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RESUMEN

Los quistes epidermoides constituyen el 1 % de los tumores intracraneales y el 7 %
de los del angulo pontocerebeloso. Los colesteatomas son lesiones benignas que se
originan de restos de tejidos epitelial ectodérmicos que quedan en el sistema
nervioso central, al cerrarse el tubo neural entre la tercera y quinta semana de
gestacion. Se trata de un paciente remitido de la Consulta de Neurooftalmologia
con crisis de cefalea y toma de los pares craneales 111, 1V, V, rama oftalmica desde
hace 2 semanas. Se le realizaron estudios imagenolégicos donde se constaté un
tumor hipodenso en region silviana frontotemporal izquierdo. Se interpreté como un
quiste arcnoideo. Se le aplicd6 un bordaje pterional transilviano con apoyo
neuroendoscopico y para sorpresa del equipo quirdrgico se abordé un tumor
perlado solido identificado macroscOpicamente como un colesteatoma silviano. Se
reseco la totalidad del tumor cerebral.
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ABSTRACT

Epidermal inclusion cysts constitute 1% of the intracranial tumors and 7% of the
cerebellopontine angle ones.Cholesteatoma are benign lesions originated from the
remains of ectodermic epithelial tissues remaining in the central nervous system
when the neural tube closes between the third and fifth week of pregnancy. The
case deals with a patient remitted from the Neurophthalmologic Consultation with
migraine crisis and lesion on the Ill, 1V, V cranial nerves, ophthalmologic branch,
for two weeks. Image studies were carried out, showing a hypo dense tumor in the
left silvian frontotemporal region. It was taken as an arachnoid cyst. A pterional
trans-silvian approach with neuroendoscopic support was applied, and the surgical
team was surprised when they found a solid pearly tumor that was macroscopically
identified as a silvian cholesteatoma. The cerebral tumor was totally resected.

Key words: silvian cholesteatoma; neuroendoscopy; pterional trans-silvian
approach.
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INTRODUCCION

Los quistes epidermoides constituyen 1 % de los tumores intracraneales y el 7 %
de los del angulo pontocerebeloso. Los colesteatomas son lesiones benignas que se
originan de restos de tejidos epitelial ectodérmicos, que quedan en el sistema
nervioso central al cerrarse el tubo neural, entre la tercera y quinta semana de
gestacion. Es conocido como “el tumor perlado” por sus caracteristicas
macroscopicas de color nacarado. También se les denomina “colesteatomas”, a
menudo, se les confunde con los granulomas de colesterol).®?

La localizacibn mas frecuente es intradural y dentro de estos, los de angulo
pontocerebeloso, regiéon supraselar y cuadrigeminal. También en la cisura de Silvio,
region quiasmatica, a nivel ventricular, intrapontino, talamicos o del cuerpo calloso.
Dentro del sistema ventricular aparecen dentro del cuarto ventriculo con mas
frecuencia que en cualquier otro.

Aproximadamente, el 25 % de los quistes epidermoides craneales
son intradiploicos. El origen en el velum interpositum se ha descrito en una
ocasion.G?

Se han descrito los colesteatomas espinales con las siguientes caracteristicas:



a) La mayoria surgen en la columna dorsal o lumbar superior.

b) Los epidermoides de la columna lumbar inferior pueden ser yatrégenos
secundarios a punciéon lumbar.

¢) Los dermoides del conducto raquideo generalmente estan asociados a una fistula
dérmica y pueden provocar brotes recurrentes de meningitis.®*

Etiologia

1. Restos de células ectodérmicas de la linea media dorsal, que fueron desplazadas
y quedaron atrapadas durante el cierre del tubo neural entre la tercera y la quinta
semana de gestacion.

2. Remanentes de células embrionarias multipotenciales.

3. Remanentes de células epiteliales que fueron arrastradas hacia el angulo
pontocerebeloso junto con la vesicula Gtica en desarrollo.
4. Células epidérmicas inoculadas en el SNC. Por ejemplo: por una puncién lumbar.

La inclusion de células epidérmicas a nivel 6seo es el origen de la forma
intradiploica. También se pueden producir en forma adquirida a través de punciones
lumbares o intradseas.®®

Anatomia patolégica

Se trata de un tumor embrionario y benigno que puede originarse en remanentes
ectodérmicos que quedan retenidos entre dos superficies ectodérmicas que se
fusionan.

La intima de los quistes epidermoides esta compuesta de epitelio escamoso
estratificado. Contienen queratina (proveniente del epitelio descamado), residuos
celulares y colesterol. El crecimiento sigue una velocidad lineal, al igual que la piel
normal, a diferencia del crecimiento exponencial que tienen las verdaderas
neoplasias.

El contenido quistico puede ser liquido o tener una consistencia escamosa.

Suelen diseminarse por planos de segmentacion normal y rodear estructuras vitales
(pares craneales, arteria caroétida interna).

A pesar de que con frecuencia se han equiparado a los quistes dermoides con los
granulomas de colesterol, son lesiones totalmente distintas, las udltimas
generalmente son secundarias a una inflamacioén crénica.®?

Clinica
Los quistes epidermoides pueden manifestarse como cualquier lesiéon ocupante de
la misma ubicacion. Pueden acomparfiarse de episodios recurrentes de meningitis

aséptica provocados por la filtracion del contenido quistico, a través de fisuras de
su capa limitante. Los sintomas son, entre otros, fiebre y sindrome meningeo. En el
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liguido céfalo raquideo (LCR) se observa pleocitosis, hipoglucorraquia,
hiperproteinorraquia y cultivos negativos. Es posible visualizar y reconocer los
cristales de colesterol gracias a su aspecto amorfo y birrefringente.

La meningitis de Mollaret es una variante infrecuente de la meningitis aséptica, en
la cual se hallan células grandes en el LCR que se asemejan a células endoteliales
(que pueden ser macroéfagos, y puede verse en algunos pacientes que presentan
quistes epidermoides.

En la region supraselar: es frecuente que provoquen hemianopsia bitemporal y
atrofia optica y, solo ocasionalmente, signos hipofisarios (endocrinos).®

Pueden nacer de la parte lateral del seno cavernoso. En la cisterna silviana el signo
inicial puede ser una convulsién, en el angulo pontocerebeloso pueden provocar
neuralgia del trigémino, sobre todo en los jévenes, en la region basal y de la fosa
posterior. Pueden causar signos deficitarios de los pares craneales bajos, disfuncién
cerebelosa o anomalias del haz corticoespinal.®*

Los quistes epidermoides logran manifestarse como cualquier lesion ocupante de la
misma ubicacion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente ARL, de 58 arfios, con antecedentes patoloégicos personales de crisis de
cefaleas temporales desde los 8 afios. Sin haberse estudiado acudié a consulta de
Neurooftalmologia refiriendo que hace 8 dias aproximadamente, al levantarse veia
doble por el ojo izquierdo y se le dificultaba la apertura palpebral de dicho ojo.

Se le realiz6 examen neurooftalmolégico completo y se le orientd estudio
tomografico y consulta con Neurocirugia.

Examen fisico neurooftalmoldgico: positivo.

Escala Coma de Glasgow: 15 puntos.

Nervios craneales: exotropia ocular izquierda, diplopia a la apertura palpebral
asistida del ojo izquierdo.

111 Oculomotor: porcién extrinseca o0 musculatura ocular externa. Parélisis de los
musculos recto interno, recto inferior, recto superior, oblicuo interno. Ptosis
palpebral y exotropia ocular izquierda. (Fig. 1y 2)

Fig. 1. Ptosis palpebral izquierda.



Fig. 2. Exotropia ocular izquierda.

Porcion intrinseca. Midriasis paralitica izquierda con reflejo fotomotor aquinético,
afeccion del reflejo de acomodacion y convergencia y consensual izquierdo.

IV troclear: parélisis del musculo oblicuo externo.

V trigémino. Rama oftadlmica: ausencia de sensibilidad exteroceptiva del tercio
superior de la cara. Ausencia del reflejo corneo palpebral y nasopalpebral del ojo
izquierdo.

Fondo de ojo

Ojo derecho: disco optico de bordes bien definidos, sutil palidez difusa, excavacion
central, atrofia peripapilar, macula normal, vasos anormales.

Ojo izquierdo: solo se puede examinar cuadrante temporal, resto de la retina, no se
examina a causa de pardalisis de los musculos oculares. Disco Gptico con bordes bien
definidos, sutil palidez difusa, excavacion papilar central, macula normal, vasos
normales.

Examenes complementarios

Se le realiza tomografia axial computada multicorte simple de craneo a cortes de 2
mm. En el corte axial , esto se observa en la figura 3 y en el corte coronal en la
figura 4, se visualizé imagen hipodensa de bordes regulares y bien definidos en
region frontotemporal izquierda, de dimensiones 3,43 cm Xx 4,42 cm x 4,51 cm,
volumen de 34,19 cm3, de densidad variable que oscilé entre -6, 914 a 7, 216 en
diversos puntos del interior de la lesion.

Fig. 3. Corte axial de TAC multicorte.



Fig. 4. Corte coronal de TAC multicorte.

Dicha lesion comunicaba con las cisternas basales quiasmatica e interpeduncular.
Se observé en la cara antero interna de la lesiébn una imagen heterogénea de
aspecto isodenso de dimensiones 6,14 mm x 5,28 mm que impresionaba un vaso
sanguineo. Se observd estructuras centradas en linea media, no dilatacion ni
colapso del sistema ventricular, surcos cerebrales presentes, no signos de efecto de
masa ejercido por la lesion.

La tomografia como un estudio complementario para este caso no aporté datos
concluyentes, debido a la inexactitud en cuanto a la valoracion de aspectos de vital
importancia a la hora de planificar una intervencion neuroquirdrgica de esta
magnitud. La misma no permitié la definicion exacta del grado de compresion de
estructuras del tallo encefélico, asi como la no visualizacion de la existencia de
vasos sanguineos dentro de la lesion tumoral.

Se decidid la realizacion de una resonancia magnética nuclear de craneo como
estudio ideal para tomar conducta médica en este caso.

Se realiza resonancia magnética nuclear de craneo a cortes de 5 mm en la vista
coronal y sagital y a corte de 1 mm en la vista axial. Donde en el corte axial de la
ponderacion T1 se observa en la figura 5 y en el corte coronal ponderacion T2 se
visualizé dicha lesion descrita anteriormente. Presentd en algunos cortes aspecto
heterogéneo y se observé compresion de la cara anterolateral mesocefélica y la
pared lateral del seno cavernoso izquierdo. Se observé varios trayectos vasculares
de vasos sanguineos.

Fig. 5. Resonancia Magnética Nuclear de craneo. Corte axial ponderacion T1.



DISCUSION

El paciente se ingresa en la sala de Neurocirugia del hospital “Faustino Pérez
Hernandez” con el diagnostico presuntivo postimagenolégico de un quiste
aracnoideo frontotemporal basal izquierdo.

Dado a la aguda evolucién de la sintomatologia neurolégica presentada por el
paciente y luego de una discusion en colectivo del servicio de Neurocirugia se
determina que la mejor opcién de tratamiento es el neuroquirdrgico. Se le oferta
esta opcion terapéutica al paciente y luego de aplicar el consentimiento informado
se decide planificar la fecha de la intervencidon neuroquirdrgica.

Apuntes transquirdrgicos

Se decide emplear un abordaje pterional transilviano apoyado con
neuroendoscopia.

El abordaje pterional recibe este nombre porque tiene como elemento anatémico
central de referencia el pterion. El abordaje que se presenta es el resultado de la
evolucion histoérica de los esfuerzos de muchos neurocirujanos, para encontrar un
abordaje adecuado para acceder a la patologia de la base de las fosas anterior y
media. El abordaje frontotemporal o pterional fue sistematizado y popularizado por
Gazi Yasargil, en los albores de la era neuromicroquirtrgica de los afios setenta del
pasado siglo, quien lo denomina craneotomia interfascial pterional o
frontotemporoesfenoidal.

El abordaje pterional transilviano tiene por objetivos segdn su autor, el tratamiento
microquirargico de los aneurismas de la circulacion anterior y de la parte alta de la
arteria basilar; asi como tumores de las areas orbitarias, retroorbitaria, selar,
paraselar, quiasmatica, subfrontal, retroclival y prepontina.

Su objetivo es también, realizar estas operaciones con el minimo de retraccion
cerebral, utilizando y ampliando los espacios o corredores naturales que existen en
la base del craneo, como el que bordea al risco esfenoidal que separa los l6bulos
frontal y temporal; el que se forma al disecar y abrir el valle silviano y la oquedad
basofrontal, que se convierte en espacio real al eliminar la prominencia del techo de
la orbita.

Este proceder es un abordaje lateral frontotemporal centrado en el pterion del ala
menor del esfenoides localizado en la fosa temporal. En su camino intradural
accede a la cisura de Silvio situada entre los lI6bulos frontal y temporal y, tras su
amplia apertura, se navega por las cisternas basales donde estan los grandes vasos
intracraneales de la circulacion anterior y el poligono de Willis. Finalmente, se llega
a la cara intracraneal de la base del craneo de la fosa anterior, fosa media y area
sellar, parasellar y del seno cavernoso.

Por lo antes descrito, parecié este método el mas adecuado para abordar la regién
anatomica donde se encontraba la lesion, por otra parte el apoyo endoscoépico era
necesario en el tiempo que se abordara el interior de la lesién para observar con
mayor precision sus paredes internas.

Una vez llegado al borde externo de la pared lateral de la lesion se realiza la
apertura de la misma y para sorpresa del equipo neuroquirdrgico a cargo, no existia
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contenido liquido en el interior de la lesion, mas bien soélido de aspecto granuloso,
de color blanco-amarillento, en lo que macroscopicamente se identific6 como un
colesteatoma. Se reseca totalmente y se comprueba el interior de la cavidad
mediante visualizacion neuroendoscdpica.

El colesteatoma es una variante histolégica poco frecuente de tumor cerebral, que
se puede presentar con diversas manifestaciones clinicas en dependencia de su
localizacion. El tratamiento particular de este caso se emplea un abordaje pterional
transilviano con apoyo neuroendoscopico con el cual se logré resecar la totalidad
del tumor intracraneal.
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