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Κρανιοφαρυγγίωμα

Γεώργιος Δημογέροντας, Χάρις Λιάπη

1. ΕΙΣΑΓΩΓΗ 
Το κρανιοφαρυγγίωμα είναι ένας σχετικά σπάνιος, βραδέως αναπτυσσόμενος, 

συνήθως καλοήθης όγκος, κατατασσόμενος από τη WHO ως όγκος χαμηλής ή 
αμφίβολης κακοήθειας (WHO 1). Σύμφωνα με την 3η αναθεώρηση της Διεθνούς 
Ταξινόμησης των Ογκολογικών Παθήσεων (International Classification for Diseases 
in Oncology, ICD-O-3) τα κρανιοφαρυγγιώματα αναφέρονται με τον κωδικό 9350 (οι 
κωδικοί 9351 και 9352 αφορούν στους δύο υπότυπους, τα αδαμαντινώματα και τα 
θηλωματώδους τύπου κρανιοφαρυγγιώματα αντίστοιχα). Τα κρανιοφαρυγγιώματα 
έχουν εμβρυϊκή προέλευση, συνήθως εξορμούν από το πρόσθιο άνω χείλος της 
υπόφυσης και εντοπίζονται κυρίως στο τουρκικό εφίππιο ή σε παραεφιππιακές πε-
ριοχές. Η πρώτη αναγνώριση των όγκων αυτών έγινε σχεδόν ταυτόχρονα από τους 
Zenker και Luschka, το 1857 και 1860 αντίστοιχα. Πιο επισταμένα, οι όγκοι αυτοί 
μελετήθηκαν από τον Susman το 1932 και την ίδια εποχή ο Cushing καθιέρωσε τον 
όρο “κρανιοφαρυγγίωμα” προσπαθώντας να συμπεριλάβει και κάποια ανατομικά 
χαρακτηριστικά του όγκου1-3. Τα κρανιοφαρυγγιώματα έχουν μεγαλύτερη επίπτωση 
στην παιδική ηλικία και παρά το γεγονός ότι θεωρούνται καλοήθεις, οι όγκοι αυτοί 
συνδέονται με μια πλειάδα συμπτωμάτων από το κεντρικό νευρικό σύστημα, το 
ενδοκρινικό σύστημα και τους οφθαλμούς ιδιαίτερα δυσάρεστων, ενοχλητικών και 
επικίνδυνων εάν δεν αντιμετωπισθούν εγκαίρως.

2. ΕΜΒΡΥΟΛΟΓΙΚΗ ΠΡΟΕΛΕΥΣΗ ΚΑΙ ΙΣΤΟΛΟΓΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ
Mακροσκοπικά, τα κρανιοφαρυγγιώματα αποτελούν συνήθως μεγάλους σφαι-

ρικούς όγκους με λευκωπή ή ερυθρόφαιη επιφάνεια διατομής.
Ιστολογικά έχουν διαπιστωθεί δύο υπότυποι˙ τα αδαμαντινώματα και ο θηλω-

ματώδης τύπος, ενώ έχουν περιγραφεί και μικτοί τύποι3-5. Τα αδαμαντινώματα, είναι 
πιο συχνά στην παιδική ηλικία6,7 και πιστεύεται ότι προέρχονται από μετάπλαση του 
εμβρυϊκού πλακώδους επιθηλίου του κρανιοφαρυγγικού σωλήνα8. Ο θηλωματώδης 
τύπος απαντάται κυρίως στους ενήλικες6,9 και θεωρείται ότι προέρχεται από μετά-
πλαση των αδενοϋποφυσιακών κυττάρων της υπόφυσης ή του μίσχου της10. 

Τα αδαμαντινώματα έχουν συνήθως κυστική (59%) ή μικτή μορφή (30%) ενώ σε 
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ένα μικρό ποσοστό (11%) είναι συμπαγή11 (Εικόνα 1). Ιστολογικά οι όγκοι αποτελούνται 
από κυστικούς χώρους και επιθηλιακά κύτταρα. Οι κυστικοί χώροι επαλείφονται από 
πλακώδες επιθήλιο, το οποίο αναπτύσσεται πάνω σε μια βασική μεμβράνη. Πολλές 
φορές οι κύστεις αυτές περιβάλλονται από συναθροίσεις κυττάρων σε πασσαλοειδή 
διάταξη που δίνουν και την εντύπωση αδαμαντινώματος. Στροβιλοειδείς σχηματισμοί 
είναι συχνοί, ενώ σχηματισμοί κερατίνης σπάνιοι. Το κυστικό υγρό, το οποίο αποτε-
λείται κυρίως από πλακώδη επιθηλιακά κύτταρα είναι παχύρρευστο, σκουρόχρωμο 
και πλούσιο σε μεμβρανικά λιπίδια και κυτταροσκελετικές πρωτεΐνες, όπως κερατίνη, 
αίμα και κρυστάλλους χοληστερίνης12. Στο υπόστρωμα παρατηρούνται συμπαγή 
στοιχεία όπως νεκρωμένοι ιστοί, ινώδη στοιχεία και εστίες αποτιτάνωσης, ιδιαίτερα 
στα παιδιά (τα ποσοστά φθάνουν μέχρι 94%) αλλά και οστά ή δόντια5, όπως στους 
όγκους της κάτω γνάθου. Έχουν θετική ανοσοϊστοχημεία για κερατινη και επιθηλιακό 
μεμβρανικό αντιγόνο13,14. 

Το σχήμα των κρανιοφαρυγγιωμάτων αδαμαντινωματώδους τύπου είναι ακα-
νόνιστο. Οι όγκοι αυτοί συχνά προκαλούν αντιδραστική γλοίωση στις γειτονικές 
περιοχές με άφθονες ίνες Rosenthal ενώ όταν το υγρό περιεχόμενο των κύστεών 
τους φθάνει στον υπαραχνοειδή χώρο προκαλείται έντονη φλεγμονώδης αντίδραση. 
Σε αυτή την περίπτωση η χειρουργική εξαίρεση είναι πολύ δύσκολη γιατί μπορεί να 
τραυματισθούν σημαντικές εγκεφαλικές δομές ενώ η βιοψία της περιοχής μπορεί 
να δώσει την εικόνα γλοιώματος12,14-16. 

Ο θηλωματώδης τύπος αποτελείται από ένα συμπαγή κυρίως όγκο (35-47%), ή 
μικτό (27-53%) και σπανιότερα κυστικό (12-27%)4,6,9,16,17. Το περιεχόμενο υγρό είναι 
συνήθως ιξώδες και κιτρινωπό χωρίς αποτιτανώσεις, και περιέχει θηλές από καλά 
διαφοροποιημένο κυβοειδές επιθήλιο. Ο τύπος αυτός έχει καλύτερη πρόγνωση18. Οι 
όγκοι αυτοί είναι καλά περιγεγραμμένοι και αφορίζονται σαφώς από τον περιβάλ-
λοντα εγκεφαλικό ιστό. Το στρώμα περιέχει φλεγμονώδη κύτταρα που περιέχουν 
λεμφοκύτταρα, πλασματοκύτταρα και «αφρώδη ιστιοκύτταρα4. 

Τα κρανιοφαρυγγιώματα εκφράζουν διάφορες υποφυσιακές και άλλες ορμόνες 
όπως οιστρογόνα, προγεστερόνη19-23 αλλά και άλλους παράγοντες μεταξύ των οποίων 

Εικόνα 1. (α) Κρανιοφαρυγγίωμα. Χρώση αιματοξυλίνης-ηωσίνης: Αδαμαντινωματώδης τύπος με ένα 
στρώμα κυττάρων πάνω στη βασική μεμβράνη, διαχωριζόμενο από χαλαρά διατεταγμένα αστερο-
ειδή κύτταρα, (β) Tο ίδιο παρασκεύασμα σε μεγαλύτερη  μεγέθυνση (οι εικόνες είναι από το αρχείο 
του Γ. Δημογέροντα).



Κρανιοφαρυγγίωμα 225

χρωμογρανίνη Α, αδαμαντίνη και ενισχυτικό παράγοντα των λεμφοκυττάρων 1 (ο 
αδαμαντινωματώδης τύπος)24. Στο κυστικό υγρό έχουν ανιχνευθεί χοριακή γονα-
δοτροπίνη20,25, αυξητικοί παράγοντες (IGF-I, IGF-II, IGF δεσμευτικές πρωτεΐνες) και 
ιντερλευκίνες (Il-1α, Il-6 TNFα)26,27.

Και στους δύο τύπους καρανιοφαρυγγιωμάτων ο γονιδιακός έλεγχος έχει καταδεί-
ξει χρωμοσωμικές ανωμαλίες που περιλαμβάνουν μετάθεση ή εξάλειψη και αύξηση 
χρωμοσωμικών τμημάτων28. Στα αδαμαντινώματα έχει διαπιστωθεί μετάλλαξη του 
γονιδίου της β-κατενίνης στο εξώνιο 3, η οποία σχετίζεται με το μεταβολισμό της, με 
αποτέλεσμα τα αυξημένα ποσά της β-κατενίνης να ενεργοποιούν την σηματοδοτική 
οδό Wingless (Wnt) που εμπλέκεται στην ανάπτυξη διαφόρων νεοπλασμάτων29. 

Έχει βρεθεί ότι, τα υποτροπιάζοντα κρανιοφαρυγγιώματα έχουν μεγαλύτερη 
αγγείωση σε σχέση με τα μη υποτροπιάζοντα30, χαμηλότερα ποσά ανασταλτικού 
παράγοντα μετανάστευσης των μακροφάγων (που σχετίζεται με την απόπτωση)31 
και χαμηλότερα ποσά υποδοχέα γ-ρετινοϊκού οξέος (που εμπλέκεται στην ωρίμανση 
των επιθηλιακών κυττάρων)32.

Τα κρανιοφαρυγγιώματα είναι γενικά καλοήθεις όγκοι και μόνο 9 περιπτώσεις 
κακοήθους κρανιοφαρυγγιώματος έχουν αναφερθεί33. 

3. ΕΝΤΟΠΙΣΗ - ΜΕΓΕΘΟΣ
Το μεγαλύτερο ποσοστό των κρανιοφαρυγγιωμάτων (53-75%) καταλαμβάνει την 

περιοχή του τουρκικού εφιππίου και επεκτείνεται πάνω από αυτό, το 20-41% των 
όγκων αυτών εντοπίζεται μόνο υπερεφιππιακά και μόνο το 5-6% περιορίζεται μόνο 
ενδοεφιππιακά34,35. Μικρό ποσοστό (8-12%) των κρανιοφαρυγγιωμάτων με υπερε-
φιππική εντόπιση επεκτείνεται στον πρόσθιο, μέσο και οπίσθιο βόθρο3. 

Σπανίως, ένα κρανιοφαρυγγίωμα μπορεί να εντοπισθεί και σε άλλες περιοχές, 
όπως στον ρινοφάρυγγα, στους παραριρρινίους κόλπους κ.λπ.36. 

Η μέγιστη διάσταση των κρανιοφαρυγγιωμάτων κατά τη στιγμή της διάγνωσης 
κυμαίνεται από <2 cm (4-28%) έως >4 cm (14-22%), αλλά το μεγαλύτερο ποσοστό 
(58-76%) είναι μεταξύ 2 και 4 cm6,37. Σπανίως το μέγεθος ξεπερνάει τα 12 cm. Η σύ-
σταση του κρανιοφαρυγγιώματος μπορεί να είναι κυρίως κυστική (46-64%), κυρίως 
συμπαγής (18-39%) ή μικτή με υπεροχή του συμπαγούς στοιχείου (8-36%)35,38. Τα 
ενδοκοιλιακά κρανιοφαρυγγιώματα είναι κυρίως συμπαγή39. 

Διαφορές ως προς την εντόπιση δεν έχουν διαπιστωθεί ανάμεσα στους δύο τύ-
πους40 εκτός από ότι τα ενδοκοιλιακά είναι πάντα θηλωματώδους τύπου11.

Ενδοογκική αιμορραγία μπορεί να συμβεί μετά από πολλά χρόνια (>15 έτη) και 
είναι πιο συχνή στα θηλωματώδους τύπου κρανιοφαρυγγιώματα41.

4. ΕΠΙΔΗΜΙΟΛΟΓΙΚΑ ΣΤΟΙΧΕΙΑ
Τα κρανιοφαρυγγιώματα είναι σχετικά σπάνιοι όγκοι με επίπτωση 0,13-2 ανά 

100.000 άτομα ανά έτος42,43. Το 30-50% των κρανιοφαρυγγιωμάτων εμφανίζονται σε 
παιδιά και εφήβους42. Σύμφωνα με το Childhood Cancer Registry of Piedmont, Italy 
η επίπτωση στα παιδιά είναι 1,4/1.000.000 παιδιά/έτος και παρόμοια αποτελέσματα 
έχουν αναφερθεί σε άλλες ευρωπαϊκές χώρες, ενώ υψηλότερα ποσοστά έχουν ανα-
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φερθεί σε χώρες της Ασίας και της Αφρικής43,44.
Γενικά, οι όγκοι αυτοί αποτελούν το 2-5% όλων των 

όγκων εγκεφάλου12, ενώ στα παιδιά αποτελούν το 5% 
του συνόλου των όγκων, το 5,6-15% των ενδοκρανιακών 
όγκων45,46 και το 50% των υποφυσιακών και παραεφιπ-
πιακών όγκων42,43. Η ηλικιακή αιχμή εμφάνισης στην 
παιδική ηλικία είναι 5-14 ετών και στους ενήλικες 65-74 
ετών αλλά μπορούν να εμφανιστούν σε οποιαδήποτε 
ηλικία, ακόμα και στη νεογνική47. Διαφορές μεταξύ των 
φύλων δεν έχουν παρατηρηθεί42.

Παρ’ όλο που δεν έχει αναφερθεί καμία σχέση κληρο-
νομικότητας, ώστε να απαιτείται γενετική συμβουλευτι-
κή, στη βιβλιογραφία αναφέρονται κάποιες οικογενείς 
περιπτώσεις48-49. 

5. ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΕΚΔΗΛΩΣΕΙΣ
Οι κλινικές εκδηλώσεις και η ένταση τους εξαρτώνται 

κυρίως από την εντόπιση και το μέγεθος3,6,35 του όγκου 
αλλά και από την ηλικία του ασθενούς. Ένα κρανιοφα-
ρυγγίωμα μπορεί να προκαλέσει πίεση στις παρακεί-
μενες δομές, όπως στις οπτικές οδούς, στο εγκεφαλικό 
παρέγχυμα, στις κοιλίες, στα μεγάλα αγγεία και στο 
υποθαλαμο-υποφυσιακό σύστημα. Από την εμφάνιση των 
πρώτων συμπτωμάτων η διάγνωση συνήθως καθυστερεί 
1-2 έτη αλλά το διάστημα αυτό μπορεί να κυμανθεί από 
μία εβδομάδα έως 372 μήνες35,50-52.

Οι συνηθέστερες εκδηλώσεις είναι νευρολογικές 
(κεφαλαλγίες, ναυτία/έμετοι, κ.λπ.), ενδοκρινολογικά 
συμπτώματα (καθυστέρηση ανάπτυξης, καθυστέρηση 
ήβης, παχυσαρκία κ.λπ.) και διαταραχές της όρασης 
συνήθως στους ενήλικες (αμφοτερόπλευρη ημιοανοψία 
κ.λπ.)53-55 (Πίνακας 1). 

Οι κεφαλαλγίες συνήθως οφείλονται σε αυξημένη 
ενδοκράνια πίεση από τον ίδιο τον όγκο ή από τη δευ-
τερογενή εμφάνιση υδροκέφαλου που προκαλείται από 
απόφραξη της τρίτης κοιλίας, του υδραγωγού του Sylvius 
ή του μεσοκοιλιακού τρήματος του Monro. 

Τα ενδοκρινολογικά συμπτώματα είναι συχνά λόγω 
της στενής ανατομικής των κρανιοφαρυγγιωμάτων με 
τον αναπτυσσόμενο υποθαλαμο-υποφυσιακό άξονα. 
Η καταστροφή του υποθαλαμο-υποφυσιακού συστή-
ματος μπορεί να προκαλέσει υποφυσιακή ανεπάρκεια 
με συμμετοχή 3 ορμονών σε ποσοστό 85%. Ειδικότερα, 
σύμφωνα με διάφορες μελέτες, τα ποσοστά εμφάνισης ΠΙ
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ανεπάρκειας των διαφόρων υποφυσιακών ορμονών είναι για την αυξητική ορμόνη 
75% (35-95%), για τις γοναδοτροπίνες 40% (48-82%), για την ACTH 25% (21-62%), 
για την TSH 25% (21-42%) και για την ADH 17% (6-38%)2,56. Η υποφυσιακή ανεπάρ-
κεια εκδηλώνεται με υποθυρεοειδισμό, ορθοστατική υπόταση, καθυστέρηση της 
ανάπτυξης και χαμηλό ανάστημα, άποιο διαβήτη, ανικανότητα και αμηνόρροια. Πιο 
σπάνια μπορεί να εμφανισθεί υπερέκκριση ορμονών με εκδήλωση πρώιμης ήβης51,57 
και σύνδρομο απρόσφορης έκκρισης αντιδιουρητικής ορμόνης58. Σε περίπτωση 
εμπλοκής του υποθαλάμου η αύξηση βάρους μπορεί να αποτελεί βασικό σύμπτω-
μα που συναξιολογούμενο με τα υπόλοιπα συμπτώματα οδηγεί στη διάγνωση του 
κρανιοφαρυγγιώματος. Σε μια μελέτη 63 παιδιών το 17% ανέφερε σημαντική αύξηση 
βάρους 3,5 χρόνια πριν από τη διάγνωση του κρανιοφαρυγγιώματος59. Υπνηλία κατά 
τη διάρκεια της ημέρας είναι σύνηθες εύρημα στην παιδική ηλικία και η επίπτωση 
δεν σχετίζεται με την παχυσαρκία60,61. 

Το κρανιοφαρυγγίωμα και μάλιστα το υπερεφιππικό, αποτελεί τον πιο συνήθη όγκο 
που συνδέεται με απώλεια ή σοβαρή διαταραχή της όρασης (62-84%). Οι διαταραχές 
όρασης είναι πιο συχνές σε ενήλικες και αφορούν αμφικροταφική ημιανοψία από 
πίεση του οπτικού χιάσματος (49%), ομόπλευρη ημιανοψία, σκοτώματα, ατροφία 
οπτικού νεύρου και οίδημα οπτικής θηλής. Σε μια μελέτη, παρ’ όλο που μόνο το 1/3 
των ασθενών ήταν συμπτωματικοί, διαπιστώθηκαν σημεία από τους οφθαλμούς 
στο 96% (οι μισοί ασθενείς είχαν μείωση οπτικής οξύτητας και περίπου το ένα τρίτο 
οίδημα οπτικής θηλής, ενώ ατροφία οπτικού νεύρου υπήρχε στο 38% των ασθενών)62. 

Λιγότερο συχνές εκδηλώσεις είναι η πάρεση άκρου3,35,46,50,57, οι ψυχιατρικές εκδηλώ-
σεις (ψευδαισθήσεις, παρανοϊκή συμπεριφορά)3,35,50,57,63,64, η φωτοφοβία65, η απώλεια 
ακοής66, η ανοσμία3, η επίσταξη67, η ρινική απόφραξη68, το σύνδρομο Wallenberg69. 

Γενικότερα, ως αναφορά την ηλικία, στα μικρά παιδιά τα προεξάρχοντα συμπτώ-
ματα είναι συνήθως η ναυτία και οι έμετοι λόγω ενδοκράνιας υπέρτασης6,35,46,50,57 από 
υδροκέφαλο (ο υδροκέφαλος είναι συχνότερος στα παιδιά (41-54%) έναντι 12- 30% 
στους ενήλικες)3,35,50. Σε μεγαλύτερης ηλικίας παιδιά προεξάρχον σύμπτωμα είναι η 
καθυστέρηση της ανάπτυξης και της εμφάνισης της ήβης57. Οι ενήλικες παρουσιάζουν 
σημεία υποφυσιακής ανεπάρκειας και προβλήματα από τα μάτια (έλλειμμα οπτικών 
πεδίων)57,70 ενώ οι πιο ηλικιωμένοι ασθενείς νοητική δυσλειτουργία71. 

6. ΔΙΑΓΝΩΣΗ
Η διάγνωση ασθενούς με κρανιοφαρυγγίωμα βασίζεται σε κλινικά και ακτινολογικά 

ευρήματα και επιβεβαιώνεται με την ιστολογική εξέταση. Η αξιολόγηση περιλαμβά-
νει απεικονιστικό έλεγχο, ενδοκρινολογικό έλεγχο προκειμένου να διαπιστωθεί το 
μέγεθος της υποφυσιακής ανεπάρκειας και οφθαλμολογικό έλεγχο. 

6.1. Απεικονιστικός έλεγχος 
Η κλασσική εμφάνιση του κρανιοφαρυγγιώματος είναι ένας εφιππιακός/υπερε-

φιππιακός όγκος με συμπαγή και κυστικά στοιχεία και ύπαρξη αποτιτανώσεων. Οι 
υπερεφιππιακοί όγκοι υποδιαιρούνται ανάλογα με τη σχέση τους ως προς την 3η 
κοιλία και το οπτικό χίασμα72.
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Η διάγνωση γίνεται με απλή ακτινογραφία τουρκικού εφιππίου, αξονική τομογρα-
φία (CT), μαγνητική τομογραφία (MRI) και περιστασιακά με αγγειογραφία εγκεφάλου. 

Η α/α τουρκικού εφιππίου δείχνει αρκετά καλά τις αποτιτανώσεις του όγκου και 
την καταστροφή του τουρκικού εφιππίου το οποίο απεικονίζεται με διπλή παρυφή 
και ανώμαλα τοιχώματα σε ποσοστό 46-87%37,57,64,73.

Με τη CT είναι δυνατόν να διαπιστωθεί η καταστροφή των οστών, να εντοπι-
σθούν οι αποτιτανώσεις και να γίνει διαχωρισμός κυστικών (χαμηλή πυκνότητα) 
και συμπαγών στοιχείων (αυξημένη πυκνότητα) ιδιαίτερα μετά από ενδοφλέβια 
χορήγηση σκιαγραφικού. 

Η ΜRI απεικονίζει με μεγαλύτερη ευκρίνεια την έκταση του όγκου και ειδικότερα 
την εμπλοκή του υποθάλαμου. Η MRI συνήθως πραγματοποιείται προ και μετά ενδο-
φλέβια έγχυση παραμαγνητικής ουσίας (gadolinium). H απεικόνιση καταδεικνύει την 
αναλογία συμπαγών και κυστικών στοιχείων, αλλά και το περιεχόμενο των κυστικών 
περιοχών. Eνα συμπαγές κρανιοφαρυγγίωμα, προ της χορήγησης του σκιαγραφικού 
στην Τ1 ακολουθία, εμφανίζεται ως ισο- η υπόπυκνο σε σχέση με τον λοιπό εγκέ-
φαλο, ενώ ενισχύεται μετά από τη χορήγηση του σκιαγραφικού υλικού gadolinium. 
Στην Τ2 ακολουθία εμφανίζεται ως υπο- ή υπέρπυκνη μάζα11,74. Οι αποτιτανώσεις 
διακρίνονται δύσκολα στην MRI. Το κυστικό μέρος του όγκου είναι υπόπυκνο στην 
Τ1 και υπέρπυκνο στην Τ2 ακολουθία. Στην ΜRΙ απεικονίζεται καλά και το οίδημα 
της παρακείμενης περιοχής που είναι χαρακτηριστικό του κρανιοφαρυγγιώματος34,75.

Η απεικόνιση των κρανιοφαρυγγιωμάτων δεν παρουσιάζει διαφορές ως προς το 
μέγεθος μεταξύ παιδιών και ενηλίκων. Αποτιτανώσεις είναι πιο συχνές στα παιδιά 
(78-100%)3,7,50,51,57 όπως και ο υδροκέφαλος6,35,50.

Η Μαγνητική Αγγειογραφία Εγκεφάλου (ΜRΑ) είναι χρήσιμη για τη διαπίστωση 
ανατομικών σχέσεων του όγκου με τα αγγεία του εγκεφάλου. Έχει διαπιστωθεί 
παρεκτόπιση της καρωτίδας αρτηρίας στο 54% των περιπτώσεων και της βασικής 
αρτηρίας στο 22%76. Επιπλέον, η MRA είναι χρήσιμη για τη διαφορική διάγνωση του 
κρανιοφαρυγγιώματος από τις αγγειακές δυσπλασίες77. 

Σύμφωνα με τον Fitz, κάθε υπερεφιππιακός όγκος με δύο από τα παρακάτω χαρα-
κτηριστικά θα μπορούσε αξιόπιστα να διαγνωσθεί ως κρανιοφαρυγγίωμα: ποικιλία 
έντασης σήματος , παρουσία κυστικού σχηματισμού και παρουσία αποτιτανώσεων78.

Τέλος, αξίζει να σημειωθεί ότι παρά τις όποιες διαφορές μεταξύ των δύο τύπων 
κρανιοφαρυγγιωμάτων, συσχέτιση μεταξύ ιστολογικής και ακτινολογικής εικόνας 
δεν φαίνεται να υπάρχει5.

6.2. Ενδοκρινολογικός έλεγχος
Έλεγχος υποθαλαμο-υποφυσιακού άξονα και περιφερικών αδένων είναι απαραί-

τητος για τη διαπίστωση του βαθμού της ορμονικής ανεπάρκειας. Αποκατάσταση 
της θυρεοειδικής και της επινεφριδικής λειτουργίας αλλά και του άποιου διαβήτη 
είναι υποχρεωτική πριν από οποιαδήποτε χειρουργική επέμβαση79.

6.3. Οφθαλμολογικός έλεγχος
Θα πρέπει να πραγματοποιείται έλεγχος της οπτικής οξύτητας, των οπτικών 
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πεδίων και των οπτικών θηλών για ύπαρξη οιδήματος.

7. ΔΙΑΦΟΡΙΚΗ ΔΙΑΓΝΩΣΤΙΚΗ 
Στη διαφορική διαγνωστική θα πρέπει να περιλαμβάνονται άλλοι όγκοι του τουρ-

κικού εφιππίου και των παραεφιππιακών χώρων. Πιο συγκεκριμένα στη διαφορική 
διάγνωση περιλαμβάνονται80:

Συγγενείς ανωμαλίες: Αραχνοειδής κύστη και κύστη του Rathke
Άλλοι όγκοι: Αδενώματα υπόφυσης, μηνιγγίωμα, επιδερμοειδής και δερμοειδής 

όγκοι, γλοίωμα υποθαλαμο-οπτικής οδού, υποθαλαμικό αμάρτωμα, τεράτωμα, με-
ταστατικοί όγκοι, γερμίνωμα81.

Φλεγμονώδεις νόσοι: Ηωσινόφιλο κοκκίωμα, λεμφοκυτταρική υποφυσίτιδα, 
σαρκοείδωση, σύφιλη, φυματίωση.

Αγγειακές διαταραχές: Ανεύρυσμα έσω καρωτίδος ή αρτηριοφλεβώδεις δυσπλασίες.
Στον Πίνακα 2 αναφέρονται οι κυριότερες ακτινολογικές διαφορές μεταξύ των 

διαφόρων εξεργασιών της περιοχής σε σχέση με το κρανιοφαρυγγίωμα.
Να σημειωθεί ότι η διάκριση του κρανιοφαρυγγιώματος από την κύστη του Rathke 

(συνήθως μικρή κύστη χωρίς αποτιτανώσεις) είναι δύσκολη γιατί και οι κύστεις αυτές 
έχουν εμβρυϊκή προέλευση και πιθανόν αποτελούν συνέχεια επιθηλιακών μαζών 
εξωδερμικής προέλευσης82.

8. ΘΕΡΑΠΕΙΑ
Οι θεραπευτικές παρεμβάσεις περιλαμβάνουν τη ριζική χειρουργική αφαίρεση, την 

υφολική ή μερική εκτομή, την αναρρόφηση του κυστικού υγρού (Εικόνα 2), ενδοκυ-
στική χορήγηση μπλεομυκίνης, ακτινοθεραπεία, στερεοτακτική χειρουργική (γ-knife 
ή cyber knife), στερεοτακτική ακτινοθεραπεία ή συνδυασμό των προηγούμενων 
τεχνικών. Οι πιο συνήθεις τακτικές είναι η ολική ή υφολική εκτομή ακολουθούμενη 
από ακτινοθεραπεία.

8.1. Χειρουργική αφαίρεση
Από το 1970 έχει παρατηρηθεί μια προοδευτική στροφή προς την ολική ή σχεδόν 

ολική εκτομή των κρανιοφαρυγγιωμάτων κατά την πρώτη χειρουργική επέμβαση. 
Στους περισσότερους ασθενείς με κρανιοφαρυγγίωμα προσπέλαση εκλογής για 

την χειρουργική εξαίρεση είναι η διασφηνοειδική. Η διασφηνοειδική εκτομή χρησιμο-
ποιήθηκε από τον Schloffer το 1906, στη συνέχεια εγκαταλείφθηκε και επανεισήχθη 
από τους Guiot and Hardy στις δεκαετίες 1950 και 1960. Σήμερα, η τροποποιημένη 
αυτή τεχνική αποτελεί την εγχείρηση εκλογής παρόλο που εξακολουθεί να υπάρχει 
ο κίνδυνος μετεγχειρητικής διαρροής ΕΝΥ σε ποσοστό 10%83.

Τα κρανιοφαρυγγιώματα που ξεκινούν κάτω από το διάφραγμα του τουρκικού 
εφιππίου προκαλούν προοδευτική, ακτινολογικά ορατή, διεύρυνσή του στο 30-60% 
των ασθενών84. Συνήθως οι όγκοι αυτοί συνέχονται με το διάφραγμα του τουρκικού 
εφιππίου. Για το λόγο αυτό θα πρέπει αυτό να εξαιρείται όπως και το έδαφος του τουρ-
κικού εφιππίου. Η αποκόλληση του όγκου από το μίσχο της υπόφυσης είναι εφικτή με 
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μικρό τραυματισμό του. 
Το 65% των όγκων αυ-
τών έχουν σημαντική 
υπερεφιππιακή και πα-
ραεφιππιακή επέκταση 
γεγονός που μπορεί να 
υπαγορεύσει διαφορε-
τική προσπέλαση για 
την εξαίρεσή τους (π.χ. 
πτεριονική κρανιοτομία). 
Η υφολική εξαίρεση των 
κρανιοφαρυγγιωμάτων 
πρέπει να αποφεύγεται 
καθώς η υποτροπή τους 
είναι ταχεία85.

8.2. Ακτινοθεραπεία
Τα ευεργετικά αποτε-

λέσματα της ακτινοθε-
ραπείας μετά από αναρ-
ρόφηση του κυστικού 
υγρού περιγράφηκαν 
από τον Carpenter το 
1937 αλλά άρχισε να 
εφαρμόζεται από τον 
Kramer περίπου 20 χρό-
νια αργότερα86,87. 

8.3. Στερεοτακτική 
εφαρμογή τοπικής 
ακτινοβολίας 
(ραδιενεργά 
ισότοπα) 

H πιο επιτυχής στε-
ρεοτακτική μέθοδος 
εστιακής ακτινοβολίας 
είναι του Backlund89,90. 
Oι μεγάλες κύστεις θερα-
πεύονται με ενστάλαξη 
ραδιενεργών ισοτόπων, 
όπως του 90Υ και του 32P. 
Το πρώτο ισότοπο έχει 
62 ώρες χρόνο ημιζωής, 
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ισχύ 2,3 MeV και διεισδύει βαθύτερα απ’ ότι το δεύτερο ισότοπο το οποίο έχει χρόνο 
ημιζωής 14,3 ημέρες και ισχύ 1,74 MeV. Tα ηλεκτρόνια με αυτή την ενεργειακή ισχύ 
είναι αδύνατο να προκαλέσουν βλάβη στις ευαίσθητες δομές του υποθαλάμου και 
της οπτικής οδού. Τα συμπαγή στοιχεία ακτινοβολούνται με φωτόνια από το 60Co τα 

Eικόνα 2. Απεικόνιση εγκεφάλου ασθενούς 64 ετών με κρανιοφαρυγγίωμα διαστάσεων 3,6 cm × 2,6 
cm × 3,1 cm. Η ασθενής εμφάνιζε αδυναμία βάδισης, δυσφασία εκπομπής, διαταραχές όρασης  και 
ακράτεια ούρων και κοπράνων (οι εικόνες είναι από το αρχείο του Γ. Δημογέροντα).
α: Παρεγχυματικό παράθυρο εγκάρσιας τομής αξονικής τομογραφίας (CT). Είναι εμφανές το συμπαγές 
τμήμα με τις εξεσημασμένες αποτιτανώσεις καθώς και το κυστικό μέρος του όγκου.
β: Εγκάρσια τομή T1 ακολουθίας Μαγνητικής Τομογραφίας (MRI) μετά από ενδοφλέβια χορήγηση 
παραμαγνητικής ουσίας. Είναι εμφανές το συμπαγές τμήμα που προσλαμβάνει την παραμαγνητική 
ουσία όπως και το τοίχωμα του κυστικού μέρους του όγκου.
γ: Στεφανιαία τομή T1 ακολουθίας Μαγνητικής Τομογραφίας (MRI) χωρίς ενδοφλέβια χορήγηση πα-
ραμαγνητικής ουσίας. Ο όγκος εμφανίζεται ισόπυκνος προς την φαιά ουσία του εγκεφάλου. 
δ: Εγκάρσια τομή T2 ακολουθίας Μαγνητικής Τομογραφίας (MRI). Το κυστικό μέρος του όγκου εμφα-
νίζεται με πυκνότητα ύδατος (ισόπυκνο προς το ΕΝΥ). 
ε: Παρεγχυματικό παράθυρο εγκάρσιας τομής CT. Μια από τις συχνότερες επιπλοκές των όγκων αυτών 
είναι ο αποφρακτικός υδροκέφαλος ο οποίος απεικονίζεται στη CT ως εξεσημασμένη διάταση του 
κοιλιακού συστήματος του εγκεφάλου συνοδευόμενη από περικοιλιακό οίδημα. Είναι επίσης εμφανές 
το συμπαγές τμήμα του όγκου με τις εξεσημασμένες αποτιτανώσεις του.
στ: Εγκάρσια τομή αξονικής τομογραφίας εγκεφάλου μετά από κλειστή παροχέτευση του κυστικού 
μέρους του όγκου με τη βοήθεια ενός κοιλιακού καθετήρα παροχέτευσης ΕΝΥ. Αφαιρέθηκαν περίπου  
20 ml ελαιώδους ξανθοχρωμικού υγρού.



234 Γ. Δημογέροντας και Χ. Λιάπη

οποία μεταφέρονται στο στόχο μέσω αεροφόρων καναλιών μέσα σε ένα μολύβδινο 
κράνος. Τα ευεργετικά αποτελέσματα της ακτινοθεραπείας επιτυγχάνονται μέσω 
καταστροφής του εκκριτικού επιθηλίου, προκαλώντας μείωση του κυστικού υγρού 
και επομένως ενδείκνυται σε κυστικού όγκους90. 

8.4. Στερεοτακτική Ακτινοχειρουργική (γ-knife, Cyber Knife)  
και στερεοτακτική ακτινοθεραπεία 

Ως στερεοτακτική ακτινοχειρουργική (γ-knife και cyber knife) χαρακτηρίζεται η 
εφαρμογή μονήρους δόσεως ακτινοβολίας σε συγκεκριμένο όγκο κακοήθους ιστού 
ο οποίος καθορίζεται επακριβώς με τις απεικονιστικές εξετάσεις. Απ’ την άλλη πλευρά 
ως στερεοτακτική ακτινοθεραπεία αναφέρεται η μέθοδος κλασματικής εφαρμογής 
εστιασμένης ακτινοβολίας σε μεγαλύτερους όγκους. Για την εφαρμογή των μεθόδων 
αυτών απαιτείται ειδικός γραμμικός επιταχυντής ο οποίος μεταφέρει ακτινοβολία 
σε πολλαπλά συνεπίπεδα τόξα μέσω μικρών κυκλικών διοπτρών σκόπευσης (col-
limators) μεγέθους 0,5 ως 50 mm. Οι μέθοδοι αυτοί εφαρμόζονται από το 1992 και 
βρίσκουν άριστη εφαρμογή στα κρανιοφαρυγγιώματα91, ιδιαίτερα σε μικρού μεγέ-
θους συμπαγείς και σε υπολειπόμενους όγκους επί αποτυχίας της ακτινοθεραπείας. 
Ο συνδυασμός με έγχυση μπλεομυκίνης μπορεί να έχει καλύτερα αποτελέσματα2.

Σε 14 ασθενείς (12 παιδιά) που υποβλήθηκαν σε στερεοτακτική ακτινοθεραπεία 
(2 ασθενείς για πρώτη φορά και 12 μετά από υποτροπή) με μέση δόση 14 Gy (εύ-
ρος 11–20), μέγιστη δόση 29 Gy (εύρος 24–40) και δόση οπτικού χιάσματος <8 Gy, 
παρατηρήθηκε ότι μετά από 39.2 μήνες δεν υπήρχε υπόλειμμα στο 86% των ασθε-
νών (12 από 14 ασθενείς) ενώ σε δύο μόνο ασθενείς απαιτήθηκε και η εφαρμογή 
στερεοτακτικής χειρουργικής92.

8.5. Toπική χημειοθεραπεία
Το 1966 διαπιστώθηκε ότι το αντιβιοτικό μπλεομυκίνη είναι τοξικό για τα πλα-

κώδη καρκινικά κύτταρα93. Επειδή μερικές φορές καλοήθη πλακώδη επιθηλιακά 
κύτταρα υπάρχουν στα κρανιοφαρυγγιώματα δοκιμάσθηκε η τοξικότητα του αντι-
βιοτικού αυτού σε καλλιέργειες τέτοιων κυττάρων94. Tα αποτελέσματα ενθάρρυναν 
τη χρήση της μπλεομυκίνης ειδικά για την τοπική θεραπεία των κυστικών όγκων95,96. 
Όμως ο μικρός αριθμός ασθενών, οι διαφορετικές δόσεις και τα μεσοδιαστήματα 
των ενσταλάξεων καθώς και η διαφορετική συνολική ποσότητα του φαρμάκου που 
χρησιμοποιείται κάθε φορά δεν επιτρέπουν τη σαφή εξαγωγή συμπερασμάτων2. Η 
χορήγηση μπλεομυκίνης μπορεί να προκαλέσει παροδικό πυρετό, κεφαλαλγία, ναυτία 
και έμετο μέσα σε 24 ώρες, ενώ η διαρροή της από το σωλήνα καθετηριασμού έχει 
προκαλέσει τοξικές δράσεις στον υποθάλαμο και στις παρακείμενες δομές, απώλεια 
όρασης, απώλεια ακοής και ισχαιμικά επεισόδια ή ακόμα και θάνατο97-98.

Η ιντερφερόνη α (IFNα) αποτελεί έναν ακόμα θεραπευτικό παράγοντα για τη θε-
ραπεία κυστικών κρανιοφαρυγγιωμάτων. Ενδοκυστική έγχυση IFNα, σε 19 ασθενείς 
με κυστικά κρανιοφαρυγγιώματα (1-4 κύκλοι) έδειξε μείωση του όγκου από 60-98,3% 
ενώ οι ανεπιθύμητες ενέργειες ήταν καλά ανεκτές99.
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8.6. Στόχοι και δυσκολίες θεραπείας
Ο θεραπευτικός στόχος είναι η ανακούφιση από τα συμπτώματα με επείγουσα 

χειρουργική αποσυμφόρηση και εν συνεχεία η ριζικότερη θεραπεία με ολική εξαίρεση 
του όγκου χωρίς να τραυματιστεί ο υποθάλαμος και τα οπτικά νεύρα. 

Η αφαίρεση επιτυγχάνεται με κρανιοτομή για μεγάλους όγκους ή διασφηνο-
ειδική εκτομή για μικρότερους ενδοεφιππιακούς όγκους100,101 από εξειδικευμένο 
νευροχειρουργό. Η εξαίρεση θα πρέπει να γίνεται με ιδιαίτερη προσοχή ώστε να 
μην πειραχθούν οι παρακείμενες δομές. Ριζική αφαίρεση επιτυγχάνεται σε ποσοστά 
που κυμαίνονται από 18-84%. Η επιτυχής ριζική εκτομή εξαρτάται από το μέγεθος 
και την θέση του κρανιοφαρυγγιώματος5,37,102. Η χειρουργική εξαίρεση πολλές φο-
ρές είναι δύσκολη λόγω του μεγάλου μεγέθους του όγκου, των ασαφών ορίων και 
της πρόσφυσης σε παρακείμενες υγιείς δομές. Ειδικότερα η ολική αφαίρεση είναι 
πολύ δύσκολη όταν το κρανιοφαρυγγίωμα εντοπίζεται οπισθοχιασματικά50 ή εντός 
της 3ης κοιλίας37,103, όταν προσφύεται στις παρακείμενες εγκεφαλικές δομές50, όταν 
συνυπάρχει υδροκέφαλος37,102 ή αποτιτανώσεις37. 

Σε πολύ μεγάλα κρανιοφαρυγγιώματα η αφαίρεση πιθανόν να γίνει σε 2 χρόνους 
με μεσοδιάστημα μερικών εβδομάδων. Εάν υπάρχει υδροκέφαλος γίνεται πρώτα 
αποσυμφόρηση των κοιλιών ή εάν υπάρχει κύστη προηγείται αναρρόφηση για 
μείωση των πιεστικών συμπτωμάτων. Η αφαίρεση του κρανιοφαρυγγιώματος θα 
πρέπει να επακολουθήσει σύντομα γιατί εάν καθυστερήσει υπάρχει η πιθανότητα 
επανεμφάνισης του κυστικού υγρού (81% επανεμφάνιση σε 10 μήνες)35,37.

Επομένως, η ριζική εκτομή, παρόλο που είναι θεραπεία εκλογής θα πρέπει να 
πραγματοποιείται μόνο εφόσον το επιτρέπει η εντόπιση του όγκου. Σε άλλη περίπτω-
ση, προς αποφυγή επιπλοκών, θα πρέπει να επιλέγεται η μερική εκτομή ακολουθού-
μενη από ακτινοθεραπεία104,105. Η κατάλληλη χρονική στιγμή για την εφαρμογή της 
ακτινοθεραπείας σε ασθενείς με ατελή αφαίρεση δεν έχει πλήρως καθορισθεί106-109. 

Αιτίες μερικής εξαίρεσης (σε μια σειρά 56 ασθενών) αποτελούν η στερρή πρόσφυση 
στον υποθάλαμο (26,8%), τα προβλήματα όρασης (21,4%), οι πολλές αποτιτανώσεις 
(26,8%), η πρόσφυση σε αγγεία 25%), η σημαντική βραδυκαρδία (5,4%) κατά τη 
διάρκεια της επέμβασης, η ηλικία του ασθενούς (3,6%), η μεγάλη απώλεια αίματος 
διεγχειρητικά λόγω συνύπαρξης ανευρύσματος (1,8%), τα πολύ λεπτά τοιχώματα 
(1,8%) και η ψευδής εντύπωση ριζικής εκτομής57. Η χρήση διεγχειρητικής MRI έχει 
αυξήσει σημαντικά τα ποσοστά ολικής αφαίρεσης των κρανιοφαρυγγιωμάτων110,111. 
Η χειρουργική εξαίρεση με χρήση και εξωτερικής ακτινοβολίας αποτελεί πολύ καλό 
συνδυασμό. Η ριζική εκτομή συνδέεται με υψηλότερη νοσηρότητα και θνητότητα112. 

Φυσικά, οι ικανότητες του χειρουργού και η επιλογή της χειρουργικής προσπέ-
λασης αποτελούν σημαντικό παράγοντα επιτυχίας. 

9. ΜΕΤΕΓΧΕΙΡΗΤΙΚΕΣ ΕΠΙΠΛΟΚΕΣ
Σήμερα η περιεγχειρητική θνητότητα φθάνει μόλις το 1,1-4,9% ενώ αυξάνεται σε 

αφαίρεση όγκου μετά από υποτροπή (10,5-24%)35,113-115.
Μετά από τις προαναφερόμενες θεραπευτικές παρεμβάσεις και κυρίως τη χει-

ρουργική εξαίρεση μπορεί να παρατηρηθεί μερική υποφυσιακή ανεπάρκεια (που να 
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απαιτεί μακροχρόνια ορμονική υποκατάσταση και παρακολούθηση από ενδοκρι-
νολόγο) σε ποσοστό 44-100%35,53,116. Δεν έχει βρεθεί όμως σαφής συσχέτιση μεταξύ 
της ανεπάρκειας αυτής και της ολικής ή μερικής εκτομής117 ή του τύπου του όγκου2. 
Υποφυσιακή ανεπάρκεια (80-100%) παρατηρείται και μετά από ακτινοθεραπεία, με 
τα υψηλότερα ποσοστά να εμφανίζονται σε δόσεις > 61 Gy102.

Υποθαλαμική βλάβη μετά από χειρουργική εκτομή ή ακτινοθεραπεία δεν είναι 
σπάνια118,119. Ο κίνδυνος εμφάνισης άποιου διαβήτη μετά από χειρουργική επέμβαση 
ανέρχεται σε ποσοστά 50-60%35,66,84,120. Συνέπεια της μετεγχειρητικής υποθαλαμικής 
βλάβης είναι και η παχυσαρκία121-124. Τα ποσοστά παχυσαρκίας κυμαίνονται από 6-30% 
στους ασθενείς με κρανιοφαρυγγίωμα και η επίπτωση αυξάνει σε 17-62% μετά από 
χειρουργική επέμβαση (με ή χωρίς ακτινοθεραπεία)35,51,125-129.

Επιδείνωση της οπτικής οξύτητας μπορεί να συμβεί κατά τη διάρκεια της εγχεί-
ρησης μετά από απότομη μείωση της ενδοκράνιας πίεσης λόγω μεταβολών στην 
αιμάτωση της περιοχής. Eπίσης, είναι πιθανόν, η μεγάλη ευαισθησία του οπτικού 
νεύρου σε μεταβολές της αγγείωσής του να είναι η αιτία μιας ταχείας απώλειας της 
όρασης130-131. 

10. ΥΠΟΤΡΟΠΗ
Είναι γνωστό ότι ακόμα και μετά από ριζική εξαίρεση υποτροπιάζει, με ακτι-

νολογική επιβεβαίωση, κατά μέσο όρο το 10% των κρανιοφαρυγγιωμάτων ενώ 
στις διάφορες σειρές ασθενών, τα ποσοστά κυμαίνονται από 0-62%,106,102,103,128,132 
(Πίνακας 3). Υποτροπή μπορεί να προκύψει από μικρές νησίδες που παρέμειναν 
μετά την εξαίρεση του όγκου. Συνήθης χρόνος εμφάνισης των υποτροπών είναι τα 
1-4,3 έτη6,35,50,133 αλλά έχουν παρατηρηθεί και μετά από 26 ή 30 έτη46,133. Μετά από 
μονοθεραπεία με ακτινοβολία το ποσοστό 10ετούς υποτροπής ήταν 0-23%132 ενώ 
φαίνεται ότι οι μεγαλύτερες δόσεις (>5400) συνδυάζονται με μικρότερα ποσοστά 
υποτροπής αν και η βέλτιστη δόση δεν έχει ακόμα καθορισθεί134. 

Μετά από 10ετή παρακολούθηση τα ποσοστά υποτροπής μετά από ολική αφαίρε-
ση του κρανιοφαρυγγιώματος κυμαίνονταν από 0–62%, μετά από μερική αφαίρεση 
25-100% και μετά από μερική εκτομή και ακτινοθεραπεία 10-63%2.

Η υφολική αφαίρεση έχει συνδυασθεί με υψηλότερα ποσοστά υποτροπών και πρό-

ΠΙΝΑΚΑΣ 3. Ποσοστά υποτροπής των κρανιοφαρυγγιωμάτων σε παιδιά και ενήλικες μετά 
από διάφορες μορφές θεραπείας [τροποποιημένος από Karavitaki et al (2)].

Ηλικία 
(έτη)

Ποσοστά υποτροπής στα 10 έτη παρακολούθησης (%)

Περίοδος 
παρακολούθησης

Ολική 
Χειρουργική

Αφαίρεση

Περιορισμένη 
χειρουργική 

(Μερική/
Υφολική 
Εκτομή)

Xειρουργική 
εκτομή + 

Ακτινοθεραπεία Ακτινοθεραπεία
<16 0 - 62 25 - 100 14 - 16 0 1970 - 2001
16 - 77 17 - 84 17 - 93 0 - 63 23 1950 - 2003



Κρανιοφαρυγγίωμα 237

οδο της νόσου. Παρ’ όλα αυτά η υποτροπή μπορεί να καθυστερήσει με την εφαρμογή 
μετεγχειρητικής ακτινοθεραπείας35,135. Σήμερα με τη στερεοτακτική χειρουργική και 
τις νεώτερες τεχνικές φαίνεται να επιτυγχάνονται πολύ καλά αποτελέσματα αν και τα 
δεδομένα ακόμα δεν είναι επαρκή137. Η αντιμετώπιση των υποτροπών είναι δύσκολη 
λόγω της προηγηθείσας επέμβασης και της ακτινοθεραπείας και η ολική εξαίρεση 
σχεδόν αδύνατη (επιτυχία 0-25%) ενώ παρατηρείται αυξημένη περιεγχειρητική 
νοσηρότητα και θνητότητα (10,5–24%)35,50,37 και είναι μάλλον μόνο ανακουφιστική. 

11. ΠΡΟΓΝΩΣΗ - ΕΠΙΒΙΩΣΗ
Σε πρόσφατη ανασκόπηση, η 5ετής επιβίωση των παιδιών με κρανιοφαρυγγίωμα 

φθάνει το 83–96%, η δεκαετής το 65–100% ενώ ο μέσος όρος επιβίωσής τους ως 
τα 20 έτη είναι 62%. Στους ενήλικες η επιβίωση είναι λίγο μικρότερη με τα ποσοστά 
5ετούς επιβίωσης να κυμαίνονται από 54–96%, της 10ετούς επιβίωσης από 40–93% 
και της 20ετούς το 66–85%138.

Υψηλότερα ποσοστά 10ετούς επιβίωσης επιτυγχάνονται μετά από την ολική 
εξαίρεση του κρανιοφαρυγγιώματος62–100%, σε σχέση με την μερική εκτομή του 
(27–86%). Η προσθήκη ακτινοθεραπείας βελτιώνει τα ποσοστά της μερικής εκτο-
μής (74–100%). Η 5ετής επιβίωση μετά από αντιμετώπιση μόνο με ακτινοθεραπεία 
φθάνει το 81–100% (138). 

Παρ’ όλο που τα θηλωματώδους τύπου κρανιοφαρυγγιώματα φαίνεται να έχουν 
καλύτερα ποσοστά επιβίωσης αυτό δεν επιβεβαιώνεται σε όλες τις μελέτες139-140.

Επίσης, αν και έχει υποστηριχθεί ότι η ύπαρξη υδροκέφαλου και οι αποτιτανώσεις 
έχουν χειρότερη πρόγνωση, τα δεδομένα αυτά δεν έχουν επιβεβαιωθεί3,9,128,141,142. 
Τέλος, ούτε η σύσταση ούτε το μέγεθος του κρανιοφαρυγγιώματος δεν σχετίζεται 
άμεσα με την επιβίωση35,143. 

Η βέλτιστη πρόγνωση επιτυγχάνεται με τη χρήση διαφόρων θεραπευτικών στρα-
τηγικών, ιδιαίτερα στα παιδιά και από την χρονική στιγμή της πρώτης θεραπευτικής 
παρέμβασης.

12. ΠΟΙΟΤΗΤΑ ΖΩΗΣ 
Αν και η συνολική επιβίωση μετά τη νευροχειρουργική παρέμβαση ή/και την ακτι-

νοθεραπεία είναι πολύ υψηλή (92%) η ποιότητα ζωής αξιολογούμενη σε διάφορες 
κλίμακες δεν είναι ιδιαίτερα καλή λόγω της υποφυσιακής ανεπάρκειας που μπορεί 
να προκληθεί. Είναι γεγονός ότι, παρά τη θεραπεία υποκατάστασης των υποφυσι-
ακών ορμονών, πολλοί ασθενείς παραπονούνται για κόπωση και μειωμένη φυσική 
δραστηριότητα144-148.

Ένα άλλο εξίσου σοβαρό πρόβλημα είναι η παχυσαρκία. Μετά την αφαίρεση και τη 
θεραπευτική αντιμετώπιση του κρανιοφαρυγγιώματος ποσοστό >50% των ασθενών 
εμφανίζουν παχυσαρκία μέσα σε 7,6 έτη περίπου (5-21,3 έτη). Η αύξηση του BMI 
σχετίζεται με τον βαθμό καταστροφής του υποθαλάμου, τόσο προεγχειρητικά όσο 
και μετεγχειρητικά122,124,149,150 ενώ η αιτιολογία της δεν έχει πλήρως διευκρινισθεί151. 
Η Αμερικάνικη Εταιρεία Καρκίνου έχει δώσει κατευθυντήριες γραμμές για δίαιτα, 
διατροφή, και πρόληψη του καρκίνου για την καλή υγεία του πληθυσμού αλλά και 
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για θεραπευθέντες καρκινοπαθείς152.
Οι ασθενείς με κρανιοφαρυγγίωμα εκτός του ότι είναι πιο παχύσαρκοι σε σχέση 

με τα υγιή άτομα είναι και λιγότερο δραστήρια35,153. Στους ασθενείς αυτούς φαίνεται 
να διαταράσσεται ο νυκτερινός ύπνος, ενώ περίπου το 1/3 των ασθενών αναφέρουν, 
εκτός από μειωμένη δραστηριότητα, και αυξημένη υπνηλία κατά τη διάρκεια της 
ημέρας, η οποία είναι σημαντικότερη σε άτομα με BMI >40 kg/m2154. 

13. ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ
Το κρανιοφαρυγγιώμα είναι ένας καλοήθης όγκος ο οποίος όμως μπορεί να συ-

μπεριφέρεται ως κακοήθης λόγω της εντόπισης του στη βάση του κρανίου, πλησίον 
ευαίσθητων εγκεφαλικών δομών. Η αντιμετώπισή του όπως και των επιπλοκών της 
θεραπείας του απαιτεί χρόνια παρακολούθηση και συντονισμένη προσπάθεια από 
μια ομάδα ειδικών, αποτελούμενης από ενδοκρινολόγους, οφθαλμιάτρους, νευρο-
χειρουργούς, ακτινοθεραπευτές, νευρολόγους, ογκολόγους –ακτινολόγους ακόμα 
δε και ψυχοθεραπευτές. 
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