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Abstrak: Adamantinomatous craniopharyngioma adalah salah satu tumor suprasellar 

yang dikategorikan dalam WHO grade I, berasal dari sisa-sisa Rathke’pouch. Gejala 

klinis utama craniopharyngioma yaitu peningkatan tekanan intrakranial, disfungsi 

endokrin dan gangguan penglihatan. Pada kasus ini dilaporkan seorang laki-laki, 11 

tahun, datang ke RSUP.H.Adam Malik Medan dengan diagnosa klinis 

crangiopharyngioma. Hasil pemeriksaan histopathology menunjukkan karakteristik 

berupa sarang-sarang epitel yang membentuk stellate reticulum, wet keratin, dan 

basal palisades. Tindakan bedah memegang peranan penting dalam pengobatan tumor 

ini. 

Kata Kunci: Adamantinomatous Craniopharyngioma, diagnosis, prognosis. 
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Abstract: Adamantinomatous Craniopharyngioma is one of the tumours in WHO 

Grade I, that believed to arise from remnants of Rathke’s pouch. Major clinical 

syndromes are related to increased intracranial pressure, endocrine dysfunction and 

visual problems. This is a case report of a male, 11 years, admitted to RSUP.H.Adam 

Malik Medan with the diagose Crangiopharyngioma. Under the light microscope, it 

shows nests of epithelium hat forms stellate reticulum, wet keratin, and basal 

palisades. Surgery plays the major role in the treatment of these tumors. 

Keywords: Adamantinomatous Craniopharyngioma, diagnosis, prognosis. 

 

 

PENDAHULUAN  

Crangiopharyngioma 

merupakan suatu tumor jinak secara 

histologi namun secara klinis memiliki 

kemampuan invasi ke sekitarnya. 

Lokasi tersering pada area sellar 

dengan dua karakteristik yaitu tipe 

adamatinomatous dan tipe papillary.
1,2 
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 Adamantinomatouscraniophary

ngioma merupakan tumor dengan 

karakteristik berupa sarang-sarang 

epitel yang membentuk stellate 

reticulum, wet keratin, dan basal 

palisades, menunjukkan mutasi pada 

CTNNB1 dan aberrant nuclear 

expression dari betacatenin pada 95% 

kasus.
1 

 Papillarycrangiopharyngioa, 

umumnya berlokasi pada supratentorial 

atau pada ventrikel ketiga, dengan 

karakteristik adanya fibrovascular 

cores yang dibatasi oleh non-

keratinizing squamous epithelium. 

Papillary craniopharyngioma terjadi 

hampir semuanya pada usia dewasa 

dan menunjukkan mutasi BRAFV600E 

(pada 81-95% kasus), yang mana dapat 

dideteksi dengan imunohistokimia.
1 

 Craniopharyngioma secara 

histologi dikategorikan oleh  WHO 

grade I.
1 

 Insiden Craniopharyngiomas 

berkisar 1.2 - 4.6% dari semua tumor-

tumor diintrakranial, dan sekitar 0.5-

2.5 kasus baru per 1 juta penduduk per 

tahunnya.
3
 Angka kejadian tertinggi di 

Jepang, dengan insiden pertahun dari 

3.8 kasus per 1 juta anak.
4
 Yang 

terbanyak adalah neoplasma non-

neuroepithelial intracerebral pada 

anak-anak, diperkirakan sekitar 5-11% 

dari tumor-tumor intrakranial pada 

grup umur anak-anak.
5,6 

 Kejadian Adamantinomatous 

craniopharyngioma memiliki dua 

distribusi umur, pada anak-anak 

disekitaran umur 5-15 tahun dan pada 

dewasa disekitaran umur 45-60 

tahun.
7,8 

 Papillary craniopharyngioma 

terjadi lebih banyak pada umur 

dewasa, rata-rata disekitaran umur 40-

55 tahun. Kedua tipe 

Craniopharyngioma  tidak 

menunjukkan predileksi berdasarkan 

jenis kelamin.
9 

 Letak tumor yang tersering dari 

dua jenis craniopharyngioma ini 

adalah pada suprasellar cistern, 

dengan komponen minor intrasellar ( 

lihat gambar 1). Lokasi lainnya yang 

jarang terjadi adalah pada sphenoid 

sinus
10

 dan pada cerebellopontine 

angle
11

 juga pernah dilaporkan. 

Papillary craniopharyngioma juga 

pernah ditemukan di ventrikel ketiga.
9 
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Gambar 1. Anatomi Sella Turcica 

KASUS 

 Dilaporkan sebuah kasus 

seorang anak  laki-laki, umur 11 tahun,  

dengan diagnosis klinis adalah 

crangiopharyngioma. Pada sediaan 

makroskopis didapati jaringan dengan 

ukuran 10 cm, kenyal, warna abu-abu. 

 Pada pemeriksaan mikroskopis 

sediaan jaringan dari sellar tampak 

massa tumor terdiri dari proliferasi sel-

sel epitel membentuk struktur cords, 

berlobus-lobus, dan satu dua tampak 

nodul yang melingkar, yang dibatasi 

oleh palisading columnar epithelium. 

sel epitel dengan inti bulat, kromatin 

halus, sitoplasma eosinofilik. Tampak 

daerah yang longgar membentuk 

struktur retikulum stellate diantara 

epitel-epitel. Tampak juga rongga 

kistik yang berisi massa debris. Stroma 

terdiri dari jaringan ikat fibrous yang 

diinfiltasi sel-sel radang. Pembuluh 

darah proliferasi. Kesimpulan : 

Adamantinomatous 

Craniopharyngioma 

  

Gambar 2. Proliferasi sel-sel epitel 

membentuk struktur cords, berlobus-

lobus,dan satu dua tampak nodul yang 

melingkar. Tampak retikulum stellate, 

rongga kista diantaranya. 

Gambar 3. Tampak proliferasi epitel 

yang dibatasi oleh palisading columnar 

epithelium 
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DISKUSI 

 Craniopharyngioma secara 

histologi adalah tumor jinak, 

merupakan tumor epitelial yang 

sebagian kistik pada area sellar yang 

diduga berasal dari sisa embrionik dari 

epitel Rathke pouch, dengan dua varian 

klinikopatologi yaitu 

adamantinomatous dan papillary yang 

mana memiliki fenotip dan 

karakteristik mutasi yang berbeda.
1
  

 Adamantinomatous 

craniopharyngioma menunjukkan 

mutasi CTNNB1  dan aberrant nuclear 

expression dari beta-catenin pada 95% 

kasus. Papillary craniopharyngiomas 

menunjukkan mutasi BRAF V600E 

pada 81-95% kasus, yang dapat 

dideteksi dengan imunohistokimia. 

Craniopharyngioma dapat 

menginfiltrasi ke jaringan sekitarnya 

dan karena itu sangat sulit untuk 

diatasi.
1 

 Adamantinomatous 

craniopharyngioma memiliki dua 

distribusi umur,
7,6

 pada anak-anak 

disekitaran umur 5-15 tahun dan pada 

dewasa disekitaran umur 45-60 tahun. 

Kasus yang jarang pada neonatal dan 

fetus pernah dilaporkan.
2,12 

 Gejala klinis yang terjadi pada 

pasien tidaklah spesifik, termasuk 

diantaranya defisit visual (diteliti pada 

62-84% dari pasien-pasien ; tersering 

pada umur dewasa dibandingkan anak-

anak) dan defisiensi endokrin (diteliti 

pada 52-87% pasien-pasien; tersering 

pada anak-anak.
13

 Gangguan sistem 

endokrin yang telah diteliti diantaranya  

defisiensi dari growth hormone (terjadi 

pada 75% kasus), luteinizing hormone 

/ follicle-stimulating hormone (terjadi 

pada 40% kasus), adrenocorticotropic 

hormone (terjadi pada 25% kasus), and 

thyroid-stimulating hormone (pada 

25% kasus). Diabetes insipidus dicatat 

terjadi pada 17% anak-anak dan 30% 

pada usia dewasa. Ketidakseimbangan 

kognitif dan gangguan kejiwaan juga 

ditemukan pada separuh dari total 

pasien yang diteliti.
13

 Obesitas dan 

hiperfagia (tanda disfungsi 

hypothalamus) juga pernah 

dilaporkan,
14,15

 Tanda-tanda 

peningkatan tekanan intrakranial juga 

sering dijumpai, terutama pada kasus-

kasus dengan kompresi atau invasi 

pada ventrikel ketiga.
1 

 Adamantinomatous 

craniopharyngioma tipikalnya 

menunjukkan massa yang berlobus 

padat, tetapi pada penglihatan yang 

lebih teliti sering menunjukkan bentuk 

spongy sebagai hasil dari variasi 
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komponen kistiknya. Pada 

pemotongan, tampak kista yellowish-

white, mengandung cairan gelap 

greenish-brown yang mirip minyak 

mesin. Tampilan makroskopis juga 

memperlihatkan perubahan-perubahan 

seperti fibrosis, kalsifikasi, 

penulangan, dan tampilan cholesterol-

rich deposits.
1 

 

 

 

Gambar 4. Adamantinomatous 

craniopharyngioma dengan 

cerebral peduncles; tampak 

komponen seperti  "machine-oil" 

pada bagian dorsal dan kalsifikas 

Gambar 5. Adamantinomatous 

craniopharyngioma. Tampilan epitel yang 

khas dengan bagian microcystic yang longgar 

yang dikenal dengan stellate reticulum, 

whorls, basal palisading, dan sarang-sarang 

tanpa inti yang pucat, sel-sel squamous ghost 

cells yang dikenal dengan wet keratin. 

Adamantinomatous 

craniopharyngiomas ditandai dengan 

tampilan well-differentiated epithelium 

dengan struktur cords, lobules, nodular 

whorls, dan iregular trabeculae yang 

dibatasi oleh palisading columnar 

epithelium. Pulau-pulau dari sel-sel  

yang padat ini bergabung dengan epitel 

yang "terajut" yang dikenal dengan 

stellate reticulum. Nodul pucat dari 

wet keratin mengandung anucleate 

ghost-like yang merupakan sisa dari  

sel-sel squamous yang bisa ditemukan 

pada kedua komponen padat dan 

longgar.
1,2

 Kavitas kistik yang 

mengandung debris-debris dan fibrosis 

dibatasi oleh epitel yang datar. 

Infiltrasi limfosit banyak dijumpai dan 

inflamasi giant cell-rich 

granulomatous bisa dihubungkan 

dengan cholesterol clefts, walaupun hal 

ini merupakan tipikalnya  
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xanthogranuloma. Piloid gliosis 

dengan banyak Rosenthal fibres sering 

terlihat mengelilingi jaringan otak dan 

seharusnya tidak disalahartikan sebagai 

pilocytic astrocytoma.
1 

Gambar 6. Adamantinomatous craniopharyngioma. A Tonjolan Finger-like 

tumour diantara jaringan otak. B Kelompok-kelompok sel-sel dari diantara 

jaringan otak, yang menunjukkan piloid gliosis drngan banyak dijumpai 

Rosenthal fibres. 

 

Adamantinomatous 

craniopharyngioma menunjukkan 

massa yang berlobus, dan massa yang 

multikista.
1 

 CT contrast menampilkan 

bagian yang padat dan pada bagian 

kapsul kista, tampak seperti kalsifikasi 

yang nyata. Pada MRI, area kista 

tersebut menunjukkan T1-

hyperintense, yang mana komponen 

solid dan mural nodules menunjukkan 

T1-isointense, dengan kualitas 

heterogen yang minim. Pada tampilan 

MRI, bagian kista menunjukkan 

isointense, yang mana komponen solid 

adalah hyperintense.
16

 

Adamantinomatous tumours 

menginfiltrasi ke bagian lain 

disekitarnya dan dapat melekat pada 

pembuluh darah dan saraf . 

 Papillary craniopharyngiomas 

tipikalnya adalah non-calcified, dan 

lesi yang ditunjukkan berupa lesi solid 

dengan tampilan yang hampir seragam 

pada CT dan MRI.
9 

 Sel-sel tumor berikatan pada 

antibodi pancytokeratin, CK5/6, CK7, 

CK14, CK17, CK19, EMA, claudin-1 

dan beta-catenin. Hanya varian 

adamantinomatous yang menunjukkan 

akumulasi aberrant nuclear dari beta-

catenin, terutama pada kumpulan-

kumpulan kecil whorl-like cell 

disepanjang batas tumor dan pada 

tonjolan-tonjolan tumor berupa finger-

like.
17

 Papillary craniopharyngioma 

menunjukkan mutasi pada BRAF 



Vol 2 No 1 Januari 2019  

  

                   

E-ISSN: 2614-5219 

 

60 
 

V600E yang dapat dideteksi dengan 

imunohistokimia.
18

 Papillary 

craniopharyngioma menunjukkan 

lebih banyak ekspresi yang kuat pada 

membran dengan claudin-1 dari pada 

tipe adamantinomatous ataupun kista 

Rathke cleft.
19 

Gambar 7. Adamantinomatous craniopharyngioma. A Pewarnaan 

imunohistokimia CK5/6 terekspresi pada fokus diferensiasi squamous, termasuk 

fokus wet keratin. B Hanya fokus Imunoreactifitas dari daudin-1. C Finger-like 

protrusions pada jaringan otak seperti kelompok-kelompok sel dengan 

akumulasi aberrant nuclear dari beta-catenin. 

 

Imunoreaktifitas dari Ki-67 

terkonsentrasi pada sepanjang sel-sel 

palisading di perifer pada kasus-kasus 

adamantinomatous, dan 

pedistribusiannya lebih acak pada 

kasus-kasus papillary.
20

 Proliferasi Ki-

67 yang pernah dilaporkan variasi 

index nya berbeda-beda pada setiap 

kasus, dan diekspetasikan dapat lebih 

tinggi pada kasus-kasus yang relatif 

mengarah ke neoplasma.
21

 Tidak ada 

ditemukan hubungan antara 

proliferation index dan angka rekuren 

pada kasus crangiopharyngioma. 

 Diagnosa banding dari 

crangiopharyngioma adalah 

Xanthogranuloma pada area sellar 

yang mana secara histologi terdiri dari 

kolesterol clefts, makrofag (sel-sel 

xanthoma), multinucleated giant cells, 

chronic inflammation, necrotic debris, 

and haemosiderin deposits.
22

 

Xanthogranuloma dari area sellar 

diperkirakan merupakan lesi reaktif, 

tersering dianggap sisa dari kista 

Rathke cleft.
23

 Fokus dari squamous 

atau cuboidal epithelium yang 

merupakan tubulus-tubulus kecil  yang 

terkumpul, dimana area yang khas dari 

epitel adamantinomatous biasanya 

absen atau berkisar dibawah 10% dari 

total jaringan.
22

 Sel-sel epitel pada 

xanthogranulomas tidak menunjukkan 

akumulasi beta-catenin pada nukleus.
24

  

 Epidermoid and kista Rathke 

cleft kadang-kadang menjadi diagnosis 

banding lainnya, terutama pada 

jaringan yang terfragmentasi. 
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Epidermoid cysts dibedakan dengan 

adanya tampilan kavitas yang satu 

lobus (uniloculated cavity) yang 

dibatasi oleh epitel squamous dan diisi 

dengan  flaky, dry keratin. Kista 

Rathke cleft dijadikan diagnosis 

banding jika ditemukan banyak 

metaplasia squamous. Pada umumnya, 

dinding kista dilapisi oleh  simple 

columnar or cuboidal epithelium,sering 

dengan silis, dengan sel-sel goblet 

mucinous. Epitel respiratory bisa 

dijumpai, diikuti reaksi 

xanthogranulomatous setelah ruptur 

dinding kista.
25 

 

Gambar 8.  Xanthogranuloma pada 

area sellar, menunjukkan sel-sel 

xanthoma, infiltasi limfosit, deposit 

hemosiderin, cholesterol clefts, dan 

multinucleated giant cells 

Prognosis  

 Pada beberapa penelitian besar, 

dalam 10 tahun pengamatan, 60-93% 

pasien mengalami bebas rekuren dan 

64-96% tetap ada. Faktor yang 

signifikan dihubungkan dengan 

rekuren adalah reseksi saat operasi, 

dengan lesi awal diameter > 5 cm 

membawa tanda prognosis yang buruk. 

Tindakan reseksi yang tidak sempurna 

menyebabkan angka rekuren menjadi 

tinggi; namun hal ini dilakukan karena 

ada tren yang mengatakan ektirpasi 

radikal sedikit sekali dilakukan untuk 

menghindari hypothalamic injury.
1 

 Radiotherapy secara luas 

digunakan pada eseksi tumor yang 

tidak sempurna. Fakta secara histologi 

pada invasi jaringan otak, lebih sering 

didokumentasikan pada tipe 

adamantinomatous dari pada tipe 

papillary type, tidak berkorelasi 

dengan angka kejadian rekuren 

tertinggi pada kasus-kasus dengan 

tindakan reseksi. Beberapa peneliti 

mendokumentasikan prognosis yang 

lebih baik pada varian papillary,
13

 

tetapi peneliti lain tidak menemukan 

perbedaan yang signifikan.
9
  

 

KESIMPULAN 

 Dilaporkan sebuah kasus  

seorang laki-laki umur 11 tahun, 

dengan adanya massa pada daerah 

sellar yang didiagnosa secara klins dan 

secara histolopatologi menunjukkan 

gambaran suatu craniopharyngioma 

tipe adamantinomatous.  
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Craniopharyngioma secara histologi 

adalah tumor jinak dapat menginfiltrasi 

ke jaringan sekitarnya dan karena itu 

sangat sulit untuk diatasi, dan memiliki 

angka rekuren yang tinggi. 
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