporarse a una vida normal y
trabajar (Karnofsky>70 puntos). Se identificaron 8 casos con
severos trastornos visuales y con incapacidad de autocuidar-
se, que después de la descompresion quirdrgica, mejoraron
su estado visual y alcanzaron un Karnofsky >70 puntos. Mo-
risako H et. al. ® con una estrategia quirlrgica agresiva re-
portaron un Karnofsky medio preoperatorio de 83,2 puntos y
posoperatorio de 86 puntos y mejoraron después de la cirugia
un 26,4 % de los pacientes.

Segun Miller Hl et. al. (91a supervivencia global en el trat-
amiento de los craneofaringiomas es de aproximadamente
un 92 %, sin embargo, son muy frecuente las recidivas y la
progresion tumoral y la supervivencia libre de enfermedad
es menor. En el presente estudio se mostré una elevada su-
pervivencia libre de enfermedad a los 8 afios de seguimiento,
superior alo reportado en la literatura internacional. Diferentes
estudios sefalaron que el porciento de casos libres de recur-
rencia después de una reseccion quirurgica total a los 10
afios puede variar de un 74 % a un 81 %. @>40Yang | et. al. ©
en 442 pacientes operados sefialaron que, a los 5 afios de
seguimiento, un 67 % estuvo libre de enfermedad con una
reseccion macroscopica total y un 69 % con una reseccion
macroscopica subtotal, mas radioterapia.

Conclusiones

La estrategia endonasal endoscopica descrita, siguiendo
la regla de 3 de la diseccion quirdrgica: con la exposicion del
complejo trianatémico, diseccion trilaminar y diseccion del
tripode vascular, permitio un elevado por ciento de reseccion
tumoral total, con minimas complicaciones y una elevada su-
pervivencia libre de enfermedad a los 8 afios de seguimiento
posoperatorio.
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