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La salud de nuestro pueblo no puede ser un servicio mercantil; sino mas bien, un
derecho heredable. La nueva generacion médica peruana, esta llamada a

materializarla.

Dedico este aporte al Dr. Fidel Castro Ruz, a la memoria de mi Maestro Dr. Sergio
Diego Vega Basulto y al glorioso pueblo de Cuba, de cuya sangre emanada nos
hemos formado para el servicio de la sociedad.
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Dr. Sergio Diego Vega Basulto
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PRESENTACION

Es para mi un motivo de orgullo presentar el libro Tumores del Sistema Nervioso de
Vladimir Cerrén Rojas, a quien todos los que trabajamos en el Hospital IV Huancayo
de EsSalud — Peru, reconocemos su gran valia profesional y la importancia de su labor
investigadora, especialmente en el campo de la Neurocirugia. Esta brillante trayectoria
profesional hace que resulte particularmente grato escribir estas lineas sobre el texto
gue se ha propuesto publicar y sobre el autor.

Conocemos al Dr. Cerrén alla en nuestra querida Universidad, el Instituto Superior de
Ciencias Médicas Carlos J. Finlay, fue un dia que visité esa institucién con motivo de
celebrar 20 afios de la graduacién de la primera promocién de la que fui parte. En la
Facultad de Medicina Vladimir destac6 con una de las mejores calificaciones entre
todos los becarios latinoamericanos que alli estudiaban, por lo que al terminar la
carrera fue premiado con el Titulo de Oro y una invitacibn para que hiciera la
especialidad de Neurocirugia, algo que él deseada, estuvo mas de 4 afios en el
Hospital Docente Manuel Ascunce Domenech especializandose y culminando su
anhelo; luego regresa a su patria, al terrufio que lo vio nacer. Realiz6 su SERUMS en
Jauja y luego ingresé a trabajar en el hospital de la seguridad social donde su aporte
ha sido valioso y es parte de uno de los pilares en que se basa para que este hospital
se considere el mejor de toda la region central del Pera.

No es el primer libro que publica en colaboracibn con los neurocirujanos
camagieyanos, hace pocos afios publico otro que trata de las emergencias
traumatolégicas neuroquirargicas, donde aprovecha sus propias experiencias tanto en
Cuba como en Perq, pero este ultimo casi todo es experiencia con pacientes del valle
del Mantaro y Huancayo tratados en el Seguro Social, Ministerio de Salud,
Beneficencia Publica y la practica privada.

Este libro lo considero también un homenaje a Manuel Ascunce Domenech joven que
armado con su papel y lapiz supo ofrendar su vida por la alfabetizacion de Cuba en los
primeros afios de la Revolucion Cubana y en su honor el hospital escuela lleva su
nombre. Sacrific6 su vida tan igual que muchos jévenes cubanos para preservar su
revolucion, aquello permitié que el Dr. Vladimir Cerrén Rojas, asi como el que escribe
y otros mas, llegaramos a ser médicos para el servicio de nuestro pueblo Huanca.
Espero y deseo que el libro sea de utilidad a los especialistas, residentes, médicos
generales y demas profesionales de la salud y les ayude en la toma de decisiones
clinicas o quirdrgicas en su practica diaria asistencial.
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Dr. José Luis Montano Torres
Jefe del Departamento de Cirugia
Hospital IV Huancayo — EsSalud
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PROLOGO

El manejo de las neoplasias del sistema nervioso constituye uno de los tépicos de
mayor importancia para internistas, neurélogos, oncélogos y neurocirujanos. A pesar
de los avances en las neurociencias, el manejo eficiente de estas lesiones se
mantiene como un reto para la medicina moderna.

Esta demostrado que el aumento de la expectativa de vida y la mejoria de los
resultados del tratamiento de muchas enfermedades oncolégicas, han contribuido al
aumento del impacto de las neoplasias del sistema nervioso en el ser humano
contemporaneo. Por otro lado, aunque puede decirse que el desarrollo de la
tecnociencia médica ha permitido el manejo mas efectivo de estas lesiones, también
obliga al médico a prepararse para enfrentar situaciones cada vez mas complejas.

Redactar un libro sobre tumores del sistema nervioso es sin duda una labor ambiciosa,
este es un tema extenso y complejo; por otro lado, la vasta informacion que sobre él
existe, pone a prueba la capacidad de sintesis para condensar los aspectos mas
relevantes en un solo material, tal y como lo ha llevado a cabo su autor.

Considero que es conveniente resaltar varios aspectos que agregan valores a esta
obra. En primer lugar, la informacion brindada no es sélo una recopilacion bibliogréfica,
sino que la misma queda modulada por la experiencia del autor, lo que brinda a dicha
informacion un valor practico inestimable, la cual, ademés, se complementa con varios
datos histéricos que amplian la visiéon que el lector puede recoger sobre el tema.

Este libro, ademas de brindar informacion con gran validez cientifica, lo hace siguiendo
una adecuada organizacion didactica, hecho que promociona su uso en la formacion
del personal sanitario involucrado en la atencion de los enfermos con neoplasias del
sistema nervioso.

El autor aborda t6picos que no son siempre tratados de forma especifica en otros
textos, como es el caso de: facomatosis, linfoma primario del sistema nervioso central
(SNC) y tumores craneofaciales. Brinda informacién de gran utilidad para la aplicacion
de algunas de las técnicas neuroquirtrgicas mas relevantes desde la perspectiva de la
minima invasion. Por otro lado, en el capitulo titulado: tumores de etiologia imprecisa,
ofrece relevantes apreciaciones que incitan a la reflexion de los galenos y gestores de
salud en general.

13
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Por todas estas razones, éste es un material didactico relevante, cuyo empleo es
recomendable en la formacion de todos aquellos especialistas médicos que se
relacionen con el manejo de enfermos con neoplasias del sistema nervioso.

Dr. Ariel Varela Hernandez
Hospital Universitario MAD
Camaguey, Cuba

La provincia de Camagley ha tenido el honor de contribuir a la formacién del Dr.
Vladimir Cerrén Rojas como médico y el Servicio de Neurocirugia del Hospital Manuel
Ascunce Doménech se enorgullece de haberlo formado como Especialista de Primer
Grado. En los afios de Residencia Médica adquirié gran habilidad quirargica en el
manejo de los pacientes

En la siguiente obra se muestra una recopilacion de los principales tumores del
sistema nervioso, pues se hace una descripcion concreta de las caracteristicas
clinicas de presentacion, fisiopatologia, causas y manejo neuroquirirgico de los
mismos. Resulta de gran valor para el médico general y para los verticalizados en las
neurociencias conocer aspectos generales del manejo de estas lesiones y sus
indicaciones quirdrgicas, aspectos estos, muy y precisos en el libro. Se muestran,
ademas, las indicaciones de tratamiento coadyuvante, luego de la operacion y el
prondstico en cada caso.

En el capitulo de generalidades se abarca de manera integral y simple una
clasificacion que puede resultar Util para el personal médico, asi como la Escala de
Karnofsky de uso frecuente para determinar criterio de cirugia en estos pacientes. A
partir del capitulo XII se hace una revision de uno de los capitulos més interesantes en
la neurocirugia: los meningiomas, abarcando con claridad cada tipo y su manejo de
forma individual de estos tumores, tan frecuentes y que generalmente cursan con una
evolucién favorable si se extirpan completamente.

Los tumores raquideos extradurales e intradurales (medulares o intramedulares)
aparecen ampliamente revisados en el libro con el cuadro clinico bien diferenciado lo
gue resulta de enorme importancia para el diagnéstico precoz (capitulos XXXXII Y
XXXXIII), tan necesario para evitar el deterioro de las funciones motoras y sensitivas
en estos pacientes.

Al final del libro, el autor hace sugerencias para profundizar en el diagnéstico definitivo
de estas patologias y la necesidad de universalizar la formacion de los médicos con la
necesaria ayuda gubernamental.

Dr. Guillermo Pardo Camacho

Hospital Universitario MAD
Camaguey, Cuba
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INTRODUCCION

Los mecanismos de adaptacion han permitido que el hombre pueda sobrevivir a las
adversidades de la naturaleza, pero contradictoriamente esta misma adaptacion, lo ha
conllevado a la muerte, puesto que, al estar en marcha los mismos, no podemos
percatarnos de la génesis tumoral en los inicios de la enfermedad. Es aqui, donde la
vida encuentra su contradiccion dialéctica, en la unidad y lucha de contrarios.

En el desarrollo de la presente obra se abordan un total de XXXXV breves capitulos,
cada uno de los cuales desarrolla diferentes entidades neurolégicas de caracter
neoplasico o afines, atendiendo a su historia, concepto, etiologia, epidemiologia,
patologia, fisiopatologia, clasificacién, cuadro clinico, exdmenes complementarios,
diagnostico diferencial, tratamiento médico y quirdrgico, prondéstico y sus
complicaciones. En los primeros capitulos se consideran patologias epicraneales y
craneales, que, si bien es cierto, no constituyen tumores propiamente dichos del
sistema nervioso, pero tienen que ver mucho con la actividad neuroquirdrgica, por los
cuales los pacientes acuden al neurocirujano, quien esta en la obligacién de darles la
resolucion definitiva.

Los casos presentados como parte del desarrollo de los respectivos capitulos, son de
pacientes intervenidos en la ciudad de Huancayo, procedentes de los departamentos
de Junin, Huancavelica, Pasco y Huanuco. Los estudios imagenoldgicos a que se han
sometido corresponden a nuestro centro hospitalario, con excepcién de las
resonancias magnéticas que proceden de la capital, y las técnicas quirdrgicas
empleadas para la extirpacion tumoral han sido propuestas por el autor con la asesoria
de la escuela cubana. No se contemplan en la presente, técnicas neuroquirdrgicas
ultramodernas, las mismas que no resolverian problemas mayoritarios de nuestra
poblacion, motivo por el cual, hemos considerado técnicas estandares y necesarias,
adecuadas a la economia de nuestros pacientes, infraestructura de la mayoria de los
hospitales nacionales y la preparacion de nuestros galenos, es decir acordes a nuestra
realidad.

En el transcurso del tiempo hemos comprobado que, problemas objetivos como la
ausencia de universalidad, gratuidad y accesibilidad a los servicios de salud en el pais,
han atentado contra la formacion quirdrgica de nuestros médicos, pués la ausencia de
una practica continua los afecta considerablemente y no se benefician de la habilidad
necesaria, siendo a veces, presas del temor. Simultdneamente, problemas subjetivos
como los celos profesionales, motivaciones econdémicas, sociales, politicas, etc., en

15
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numerosas ocasiones han impedido el desarrollo de una neurocirugia tumoral cerebral
y espinal 6ptimas.

Harvey Cushing, padre de la neurocirugia, concibi6 la idea de formar un grupo
organizado de cirujanos para poder visitarse unos a otros, discutir los problemas
mutuos y aprender a conjugar los mejores métodos para solucionar las diversas
lesiones neuroquirdrgicas, que en forma continua iban aumentando en cuanto se les
prestd6 mayor atencion y dedicacién. También seria bueno recordarles a algunos
neurocirujanos que se limitan a la sola contemplacién de la enfermedad, lo que algun
dia mencion6 Cushing: "... o el cirujano toma mayor interés en el problema,
familiarizandose él mismo con el cerebro y sus enfermedades o el neurélogo tendra
que aprender lo suficiente de cirugia como para realizar él mismo la intervencion”.
Estas lecciones aun no las hemos aprendido algunos médicos peruanos, jCambiemos!

La neurocirugia tumoral, puede significar la gran satisfaccién de sentirse como algo
cercano a un ser supremo, cuando los resultados son francamente alentadores y
exitosos, pero también puede hacerte sentir todo lo contrario, al no haber podido
brindarle la posibilidad de sobrevivir a alguien que clamaba la ayuda y confiaba
ciegamente en ti. Todo médico debe entender esta contradiccion, sin desmayar por
supuesto, que significa ser neurocirujano de corazon. Pues, la patologia tumoral se va
aprendiendo poco a poco, en el transcurso de los afios, nadie puede presumir que al
concluir la residencia neuroquirdrgica esta preparado para todo, pues los verdaderos
deslices se aprenden cuando uno es autbnomo de intervenir su paciente y responder
por él.

Este modesto aporte puede considerarse con orgullo y sin pretextos, el resumen de la
neurocirugia tumoral en Huancayo, hasta el momento, desarrollada mayormente en el
Hospital IV Huancayo EsSalud, institucion en la que tuve oportunidad de investigar y
realizar las operaciones mas complejas, principal motivacion de mi permanencia.
Asimismo, no puedo dejar de manifestar mi incomodidad por haber sido separado de
la institucion hace algunos dias, amén a una directiva de caracter politico nacional,
que tiene la osadia de cancerizar mas aun, la salud de nuestro pueblo.

Dr. Vladimir Cerrén Rojas
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CAPITULO |
GENERALIDADES DE LA PATOLOGIA TUMORAL CEREBRAL

Historia

rmddle sergteal arery

Fig. 1. Representacién esquematica de una remocién tumoral total (Walter Dandy, En Lewis Practice of Surgery,
Hagerstown, Harper and Row, 1932). Fig. 2. Exéresis tumoral cerebral (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Per().

La palabra cancer proviene del latin, que significa cangrejo y la humanidad ha
mantenido durante toda su existencia una estrecha relacion con esta enfermedad. Asi
tenemos, la descripcion hecha por Hipdocrates al observar la semejanza de algunos
tumores con la carne de pescado, denominandolos tumores carnosos y cuando tenian
una distribucion que recordaba el despliegue de las patas de la langosta, sugirié
llamarlo cancer (1). En realidad, este pobre crustdceo, maldecido por nosotros, no es
el culpable de nuestra desgracia, sino que, la disposicion radiante de sus patas,
recuerda a los cordones tumorales que invaden los tejidos circundantes y que le dan,
en cierto modo, su apariencia morfologica.

Concepto de tumor
Se entiende por tumor a la alteracion patologica que sufre un érgano a causa de la

proliferacién anormal de las células que lo componen. Entendiéndose asi, los tumores
pueden ser benignos y malignos, atendiendo a las siguientes caracteristicas:
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BENIGNO

MALIGNO

Curso mas favorable.

Crecen apartando los tejidos, sin
destruirlos.

Estan provistos de una capsula.
Limites precisos.

No metastizan.

No tienen propiedad anaplasica.
No recidiva cuando se extirpa.
Rara vez conduce a la muerte.

No repercute en el estado general.

Curso menos favorable.

Crecen infiltrando y destruyendo los
tejidos.

No tienen capsula.

Limites imprecisos.

Metastizan con frecuencia.
Repercute en el estado general.
Tienen propiedad anaplasica.
Recidiva frecuente tras la extirpacion.
Ineludiblemente conduce a la muerte.

Propiedades del tumor

Autonomia. Los tumores crecen y se desarrollan independientemente de los
influjos reguladores que limitan o retienen la proliferacion de las células

Anaplasia o indiferenciacion. Es la pérdida de la capacidad para formar
estructuras y productos tisulares especificos. Esta anaplasia puede ser de

Infiltrantes. Capacidad de las células de enraizar y destruir los tejidos sanos

1.
normales.
2.
caracter morfologico y funcional.
3.
circundantes.
4.

Metastasis. Es la forma principal de expansién de las células mediante la
siembra a distancia.

Teorias historicas de la génesis tumoral (1)

1.

Teoria de Cohnheim. Plantea el papel oncogénico multipotencial de los restos
embrionarios en la génesis tumoral a partir de los rudimentos germinativos,
desprendidos en el proceso de embriogénesis. Esta teoria tiene como principal
objecion que la mayoria de los tumores se presentan en la edad avanzada y en
drganos sin una compleja embriogénesis.

Teoria de Ribbert. Plantea que el organismo esta creando constantemente
estos rudimentos y que igualmente los va eliminando sistematicamente,
durante toda la vida.

Teoria de Virchow. Plantea que todo elemento traumatizante (factores
irritativos fisicos y quimicos) conduce a una multiplicacién incontrolable de la
célula y que por ello se producen tumores en los 6rganos abiertos como la via
respiratoria, tubo digestivo, aparato genital, etc.

Teoria de la desviacion biologica. La mutacion espontanea de una célula
conduce a su reproduccion exuberante.

Teoria de Fischer-Vaselce. Plantea que producto de diferentes traumatismos
un tejido al final se regenera, pero queda expuesto a sufrir una mutacion
cancerigena por factores aun no identificados.

Teorias contemporaneas de la génesis tumoral

1.

2.

Teoria quimica. Se han identificado algunos cancerigenos como los
hidrocarburos aromaticos, colorantes quimicos (anilina), nitrocompuestos,
alfatoxinas, etc.

Teoria virica. Algunos virus oncogénicos al contactar la célula sensible, son
conducidos a su desproteinizacion viral, liberando su acido nucleico, el cual se
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introduce a nivel citoplasmatico y luego nuclear, interfiriendo la codificacion
genética.

3. Teoria polietioldgica. Plantea que el desarrollo tumoral es el resultado de
multiples agentes quimicos, fisicos y biolégicos. Al respecto Petrov planteaba
que se trataba de una reaccién distrofico-degenerativa del organismo como
respuesta a distintos factores nocivos externos e internos, que alteran la
composicion y estructura de los tejidos y células modificando su metabolismo.
También sugiere que la alteracidén de factores hormonales e inmunoldgicos, asi
como los defectos en los mecanismos anticancerosos del organismo y la edad,
son factores asociados.

Factores de la génesis tumoral

Genéticos. La predisposicion genética es infrecuente, aunque mantienen hechos a
favor:

1. Las facomatosis, suponen una afeccién simultanea neural y epitelial de extirpe
congénita y con caracter hereditario. Entre ellas destaca la enfermedad de von
Recklinghausen (asociado a tumores del SNC y periférico: neurinomas o
neurofiboromas, gliomas o meningiomas); enfermedad de von Hippel-Lindau
(asociado a la presencia de hemangioblastomas); enfermedad de Bourneville
(asociado con gliomas), etc.

2. Se han descrito casos de gemelos que han desarrollado el mismo tipo de tumor
(meduloblastoma).

3. Se han descrito familias (hermanos) con una incidencia elevada de tumores
cerebrales por encima de la poblacién normal.

Fisicos

1. Traumatismos craneoencefalicos. En general no se considera al TCE como
un factor etiol6gico, excepto en casos raros de coincidencia del tumor con
cicatriz por trauma. Cushing fue el Unico en defender esa hipotesis y describid
a los meningiomas como ejemplo, pero la epidemiologia ha demostrado que el
meningioma es un tumor frecuente en la mujer y el hombre es quien se
traumatiza mas el craneo, lo cual hizo cuestionable la logica de su
razonamiento.

2. Radiaciones. La radiacion puede inducir carcinoma de piel expuesta a dosis
acumulativas, sin embargo, no esta demostrado que provoque la aparicién de
tumores cerebrales. Hay cierta evidencia de aparicion de meningiomas en
zonas radiadas, sobretodo en nifios. Se encuentra en discusion si la
radioterapia podria inducir la malignizacion de determinados tumores, pero ain
no se ha demostrado de forma fehaciente. Esta razén es aducida, por ejemplo,
en contra de la radiocirugia, pero no se ha podido demostrar que la incidencia
de los casos esporadicos radiados sea mayor que la incidencia normal.

Quimicos

1. Derivados del antraceno. Los estudios experimentales inducen la formacion
del tumor tras su implante cerebral, dependiendo de la especie, edad, dosis,
via de administracion, estructura quimica, etc. Las sustancias como el
benzopireno, metilcolantreno y derivados de la quinolina producirian
meningiomas, fibrosarcomas, meduloblastomas, gliomas y ependimomas.

19



Viadimir Cerron Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

2. Nitritos y compuestos nitrosos. Las nitrosureas son sustancias
neurocarcinégenas y pueden producir tumores del SNC cuando se administran
sistematicamente.

Biolbgicos

Es de conocimiento en la experiencia médica que, algunos virus, incluso obtenidos de
tejidos humanos, son capaces de inducir tumores cerebrales cuando se inoculan
intracerebralmente en una serie de animales. El nUmero y tipo de tumor depende de la
edad del animal y del sitio de la inyeccién.

Inmunodepresion

Las situaciones de inmunosupresion (SIDA o inmunosupresion farmacologica) pueden
favorecer la aparicion de tumores como los linfomas primarios cerebrales y el sarcoma
de Kaposi en los pacientes con SIDA.

Patogenia. Mecanismos de crecimiento

1. Por Expansién. Crecen sobre un punto central produciendo compresion y
destruccién del tejido adyacente. Si la neoplasia no esta influenciada por
presiones externas, suelen ser esféricas y rodeadas por una capsula de tejido
glidtico cerebral o conectivo. El crecimiento es por proliferacion celular. Este
tipo de crecimiento lo presentan los tumores benignos y las metastasis.

2. Infiltracién o Invasion. Es la extension del tumor entre los intersticios del
tejido que lo rodea, pudiendo llegar a gran distancia del origen. Para que haya
infiltracién, las células deben tener ciertas caracteristicas como la capacidad de
multiplicacién, movilidad y poder fagocitico; posibilidad de elaboracion de
sustancias liticas o toxicas, asi como pérdida del control de crecimiento.

3. Hemorragia intratumoral. La hemorragia puede producirse debido al edema
circundante y al aumento de la permeabilidad de los vasos intra y peri tumoral,
generando en ocasiones un contenido quistico en su interior.

Formas de crecimiento

1. Metastasis dentro del SNC. El concepto de metastasis implica el crecimiento
tumoral en sitios lejanos, por llegada de células a través de vasos sanguineos
o linfaticos. Los tumores que presentan mayor capacidad de siembra por via
del liguido cefalorraquideo (LCR) son los tumores neuroectodérmicos primitivos
(meduloblastoma y pinealoblastoma), los tumores de células germinales
(tumores de la glandula pineal) y el ependimoma.

2. Metéastasis fuera del SNC. Son totalmente excepcionales. Las localizaciones
mas frecuentes son en el pulmon, higado, huesos, pleura o rifidn. Los tumores
gue pueden metastatizar son el meningioma, el meduloblastoma y mas raro,
los gliomas, en ese orden de frecuencia. También es posible que ocurra por
otros mecanismos yatrogénicos, por la manipulacion quirargica, sobre todo,
tras la colocacion de una derivacion ventriculo-peritoneal (con siembras en
peritoneo), como tratamiento de la hidrocefalia producida por un tumor con
tendencia a siembras via LCR.

3. Crecimiento difuso. Originalmente un tumor es una masa visible, aunque a
veces las neoplasias no forman masas y se presentan de forma difusa e
infiltrante en el parénquima cerebral (gliomatosis cerebri) o a nivel de todo el
espacio subaracnoideo (carcinomatosis meningea).
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4. Crecimiento multiple y multicéntrico. Se denomina multiple cuando hay mas

de una masa tumoral: meningiomatosis multiple. El concepto de multicéntrico
se reserva a la situacién en que la misma masa tumoral crece en diferentes
focos aparentemente independientes: gliomas multicéntricos.

Recidivas. Es la forma més frecuente de manifestarse la reproduccién tumoral,
aun cuando se haya asegurado inicialmente su exéresis total y evidenciado en
las pruebas de neuroimagen su desaparicion total, volviendo a aparecer en el
mismo lugar. A veces puede generarse confusibn y se denomina
incorrectamente recidiva a la continuidad en el crecimiento tumoral que no fue
extirpado en su totalidad.

Localizacion

Aunque no hay una perfecta correlacion con las dos formas de crecimiento
anteriormente referido, existe una clasificacion general de los tumores, segun estén
dentro del propio parénquima cerebral o se generen fuera de él, denominandose:

1.
2.

Intraparenquimatoso (intraaxial).
Extraparenquimatoso (extraaxial).

En cuanto a los compartimentos en los que se localiza un tumor, se diferencia tres
zonas principales:

1.

2.

3.

Supratentorial. Cuando afectan las estructuras cerebrales corticales y
subcorticales situados por encima de la tienda del cerebelo.

Infratentorial. Cuando afectan el tronco cerebral, cerebelo y pares craneales
(del 11 al XII), que como se saben, estan situadas por debajo de la tienda del
cerebelo.

Intraventricular. Cursan con hidrocefalia obstructiva.

Algunas caracteristicas tumorales

=

Frecuencia constante de tumores que aparecen a nivel craneal y medular.
Tumores como el adenoma, craneofaringioma, neurinoma del acustico,
meningioma y oligodendroglioma habitualmente tienen localizaciones estables.
Tumores como el glioblastoma o gliosarcoma multiforme, como el
hemagiopericitoma, condrosarcoma, histiocitoma  fibroso maligno,
rabdomiosarcoma y sarcomatosis meningea son malignos, altamente
infiltrantes, invasivos, de rapido crecimiento y mal pronéstico.

Tumores como los meningiomas, tumores osteocartilaginosos, lipoma e
histiocitoma fibroso son compresivos, benignos, de lento crecimiento y de
mejor pronaostico.

Se han descrito incidencias de gliomas en familias, aunque no se tiene claro el
factor genético, en los casos de neurofibromatosis, existe evidencias claras de
un factor hereditario.

El factor de la edad y el sexo son importantes. Asi, por ejemplo, los
meningiomas son frecuentes en el sexo femenino alrededor de los 50 afios y
los astrocitomas frecuente en la infancia y sexo masculino.
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Prondéstico y Escala de Karnofsky (2)

TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

Actividades Puntuacién Equivalente fisico
Normal, sin quejas, faltan 100
indicios de enfermedad.
Llevar a cabo una 90 Capaz de trabajo vy
actividad normal  con actividad normales, sin
signos o sintomas leves. necesidad de cuidados
Actividad normal con 80 especiales.
esfuerzo. Algunos signos o
sintomas morbosos.
Capaz de cuidarse, 70
incapaz de actividad No apto para el trabajo.
normal o trabajo activo. Capaz de vivir en la casa,
Requiere atencion 60 satisfacer la mayoria de
ocasional; pero es capaz sus necesidades. Necesita
de satisfacer la mayoria de una ayuda de importancia
sus necesidades. variable.
Necesita ayuda importante 50
y asistencia médica
frecuente.
Incapaz, necesita ayuda y 40
asistencia especiales. Incapaz de satisfacer sus
Totalmente incapaz, 30 necesidades, necesita
necesita hospitalizaciéon y asistencia equivalente a la
tratamiento de soporte de un hospital. La
activo. enfermedad puede
Gravemente enfermo. 20 agravarse rapidamente.
Tratamiento activo
necesario.
Moribundo, irreversible. 10
Muerto. 0 Muerto

CLASIFICACION

PRIMARIOS

Neuronales

Ganglioneuromas.
Gangliogliomas.
Pineocitomas.
Pineoblastomas.

arwdE

Gliomas

Astrociticos

Meduloblastoma: tumor neuroectodérmico primitivo.

1. Astrocitoma pilocitico (Grado | OMS).

2. Astrocitoma (Grado Il OMS).

3. Astrocitoma anaplasico (Grado Ill OMS).
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4. Glioblastoma multiforme (Grado IV OMS).

5. Xantoastrocitoma pleomorfico

6. Astrocitoma subependimario de células gigantes

Oligodendrogliales

1. Oligodendroglioma.
2. Oligodendroglioma anaplasico.

Ependimomas

1. Ependimoma.

2. Ependimoma anaplasico.
3. Ependimoma mixopapilar.
4. Subependimoma.

Mixtos

1. Oligoastrocitoma.
2. Oligoastrocitoma anaplasico.

Plexos coroides

1. Papiloma del plexo coroide.
2. Carcinoma del plexo coroide.
3. Quistes coloides.

Meningeos

Meningiomas.

Meningioma atipico.

Meningioma papilar.

Meningioma anaplasico (maligno).

ahrwdPRE

Células de Schwann

1. Schwannomas.
2. Neurofibromas.

Tumores de remanentes embrionarios
Ectodérmicos

1. Craneofaringioma.

2. Quiste dermoide.

3. Quiste epidermoide
Germinomas

1. Carcinoma embrionario.

2. Tumor del seno endodermal.
3. Coriocarcinoma.

Mesenquimatosos no meningoteliales.

TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO
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4. Teratoma.
Origen incierto (vascular?).

1. Hemagioblastomas. Suelen asociarse a enfermedad de von Hippel Lindau.

2. Células reticuloendoteliales: Linfoma maligno primario del SNC: asociado a
vejez y estados de inmunocompromiso.

3. Plasmocitoma.

4. Sarcoma granulocitico.

5. Células adenohipofisiarias.

SECUNDARIOS
Metastaticos

Céancer de pulmén: 35%.

Melanoma maligno: 12-49%.
Céancer de mama: 9-21%.

Céancer de tracto urinario: 9-17%.
Céancer de esofago y estbmago: 6%.

arowNPE

Tumores que se extienden a la cavidad intracraneal.

Paraganglioma (tumores del glomus yugular y carotideo).
Cordoma.

Condroma.

Condrosarcoma.

Carcinoma.

arwNhPE

Aspectos metabdlicos del tumor

Otto Heinrich Warburg, Premio Nobel (1931), demostr6 que los tumores producen
mucho acido lactico a partir de la glicélisis. Eso sucede tanto invitro como in vivo y es
valido para procesos de metabolismo aerobios y anaerobios, en diferente medida
segun el tipo de céncer. Ademas, las células tumorales se caracterizan por la
incapacidad de reprimir la glicélisis en presencia de oxigeno. Warburg, concluye: todas
las células corporales normales cubren sus necesidades de energia mediante la
respiracion de oxigeno, solo las células cancerosas pueden cubrir sus necesidades de
energia mediante una fermentacién. Esta es la diferencia mas grande que uno pueda
imaginarse (3).

Fisiopatologia

La fisiopatologia explica porque una lesibn pequefia, produce todo un cortejo
sintomatico complejo.

1. Los tumores pueden localizarse estratégicamente lesionando las principales
vias ascendentes y descendentes del SNC, causando una disfuncién severa.

2. El cerebro y la médula estan contenidos dentro de un continente relativamente
rigido, por lo que, la neoplasia traeria como consecuencia una compresion y
sintomatologia inmediata.

3. Los vasos tumorales no poseen barrera hematoencefélica. Por ello el sistema
vascular tumoral puede ser potencialmente téxico al permitir el paso de
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sustancias al cerebro, causando edema y compresion a los demas 6rganos
vecinos.

Los sintomas

Son causados por tres mecanismos:

1.

El tumor invade, irrita y reemplaza el tejido cerebral o medular normal. Este
mecanismo es particularmente caracteristico de los gliomas infiltrativos de bajo
grado y raramente ocurre en el tumor metastatico.

El tumor y el edema cerebral comprimen el tejido cerebral y sus vasos
sanguineos produciendo isquemia.

Los tumores del 11l o IV ventriculo o de las leptomeninges, obstruyen las vias
de drenaje del LCR causando hidrocefalia.

Sintomas de falsa localizacion

Los sintomas de falsa localizacion sugieren la afeccibn de determinada area
topografica cerebral, sin embargo, estan afectadas otras areas distintas a las
esperadas inicialmente. Esta falsa localizacion est4 determinada por mecanismos y
variaciones anatémicas personales. Tenemos como ejemplos:

1.

Una hemiplejia homolateral a la lesion, puede deberse a una herniacion
transtentorial que desplaza el pedunculo cerebral contralateral contra la
incisura del tentorio (sindrome de Kernohan).

La diplopia por paresia del VI nervio craneal derecho, puede sugerir una lesién
unilateral del tallo cerebral o del nervio craneal, sin embargo, la misma puede
resultar por el desplazamiento o compresion unilateral del VI nervio en la base
cerebral por la hipertension endocraneana en si.

La hemianopsia, puede sugerir una lesion a nivel de las cintillas o de la
radiacion optica, sin embargo, puede ser causada por la herniaciéon cerebral
que comprime la arteria cerebral posterior.

Un nimero de pardlisis de nervios craneales no necesariamente sugiere los
efectos del desplazamiento del tallo cerebral o una lesion del angulo
pontocerebeloso, también pueden ser causados por una multineuritis unilateral.

Sindromes tumorales

1.

2.

Sindrome de hipertension endocraneana, provocada por la masa tumoral,
edema cerebral o la obstruccion del flujo del LCR.

Sindrome deficitario focal, consiste en la destruccién, compresion o
distorsién local del tejido cerebral o nervios craneales que origina deficiencias
neuroldgicas especificas.

Sindrome convulsivo, también denominado inestabilidad electroquimica local
gue produce la aparicion de crisis epilépticas generalmente convulsivas.
Sindrome tumoral craneo-cerebral. Algunos tumores intracraneales pueden
protruir el craneo, permitiéndonos inspeccionar, palpar, percutir y hasta
auscultar un tumor. Los meningiomas son tumores que con frecuencia
producen hiperostosis craneal.

Herniacién cerebral

Las herniaciones son desplazamientos de estructuras nerviosas entre los diversos
compartimientos intracraneales creados por extensiones de la duramadre o entre la
fosa posterior y el canal raquideo, provocado por gradientes de presion local,
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ocasionando deterioro neurolégico general y buena parte de los denominados falsos
signos de localizacion. Algunas de las localizaciones mas frecuentes son:

1.
2.

Herniacién subfacial. Herniacion del cingulo por debajo de la hoz cerebral.
Herniacién transtentorial central. Las estructuras diencefalicas, se hernian a
través del tentorio.

Herniacién transtentorial lateral (uncal). Es la herniacion del uncus temporal
a través del tentorio.

Fig. 1. TC-Créneo. Herniacion del uncus temporal derecho con compresién lateralmente del mesocéfalo
en un glioma. Fig. 2. Midriasis derecha por oftalmoplejia del Ill par craneal (Archivo personal Dr. Viadimir
Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Per().

4.

5.

6.

Herniacién del culmen cerebeloso. Herniacion cerebelosa hacia el espacio
supratentorial a partir de la fosa posterior.

Herniacion amigdalar. Existe herniacion de las amigdalas cerebelosas a
través del agujero magno.

Herniacién transcalvaria. Herniacion cerebral a través de una ventana ésea.

Diagnoéstico topografico de la lesion tumoral cerebral

1.

Sindrome frontal. Region prefrontal: irritabilidad, depresion, moria, trastornos
de memoria, conducta o personalidad, crisis convulsivas parciales simples o
complejas. Regién premotora: crisis parciales motoras contralaterales y déficit
motor progresivo (hemiparesias, hemiplejias). Region frontobasal: trastornos
psiquicos, afasia motora en hemisferio especializado para el lenguaje y crisis
parciales complejas.

Sindrome parietal. Region retrorolandica: estéreo agnosia, crisis parciales
sensitivas simples y complejas, y crisis sensitivo-motoras. Region parietal
posterior: acalculia, agrafia, confusion derecha-izquierda, alexia, agnosia
digital, crisis parciales sensitivas.
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3.

Sindrome temporal. Region lateral: crisis parciales sensoriales con
alucinacion auditiva y vertiginosa, y afasia de Wernicke en el hemisferio
especializado para el lenguaje. Region medial: crisis uncinadas, crisis parciales
complejas, automatismos motores y cuadrantopsia homédnima superior.
Sindrome occipital. Hemianopsia homonima, cuadrantopsia homédnima
superior o inferior, agnosia visual, alucinaciones visuales, metamorfopsias,
micropsias, macropsias y sindrome de Anton.

Exdmenes complementarios

1.

Tomografia computarizada (TC) de craneo. Detecta la gran mayoria de los
tumores intracraneales, calcificaciones, hemorragias o lesiones 34seas
incidentales. Es util como prueba de rastreo inicial por la rapidez que se realiza
y es mas economica. Resulta insuficiente para las patologias medulares, del
tallo cerebral, fosa posterior, base craneal o infiltrativas de sustancia blanca.
Resonancia magnética nuclear (RMN) cerebral. Muestra mayor resolucion
gue la TC, sin evidenciar arterfactos 0seos. La administraciéon de sustancia
paramagnética (gadolinio) aumenta la sensibilidad a las lesiones isointensas o
intramedulares. A diferencia de la TC, no utiliza radiacion en su realizacién. En
la actualidad, se estan aplicando técnicas metabdlicas (espectroscopia) y
funcionales (perfusion y difusion) en la evaluacién de los tumores cerebrales
(4).

Angiografia cerebral. Solamente se justifica en lesiones tumorales para
confirmar su naturaleza, aferencia o eferencia vascular, como por ejemplo los
meningiomas que comprometen el seno cavernoso 0 para descartar un
aneurisma como diagndstico diferencial.

Puncién lumbar. Esta indicada cuando exista sospecha de invasion meningea
de la tumoracién (carcinomatosis o gliomatosis meningea). En el resto de las
lesiones tumorales esta contraindicada por el peligro de herniacién cerebral.
Biopsia cerebral. Mediante craneotomia o biopsia estereotactica, guiada por
TC o RMN, permitiendo el diagnostico histolégico preciso. Permite
planteamientos pronésticos y terapéuticos.

Tratamiento de la patologia tumoral

Tratamiento médico

1.

Tratamiento antiedema cerebral. Puede utilizarse el manitol a un célculo de
1mg/Kg en infusién intravenosa a pasar en 15 minutos, si el peligro de
herniacion es inminente. La dosis de mantenimiento se puede calcular entre
0,5-2 mg/Kg/dia, dividido en 6 dosis cada 4 horas.

Cloruro de potasio. Debe administrarse en cada frasco de venoclisis, puesto
gue el manitol, asi como otros diuréticos, conllevan a la pérdida corporal de
potasio.

Tratamiento esteroideo. Los corticoides mejoran considerablemente los
sintomas en el paciente con lesion tumoral cerebral y espinal por descenso de
la hipertension intracraneal y reduccion del edema cerebral perilesional. Los
sintomas mejoran después de pocos minutos y pueden sentirse asintomaticos
luego de 24-48 horas. EI mecanismo por el cudl mejora aln se desconoce; sin
embargo, se cree que se debe al descenso del flujo de agentes hidrosolubles
que cruzan la barrera hematoencefélica disrrupta. También, permiten inhibir la
entrada de agentes quimioterapéuticos dentro del tumor. La dexametasona es
el esteroide de elecciobn a una cantidad de 16mg diario, dividido en cuatro
dosis. Aunque, la dexametasona por su efecto linfolitico puede causar necrosis
tumoral.
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4. Tratamiento antiepiléptico. Se utiliza en pacientes con crisis convulsivas en el
diagndéstico o durante su evolucion. En nuestro centro siempre se ha utilizado
como profilaxis post quirdrgica la fenitoina de 100mg cada 8 horas. La
administracion de anticonvulsivantes cuando el paciente esta con tratamiento
antineoplasico debe tomar las siguientes consideraciones: la carbamazepina, la
fenitoina y el fenobarbital, reducen los niveles séricos de los diversos
antineoplasicos y de otros farmacos. El &cido valproico, aumenta los niveles de
algunos antineoplasicos, lo que puede producir toxicidad (5).

5. Tratamiento analgésico. El dolor incrementa la presion intracraneal, nunca
debe faltar la analgesia adecuada. EI medicamento ideal es el metamizol 1g
cada 6 horas, al permitir la monitorizacion neuroldgica, sin causar alteracion del
nivel de conciencia.

6. Tratamiento antiulceroso. Las Ulceras de Cushing son afecciones frecuentes en
estas entidades y podria verse facilitada por el uso de esteroides. Lo que
precisa que el paciente esté protegido con antiacidos H2 o inhibidores de la
bomba de protones. El Omeprazol 20mg cada 12 horas es la mejor profilaxis.

Cirugia convencional

La cirugia a cielo abierto es el tratamiento mas utilizado y seguro, permitiendo ver la
lesién tumoral en su extension y naturaleza. Con la ayuda del microscopio quirargico,
se hace mas factible realizar una reseccion tumoral total (meningiomas, metastasis,
etc.), sin causar dafio del tejido cerebral adyacente. Asimismo, logra una
citorreduccion importante (gliomas o tumores mal definidos), resolviendo el conflicto
continente-contenido y por ende una mejoria de la calidad de vida.

En las patologias extraaxiales, en la mayoria de ocasiones, se obtiene una exéresis
total y en las intraaxiales, habitualmente la exéresis es parcial. Ultimamente, se han
incorporado equipos de RMN abiertos en los quiréfanos lo cual permite resecciones
mas radicales.

La cirugia covencional esta expuesta a algunas complicaciones post operatorias como:
hemorragia del lecho quirdrgico, edema citotdxico, fistulas de LCR, meningitis,
aparicion de déficit neuroldgico post operatorio, especialmente paresias o hemiplejias,
anisocoria, etc.

La hidrocefalia es una entidad frecuente en la patologia tumoral cerebral, la misma que
debe ser intervenida quirGrgicamente, antes de procederse al ataque directo de la
entidad tumoral.

Neurocirugia estereotactica

Se denomina neurocirugia minimamente invasiva al proceder quirdrgico encaminado
al tratamiento de lesiones intracraneales utilizando métodos quirdrgicos que no
provoguen dafio innecesario a los tejidos vecinos a través de abordajes optimizados y
que logren el objetivo propuesto. Etimolégicamente estereotactica deriva del griego
stereo-espacial, tridimensional y tasso-tocar. Consiste en localizar un punto o volumen
intracraneal de manera muy precisa y reproducible mediante un sistema de
coordenadas cartesianas (6-12).

Sus indicaciones estan precisadas para biopsias (neoplasias cerebrales profundas,
sobre todo ubicadas cerca de areas elocuentes; neoplasias de tallo cerebral; lesiones
multiples; y pacientes en quienes esté contraindicado la anestesia general), colocacion
de implantes radiactivos para braquiterapia, drenaje de quistes tumorales:
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craneofaringiomas, gliomas quisticos, etc., y asistencia a otras técnicas como la
endoscopia y radiocirugia.

Sus ventajas generales pueden resumirse en tiempo quirtrgico y estadia hospitalarias
cortas; costos de salud menores a mediano y largo plazo a pesar de la inversion inicial
para su introduccién; convalecencia y rehabilitacién rpida con resultados quirargicos
Optimos; escasas complicaciones y disminucién de la morbilidad quirdrgica. Sus
ventajas particulares son la seleccion de una o varias dianas, planificar abordajes,
localizar zonas elocuentes y el calculo del volumen tumoral; localizacién exacta de la
craneotomia-keyhole, proporcional al tamafio del tumor, con simulacién automatizada
en el transoperatorio; apertura simple y exacta de los planos quirdrgicos; orientacion
tridimensional exacta durante toda la intervencion facilitada por la guia estereotactica;
mejor reconocimiento de la interfase tumor-tejido normal, con mayor probabilidad de
resecciones totales y menor indice de recidivas; menor retraccion cerebral y dafio de
tejido cerebral normal por pérdida de orientacién espacial.

Sus complicaciones y limitaciones son la hemorragia intracerebral post-biopsia; en
caso de resecciones tumorales las complicaciones propias del proceder, aunque
menores que en cirugias convencionales; pérdida de las referencias anatomicas al
progresar la cirugia tumoral, por lo cual las tendencias actuales consisten en integrar
éstas técnicas con sistemas de imagen intraoperatorios como Ultrasonografia y RMN;
costo elevado, sin embargo, han de compensarse con un beneficio para el paciente.

Exéresis de un glioma cerebral guiado por cirugia estereotactica. Fig. 1. Glioma talamico izquierdo. Fig. 2.
Localizacién exacta de la craneotomia key-hole, proporcional al tamafio del tumor (Cortesia del Dr. Fredy
Gutiérrez Mufioz. Hospital Universitario Manuel Ascunce Doménech, Camagtiey — Cuba).

29



Viadimir Cerron Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

Cirugia estereotactica. Fig. 1. Reseccion de metastasis cerebral profunda. Fig. 2. Reseccién de nddulo
mural y drenaje de quiste tumoral (Cortesia del Dr. Fredy Gutiérrez Mufioz. Hospital Universitario Manuel
Ascunce Doménech, Camagliey — Cuba).

Neuroendoscopia

Tecnologia necesaria para su aplicacion: endoscopios rigidos de variadas longitudes y
angulos de visién con fuentes de xendn, brazo fijador, sistema de camara, monitor
digital, pieza de mano-microdrill e instrumentos de endoscopia intracraneal vy
electrocoagulacion.

En la enfermedad neoplasica la neuroendoscopia tiene la siguiente aplicacion practica
(13-15): proceder de eleccién para toma de biopsia en lesiones tumorales intra y
paraventriculares (tumores pineales, germinales, craneofaringiomas, ependimomas,
meningiomas, papilomas del plexo coroides, gliomas paraventriculares, quiasmaticos
con extension al 1l ventriculo, etc.); reseccion de tumores quisticos intraventriculares o
aspiracién-drenaje de su contenido (fenestracion del quiste, ventriculo-cistostomia,
ventriculo-cisto-cisternostomia o marsupializacién) en: quistes coloides, pineales,
quistes de craneofaringiomas, aracnoideos, cuadrigeminales, parasitarios
(neurocisticercosis); reseccion de tumores solidos intra o paraventriculares pequefios y
delimitados con ayuda del aspirador ultrasénico adaptado al canal de trabajo del
endoscopio (ademas se recomienda el uso de la guia estereotactica si no existe
hidrocefalia); derivaciones de LCR a las cisternas basales en patologias tumorales que
obstruyan su libre circulaciéon: ventriculostomia mediante fenestracion del piso del Il
ventriculo (tercer ventriculocisternostomia), septostomia y derivacién latero-
cuadrigeminal; y permite la evacuacion de hemorragias intraventriculares por
sangramientos tumorales.

Tiene las siguientes ventajas: abordaje minimamente invasivo y poco traumatico;
vision directa de la anatomia ventricular individual y del sitio de toma de muestra para
biopsia 0 de la lesién; toma de muestra de LCR para marcadores tumorales y
antigénicos; tratamiento simultaneo de la hidrocefalia mediante tercer ventriculostomia;
disminuye la posibilidad de sangramiento por visualizarse el sitio de puncién, permite
la electrocoagulacion e irrigacion; y puede servir de asistencia a la microcirugia en
lesiones grandes permitiendo visualizacion en profundidad y con iluminacién 6ptima.

Sus complicaciones reportadas incluyen la hemorragia intraventricular que puede
controlarse mediante coagulacion y/o irrigacion continua; dafio a estructuras
superiores a la vision del cirujano por mala manipulacion del endoscopio, provocando
sangramientos venosos (vena septal o talamoestriada), intracerebrales, subdurales,
etc.; hipertension endocraneana y bradicardia refleja por exceso de irrigacion; otros
como higroma subdural, infecciones de LCR, fistula de LCR. La neuroendoscopia no
permite el uso bimanual del cirujano a la hora de disecar tumores de grandes
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magnitudes y en caso de ventriculos pequefios o virtuales debe apoyarse de un
neuronavegador.

Endoscopia de la base craneal. Abordajes e indicaciones

El corredor endonasal se divide en cuatro corredores principales. El corredor
transnasal: Abordaje Transcribiforme (Expone la fosa craneal anterior en la fisura
interhemisférica y el surco olfatorio, se reseca la lamina cribiforme y cresta galli,
permitiendo tratar meningiomas del surco olfatorio, estesioneuroblastomas, tumores de
senos nasales, etc). Abordaje Transclival (Expone los 2/3 inferiores del clivus. Pueden
resecarse meningiomas petroclivales, cordomas, condrosarcomas, teratomas vy
tumores de senos nasales). Abordaje Transodontoideo (Expone la unién craneo-
vertebral/odontoidea. Si se reseca agujero magno y céndilo occipital medial puede
tratarse lesiones como meningiomas de agujero magno y cordomas. Si la reseccion se
extiende al arco anterior de C1, odontoides y cuerpo superior de C2, pueden tratarse
meningiomas del agujero magno e invaginacion basilar) (16).

El corredor transesfenoidal que presenta las variedades siguientes: Abordaje
Transselar (expone silla turca, es la utilizada clasicamente para los adenomas
pituitarios). Abordaje Transtubérculo sellar o transplanum esfenoidal (expone la
cisterna suprasellar y prequiasmatica. Util para la remocioén de meningiomas del plano
esfenoidal, macroadenomas con crecimiento suprasellar, craneofaringiomas, gliomas
de nervio 6ptico). Abordaje Transclival subsellar (expone el tercio superior del clivus,
para lo cual es necesario remover el clivus en su tercio superior, clinoides posteriores
y dorso sellar. Si se une a su homdlogo transnasal transclival puede denominarse
panclival. Se utiliza para la remocion de macroadenomas pituitarios,
craneofaringiomas  retrosellares 'y  meningiomas  petroclivales).  Abordaje
Transcavernoso (expone el seno cavernoso medial para lesiones tumorales que
infiltren estas estructuras como los macroadenomas extendidos al seno cavernoso).

El corredor transetmoidal presenta tres variedades: Abordaje Transfévea etmoidal
(expone la fosa craneal anterior). Abordaje Transorbitario (expone el apex orbitario
para lo cual es necesario la apertura de las paredes lateral y anterior del seno
esfenoidal). Abordaje Transesfenoidal (expone el seno cavernoso).

El corredor transmaxilar presenta el Abordaje Transpterigoideo, para su proceder es
necesaria la apertura de los senos etmoidal y esfenoidal y exponer la fosa
pterigopalatina, infratemporal, apex petroso, seno esfenoidal lateral y seno cavernoso
lateral (17,18).

En los abordajes endoscopicos key-hole el objetivo es enfocar la diana a tratar,
eliminar muchos pasos innecesarios de los abordajes convencionales y preservar las
estructuras neurovasculares vecinas. Son cuatro abordajes: transglabelar,
supraorbitario, retrosigmoideo y subtemporal.

Las principales complicaciones de la endoscopia de base craneal pueden resumirse
en: fistula de LCR, sangramiento del lecho quirdrgico, dafio neurovascular directo;
complicaciones endocrinas (diabetes insipida). Practicamente no tiene limitaciones
debido a que puede utilizarse la bimanualidad del cirujano ayudado por los diferentes
tamafios de los endoscopios, los angulos de vision disponibles y los brazos fijadores
(29).
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Radiocirugia estereotactica

La radiocirugia estereotactica es un elemento terapéutico indispensable para la
practica de la neurocirugia y radioterapia moderna. Este método fusiona la
neurocirugia estereotactica con la neuroimagenologia y las técnicas de tratamiento
radiooncolégico, permitiendo el tratamiento de lesiones intracraneales benignas,
malignas, profundas y mdltiples, seleccionados cuidadosamente, donde la
manipulacién quirdrgica estaria asociada a un significativo riesgo de secuelas
neuroldgicas (20).

Se basa en la aplicacion de altas dosis de radiacion ionizante a lesiones del SNC —
con el objetivo de destruirlas o detener su crecimiento — mediante principios y métodos
estereotacticos, en sesién Unica o mediante fraccionamiento de la dosis total en
ndamero no mayor de 5 sesiones y con muy altos niveles de precision y conformacion.

El principio biofisico plantea que esta variante terapéutica se basa en emplear tantos
haces de radiacion ionizante (mediante finos haces de radiacion de cobalto 90) como
sea necesario de manera que la dosis de cada uno por separado sea inocua para los
tejidos que atraviesa pero que en el punto de convergencia de todos ellos se logre el
efecto deseado (muerte celular) al producirse una sumatoria de la energia de los
mismos (21).

Las indicaciones estan restringidas a los tumores primarios intracraneales como los
schwannomas vestibulares, los cuales constituyen una de las primeras neoplasias
tratadas por este tipo de proceder con resultados excelentes, considerandose la
primera alternativa terapéutica en lesiones Unicas de hasta 3 cm. con un control mayor
del 97%. Otras lesiones a tratar son el gliomas de bajo y alto grado (astrocitomas
anaplasicos y glioblastomas multiformes); meningiomas de dificil localizaciéon y en
vecindad a zonas elocuentes donde ha tenido una alta efectividad y control superior al
90% en meningiomas benignos; adenomas hipofisarios, craneofaringiomas; papilomas
del plexo coroides; hemangioblastomas; hemangiopericitomas; hamartomas;
meduloblastomas; tumores glémicos; pineocitomas y tumores pineales malignos;
hamartomas; linfomas y tumores malignos de base craneal entre otros (22).

Otras indicaciones constituyen los tumores metastasicos intracraneales Unicos o
multiples; tumores orbitarios; tumores espinales primarios y metastasicos.

Las complicaciones y limitaciones pueden resumirse en: radionecrosis, edema post-
radiacion, vasculitis, dafio a estructuras vitales, tumores radioinducidos, deterioro
visual, hipopituitarismo, neuropatias por radiacién. Se ha reportado una mortalidad
entre el 0,9 y el 3%, el elevado costo y desechos radioactivos en los casos que se
utilicen fuentes de Cobalto (23).

En esta década ha hecho su aparicién en el Perd, aunque el método esté solamente al
alcance de cierta clase social, no se puede ser ajeno a sus nociones generales.

Tendencias actuales y futuras en la cirugia de minima invasion

1. Ampliacion de las indicaciones quirtrgicas de la cirugia de minimo acceso en
los tumores intracraneales.

2. Apoyo a través del mapeo cerebral utilizando técnicas de imagen como la
tractografia cortico-espinal por RMN, magnetoencefalografia, RMN funcional,
PET-SPECT entre otras, para evitar lesion en areas elocuentes, cuando se
realice la exéresis de tumores cerebrales.

3. Progresién y desarrollo de los videoscopios.
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4. Utilizacion de RMN intraoperatoria en la cirugia tumoral para conocer la
extension de la exéresis tumoral y mejorar en la orientacion espacial a través
del neuronavegador disponible.

5. Concepto de exoscopio-endoscopio y su utilidad en la cirugia tumoral de base
craneal. Permite una visualizacién panordmica del campo quirargico y a la vez
una vision cercana y directa de la lesion a tratar.

6. Uso de todas las tecnologias combinadas en salones inteligentes para el
tratamiento éptimo de las patologias tumorales.

Radioterapia

En pacientes con tumores de alto grado, la terapia de radiacion prolonga la calidad y
sobrevida del paciente. El método es efectivo para retardar el crecimiento de los
tumores, sobre todos los invasivos y agresivos (gliomas anaplasicos, gliomas mixtos,
meduloblastomas, etc).

El tratamiento radiactivo para los pacientes con gliomas de bajo grado es incierto y
preferentemente no estd indicado. Las radiaciones actlan a nivel bioldgico,
depositando energia y produciendo desequilibrios en los 4tomos de las moléculas,
mediante el dafio directo del ADN o del agua intracelular, que, en funcién de la energia
e intensidad de la radiacién, llegan a producir la muerte celular en el volumen del
espacio organico que ha sido sometido a su accién (24). Existen descripciones de
casos en las que las radiaciones ionizantes pueden causar la aparicion de tumores
distintos al inicialmente irradiado (25), puesto que los tejidos sanos circundantes,
también sufren el efecto descrito.

Braquiterapia

La palabra braquiterapia procede del griego brachys que significa corto. Por tanto, la
braquiterapia es el tratamiento radioterapico que consiste en la colocacion de fuentes
radiactivas encapsuladas dentro o en la proximidad de un tumor (distancia corta entre
el volumen a tratar y la fuente radiactiva).

La historia de la braquiterapia se inicia en Paris en 1896, tras el descubrimiento de los
rayos X por el aleman Wilhelm Roentgen y fue Becquerel quien descubrid las
radiaciones invisibles emitidas por el uranio después de observar el ennegrecimiento
de una placa fotogréfica en contacto con cristales de urano. La posibilidad de implantar
fuentes radiactivas directamente dentro del tumor, fue una estrategia ya sugerida en
1903 por Alexander Graham Bell. El primer caso ilustrado en la literatura médica de
tratamiento con braquiterapia data de 1914, en Dublin, con el tratamiento de un
sarcoma de parotida inoperable mediante braquiterapia intersticial.

La braquiterapia, denominada curiterapia o radioterapia interna, fue acufiada por
Forsell en 1931, para diferenciarla de la radioterapia externa, donde la fuente
radiactiva estéd lejos del volumen a tratar. Las fuentes encapsuladas son isétopos
radiactivos en forma de tubos (Cesio 137), alambres (Iridio 192) o semillas (lodo 131,
Oro 198, Paladio 109) que se colocan intra tumoralmente. La insercion de estas
sustancias se realiza en el quiréfano y requiere anestesia local o general.

El objetivo es administrar dosis altas de radiaciéon al tumor y dosis escasas a los
tejidos normales de alrededor. S6lo puede emplearse en el tratamiento de tumores
pequefios y no irradia areas linfaticas. La ventaja frente a la radioterapia externa, es
gue los implantes radiactivos ofrecen la posibilidad de administrar una dosis alta al
tumor, en un tiempo reducido y con un volumen bien delimitado alrededor del mismo,
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con exposicidn reducida de las estructuras o tejidos adyacentes normales. Puede, la
mayoria de veces, combinarse con la radioterapia externa.

Las caracteristicas ideales de un radioisétopo utilizado en braquiterapia son: corto
periodo de semi desintegracion, alta actividad especifica y la no produccion de gases
radiactivos.

Quimioterapia

La quimioterapia se refiere al tratamiento mediante el empleo de farmacos, en las
enfermedades neoplasicas, teniendo como objetivo primordial el impedir la
reproduccion de las células malignas, mediante su accion citostatica o citotéxica. Esta
accion conlleva a provocar una alteracion celular en la sintesis de acidos nucleicos,
division celular o sintesis de proteinas, de las células malighas, ocasionando su
destruccion.

La quimioterapia esta indicada en algunos gliomas de alta malignidad. Su aporte no es
significativo, s6lo en casos muy especiales, como los oligodendro-astrocitomas
anaplasicos. Es ideal para el tratamiento de los gliomas de alto grado, ya que estos
invaden ampliamente el tejido cerebral y las células se encuentran a una gran
distancia del origen primario. La quimioterapéutica sistémica es liposoluble y atraviesa
la barrera hematoencefalica, actuando en todo el eje del SNC. Sin embargo, existen
indicios de agentes o combinacion de agentes quimioterapéuticos, que no tienen
efecto sustancial en el tratamiento por las siguientes razones (26):

1. Algunas son liposolubles y no cruzan la barrera hematoencefalica. Algunos
gliomas infiltrantes mantienen normal su barrera.

2. Las diferencias bioquimicas entre las células gliales y las células del glioma
son escasas, por ello que altas dosis de guimioterapéuticos provocan dafio del
tejido cerebral normal.

3. Los gliomas tienen en su superficie un receptor del factor de crecimiento
epidérmico. Los efectos quimioterapéuticos sobre determinado elemento son
minimos.

4. Los gliomas son heterogéneos. Sus anormalidades genéticas y bioquimicas
solamente son detectados en un subgrupo de cada una de ellas. Por ejemplo,
no todas las células de un glioblastoma multiforme expresan el receptor al
factor de crecimiento epidérmico.

Genéticos

Por ahora a titulo experimental, seguramente en el futuro tendran decisiva importancia;
se basan en la incorporacion de genes supresores tumorales.

Consideraciones preoperatorias
Factores del paciente

Edad.

Expectativa de vida.

Puntuacion en la escala de Karnofsky.
Condicién neuroldgica.

Condicién médica asociada.

agbrnNE
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Factores tumorales

1.

2.

Seguridad. Referido a la certeza que el tumor es responsable del cuadro
clinico.

Resecabilidad. Esta variable debe valorarse segun la localizacién, tamafio,
vascularizacion y compromiso del seno venoso.

Garantia quirargica

Uno de los grandes aportes que ha dejado la escuela del Dr. Sergio Vega Basulto,
antes de realizar el procedimiento neuroquirdrgico, es garantizar la presencia de cinco
actores principales, que conllevardn a una cirugia exitosa. Decia: “si uno de estos
elementos falla o estuviera ausente, la mesa cojea o se cae”.

1.

Neurocirujano. Debe estar al dia en la revisibn anatdbmica normal, anatomia
patoldgica, relaciones tumorales con venas, arterias y nervios, debiendo
planificar siempre lo “inesperado”. La fijacion e incision de la cabeza es
responsabilidad y debe garantizarlo el propio cirujano.

Radidlogo. Los estudios de neuroimagen durante el pre, trans y post operatorio
son indispensables.

Anestesiologo. Es un elemento clave en el proceder, su experiencia garantiza
una buena intervencioén. El uso del microscopio quirdrgico, electrocoagulacion
bipolar y la monitorizacion neurofisiolégica son de uso obligatorio.

Intensivista. EI médico neurointensivista debe tener experiencia en el manejo
de estos pacientes y debe estar capacitado para el neuromonitoreo de la
presion intracraneal. Asimismo, contar con examenes de hemogasometria y
toxicologia.

Paciente. La preparacidbn preoperatoria del paciente con esteroide,
anticonvulsivante, drenaje ventricular (si fuera necesario), deshidratante
cerebral, etc., conllevan a una mejor manipulacién cerebral. En el
intraoperatorio debe acolcharse las extremidades, el abdomen y el térax deben
estar libres.
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CAPITULO II
CARCINOMA EPIDERMOIDE DEL CUERO CABELLUDO

Historia

En 1775 Percival Pott describid el carcinoma de escroto de los deshollinadores, en un
nifio que trepaba por el interior de las chimeneas para limpiarlas y fue el primer caso
de carcinogénesis quimica conocida. Posteriormente, describieron otros casos de
carcinogénesis por hidrocarburos en trabajadores textiles, que se debia al aceitado de
las ruedas giratorias de las maquinas de hilar algodén, el aceite impregnaba la ropa y
los genitales de los trabajadores, apareciendo carcinomas epidermoides de escroto y
vulva. En 1809 Lambe relacioné los carcinomas epidermoides con el arsénico del agua
potable. En 1822 Paris relacion6 las emanaciones arsenicales derivadas de la
fundicion del cobre con el cancer de escroto. En 1887 Jonathan Hutchinson denuncié
gue el arsénico medicinal era carcindgeno (solucion de Fowler). Marjolin en 1828
describi6 el desarrollo de un carcinoma sobre una cicatriz y dio lugar a la formacion de
Ulceras carcinomatosas (Ulceras de Marjolin). Por su lado, Frieben en 1902 presenté el
primer caso de carcinoma epidermoide producido por rayos X. También el calor
(radiaciones infrarrojas) esta relacionado con la aparicion de carcinoma epidermoide.

Concepto

El carcinoma epidermoide es un tumor maligno de origen epitelial, infiltrante y
destructor, que origina metastasis por via linfatica y hemética. Se ha constituido en la
segunda neoplasia mas frecuente detras del carcinoma basocelular. Su mortalidad es
escasa, pero las destrucciones y mutilaciones derivadas de ella son grandes. La
competencia neuroquirdrgica viene cuando, producto de las secuelas tumorales, el
defecto cutaneo y la osteolisis craneal, constituyen un gran defecto tisular. Esto se
traduce en un reto para el neurocirujano quien debe garantizar la sintesis, la
proteccion cerebral y la no recidiva tumoral, para lo cual tiene que tener pleno
conocimiento de la patologia.

Etiologia
El medio que nos rodea es cada vez mas agresivo con nuestro cuerpo y, en particular,

con nuestra coraza cuténea, debido a multiples factores, como polucién, radiaciones
solares, destruccién de la capa de ozono y otros, que poco a poco van debilitandola.
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Las pieles mas sensibles, mas indefensas a estas agresiones son las pieles claras,
que van a ir debilitandose paulatinamente con el paso del tiempo e ir degenerandose
mucho mas rapidamente que las pieles oscuras.

La melanina actia como protectora de la piel contra las radiaciones solares (de ahi
gue en los sitios en los que hay mucho sol las personas suelen tener la piel de color
oscuro y en las que hay poco sol son de piel clara). El problema se suscita con los
movimientos migratorios, en los que personas de piel clara van a sitios en donde hay
mucho sol.

Otras estructuras de la piel, como por ejemplo el pelo, tienen también una funcion
protectora (ademas de otras) de las radiaciones solares, por lo que las personas
calvas han perdido la proteccion de su cuero cabelludo al sol y sufren en mayor
namero de lesiones actinicas. En lo referente a la edad, cuanto mayor sea una
persona, mayor es el ndmero de radiaciones solares que ha ido recibiendo y
acumulando durante su vida y, como éstas son una de las causas principales de las
neoplasias cutaneas, es facilmente comprensible el porqué se produce mas en las
personas mayores

La mayoria de los carcinomas epidermoides parecen estar inducidos por la luz solar y
parece que fueron Thiersh en 1875 y Unna en 1894 los primeros que mostraron un
interés generalizado por los efectos de la luz solar como causa de desarrollo de
tumores malignos, aunque también hay radiaciones ultravioletas artificiales que se
utilizan para tratar determinadas enfermedades cutaneas, que son capaces de originar
multiples carcinomas epidermoides. Asi mismo hay otros agentes distintos a las
radiaciones, que se sabe desde hace mucho tiempo, que son capaces de producir
carcinomas epidermoides.

Existen ademas otros factores como los genéticos, el calor (cigarrillos o pipa), la falta
de piezas dentarias, microtraumatismos de repeticidon, cicatrices y Ulceras cronicas,
ciertas dermatosis, ciertas terapias medicamentosas, carcind6genos quimicos, etc.

Epidemiologia

La mortalidad anual por los canceres de piel es de 0,44 por 100000 habitantes. El 59%
es causado por el carcinoma epidermoide y el 20% al carcinoma basocelular. La edad
media de los fallecidos por epidermoides es de 73 afios y al menos el 80% de ellos
presentan metastasis.

El cancer cutaneo no melanoma es mas frecuente en personas de edad avanzada y
en varones, pues por motivos laborales (agricultores, marineros, constructores, etc.)
estdn mas expuestos a las radiaciones solares. Los varones al fumar mas que las
mujeres tienen mayor incidencia en el cancer que afecta los labios. Las mujeres tienen
menor incidencia debido a que usan mas filtros quimicos que los hombres, tanto en la
cara como en los labios (cremas de cara, maquillajes, labiales, etc.) (27-32).

Los canceres de la piel representan en la actualidad la tercera parte de todas las
formas de cancer del hombre. El carcinoma basocelular es el cancer mas comuan de la
piel y esta en relacion de 3/1 con respecto al carcinoma epidermoide que es el
segundo en frecuencia. Sin embargo, con un diagndstico oportuno y un correcto
tratamiento, la mortalidad de ambas neoplasias sélo representa el 0.1% (33).
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Cuadro clinico

-

Carcinoma epidermoide con invasion cutdnea, 6sea y meningea que motivo su resecion
radical. Obsérvese la exposicién cerebral (Cortesia Dr. José Grande La Torre. Hospital IV
Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).

W N

5.

6.

Los carcinomas epidermoides pueden aparecer sobre la piel aparentemente
sana (de novo) o sobre una piel dafada (cicatriz, quemadura, Ulcera,
queratosis actinica, queilitis, leucoplasia, etc.).

Generalmente afecta a personas mayores de 50 afios de edad.

Suelen tener extension variable en su ulceracién. A nivel cefalico pueden
comprometer la piel, el craneo y la duramadre, dejando el cerebro al
descubierto.

La lesion afecta mayormente a personas de piel clara y areas relacionadas con
la luz solar (zonas fotoexpuestas).

Otras localizaciones: cara, dorso de manos, pabellones auriculares y labio
inferior, glande, vulva, ano, boca, etc.

Como norma, los que afectan a mucosas suelen ser mas agresivos.

Tratamiento

Lo fundamental es la erradicaciéon del tumor antes de la metastasis. Entre los
tratamientos empleados tenemos (31,32,34):

1.

Cirugia convencional. Se utiliza en la extirpacion de cualquier carcinoma
epidermoide. Si las lesiones son pequefias es posible el cierre primario de la
herida y si son grandes habra que recurrir a injertos o colgajos cutaneos. Una
vez extirpado el tumor se puede mandar la pieza a anatomia patolégica y
sabremos el grado histol6gico del tumor y si esta totalmente extirpado. Si hay
metastasis ganglionares se debe realizar un vaciamiento ganglionar.

Cirugia micrografica de Mohs, también denominada escision quirdrgica
controlada con microscopio. Su ventaja es que reduce la probabilidad de una
extirpacion incompleta del tumor o de la reseccién de una cantidad excesiva de
tejido no canceroso. Este método es el que menos recurrencias y mas
curaciones tiene de todos los empleados.

Electrocirugia. Se puede utilizar en carcinomas muy pequefios que estén
localizados en superficies planas del cuerpo: frente, mejilla, cuerpo, etc.
Radioterapia. Indicado en carcinomas grandes para la electrocoagulacion,
también los que afecten a nariz, labio o parpado, y los de la regién preauricular
gue invaden tejidos profundos a lo largo de las rutas anatomicas.
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5. Otras técnicas: criocirugia, el rayo laser e incluso el interferon alfa-2b
intralesional.

Los tumores de cuero cabelludo representan en muchos de los casos un reto
quirargico desde el punto de vista reconstructivo, pues en un porcentaje importante de
los casos, se trata de lesiones metastasicas no susceptibles de resecciones curativas
o de tipos histopatoldégicos cuyo tratamiento no es quirdrgico.

El tipo de intervencién quirdrgica mas frecuentemente realizada, es la reseccion local
amplia, debiéndoseles cubrir el defecto con una rotacién de colgajo. El cierre primario
es excepcional en virtud del diAmetro a resecar segun el tamafio inicial de la lesion
(27-29) y cuando exista compromiso 0seo debe realizarse la reseccion local amplia
con la tabla 6sea y la duramadre.

Prondstico

Los indices de recurrencia — segun el método terapeutico empleado — a los cinco afios
varian segun las series. En general, van del 1% de la cirugia microscopica de Mohs al
8,7% como media con el resto de los tratamientos. No siempre se consigue erradicar
el tumor, porque los indices de recidiva para el carcinoma epidermoide son muy
amplios del 1-20%. En el carcinoma basocelular, aproximadamente la mitad de los
pacientes, desarrollaran otro en el plazo de cinco afios.

Sin tratamiento, la evolucion es hacia la diseminacion metastésica y la muerte. Sin
embargo, la historia natural del carcinoma epidermoide invasor de piel es muy
variable, la mayoria de ellos crecen lentamente, de modo que la extirpacion del tumor
conduce a la curacién completa, pero algunos de ellos tienen un crecimiento rapido
con un alto potencial de diseminacién metastasica. Algunas areas del cuerpo como el
labio, la cavidad oral, el pene y la vulva se asocian con mayores probabilidades de
invasion rapida.

El grado histolégico y el tamafio del tumor también son factores a tener en cuenta en
cuanto al pronéstico. Actualmente los carcinomas epidermoides se diagnostican cada
vez en estadios mas precoces, por lo que los tratamientos se realizan antes y las
probabilidades de metastasis son menores (31,32).

En el carcinoma epidermoide de labio inferior hay series que documentan metastasis
en un 74% de los casos cuando el tumor tiene 6 mm. 0 mas, por eso la identificacién
del carcinoma en un estadio temprano es fundamental, ya que estos tumores
incipientes pueden ser curados facilmente; mientras que si desarrollan metastasis el
pronostico es desfavorable.

Diagnéstico diferencial

1. Carcinoma basocelular. Es el més frecuente de todas las neoplasias malignas
de la piel (70%) y se origina en las células basales de la epidermis y sus
anexos. El 80% de los casos se localiza en cabeza y cuello y 15% en hombros,
espalda y torax, es decir, en las zonas expuestas al sol. En la region cefélica,
se presenta con mas frecuencia en el area parietal (21%) y parietooccipital
(15%). Tiende a la recidiva local (5% a los 5 afios) y no da metastasis, aunque
hay un riesgo del 0,05% de metastizar a ganglios regionales, pulmén, higado y
hueso.
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2.

No o

Melanoma maligno. Causa mas frecuente de muerte entre todas las
enfermedades de la piel. Se prevé que habra 1 melanoma por cada 75
individuos que tengan una vida media de 80 afios. Los factores que influyen en
el incremento de melanomas son: edad, sexo, hormonas y embarazo, fenotipo
cutaneo, presencia de nevos, herencia, situacion geogréfica, radiacion solar,
radiaciones e inmunosupresion.

Queratosis actinica. Se presenta como lesiones eritematosas, descamativas,
circunscritas, de menos de 1 cm. de didmetro, en zonas expuestas a luz solar.
Se considera lesion precursora del carcinoma epidermoide de la piel junto a la
queilitis actinica y las queratosis arsenicales.

Tumores malignos no susceptibles a tratamiento quirdrgico como en el caso de
plasmocitomas, linfomas, mielomas y otros.

Adenocarcinomas metastéticos.

Porocarcinoma ectrino.

Carcinoma de células de Merkel.
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CAPITULO Ill
NEVUS DERMICO-EPIDERMICO EPICRANEAL

Concepto

Los tumores epicraneales pueden tener una naturaleza benigna, siendo capaces de
comprometer las estructuras cutdneas y subcutaneas superficiales, asi como,
presentar una naturaleza maligna capaz de invadir las estructuras Oseas, durales y
cerebrales. El nevus dermico-epidermico epicraneal es un tumor benigno que se
encuentran en la piel del cuero cabelludo y mas raramente pueden verse en la
conjuntiva ocular, mucosa bucal y érganos genitales externos.

Etiologia

Se origina en los melanocitos, denominandose lunar, nevo o nevus melanocitico, a
diferencia del melanoma maligno que seria el tumor maligno originado en los
melanocitos.

Epidemiologia

Su relativa baja frecuencia y su resolucion quirdargica sin biopsia (cuando son
pequefias), son las causales que han conllevado a que no se reporte adecuadamente,
su real incidencia. Los pocos estudios acerca de su tasa de incidencia epidemiolégica,
con datos en algunos casos diametralmente opuestos, no deducen cifras precisas.

Patologia

En el estudio anatomopatol6gico se reconocen tres tipos principales de nevus
melanociticos de la piel, que parecen corresponder a etapas evolutivas de la lesion:
nevus de unién (nevus juncional), nevus dermo-epidérmico (nevo compuesto) y nevus
dérmico.

Cuadro clinico

Crecimiento lento y progresivo (afios).

Tamario variable en forma extensa, aplanada en forma de casco.

Color azulado-verdoso.

Puede presentar superficie verrucosa o0 rugosa, recordando los surcos
cerebrales.

PN
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5
6
7.
8.
9.
1

Consistencia blanda.

Limites precisos.

Buena movilidad epicraneal.

Ausencia de ulceracion.

No doloroso a la palpacién superficial ni profunda.

0. Crecimiento de algunos cabellos canos a partir de la lesion tumoral.

Fig.1. Tumor epicraneal fronto-parietal bilateral. Fig. 2. El estudio anatomopatoldgico informd
nevus dérmico-epidérmico (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo - Peru).

Complementarios

1.

2.

3.

Rx - Créaneo. Indicado para descartar erosion craneal (osteolisis) y
diferenciarlo de patologias malignas.

TC - Craneo. Se indica para descartar si el tumor es primario o secundario,
pudiendo precisar la existencia o no, del compromiso craneal o cerebral.
Biopsia. Es el estudio de eleccién que determina la naturaleza y diagnostico
definitivo del tumor.

Tratamiento quirdrgico

El tratamiento esta orientado a la reseccion total de la lesién tumoral en bloques y en
varias sesiones quirdrgicas con intervalo de un mes. El cirujano tiene que tener un
buen dominio de la técnica basada en el corrimiento de colgajo para no generar un
defecto epicraneal. Se debe realizar la exéresis a partir del centro en forma de tajada
de meldn y simultaneamente suturar la herida hasta lograr el cierre total. El tejido
epicraneal sano ira elastizandose, orientado al centro de la lesion, hasta concluir la
exéresis total del tumor.
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Diagnéstico diferencial

[
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Fig.1. Tumor del cuero cabelludo. Fig. 2. Exéresis total. El estudio anatomopatoldgico informo
un quiste sebaceo infectado (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo - Peru).

Deben incluirse patologias originadas a partir de la epidermis, anejos, tejido conectivo
dérmico y tejido subcutdneo, asi como estructuras que se encuentran en la dermis
incluyendo nervios y vasos sanguineos. Debe considerarse siempre la posibilidad del
compromiso de las estructuras craneales y meningeas, que pueden debutar con una
presentacion epicraneal.

1. Melanoma maligno. EI melanoma maligno se origina en la piel, coroides,
genitales externos y mucosas oral y rectal. Se manifiesta macroscopicamente
como una mancha café negruzca que crece con areas hiperpigmentadas e
hipopigmentadas de bordes irregulares, pudiendo tener areas solevantadas o
Ulceras.

Carcinoma epidermoide y carcinoma basocelular.

Tumores malignos del craneo. La adherencia de las lesiones epicraneales a los

planos profundos es un signo malo y sugiere la erosién craneal, propia de los

tumores malignos.

4. Quiste sebaceo. Lesion elevada, en forma de clpula y cubierta de piel normal,
de crecimiento lento, pueden ser asintomaticos durante varios afios
adquiriendo gran tamafio. Su contenido es blanquecino y maloliente,
consistente en una mezcla de sebo, bacterias y restos de queratina.

5. Lipoma. Consisten en tumoraciones subcutaneas, blandas, compuestas por
masas uniformes de adipocitos.

6. Queloide. Representa una cicatrizacién exuberante, extendido mas alla de la
cicatriz original. Se desarrollan después de un traumatismo o una intervencion
quirargica y lesiones inflamatorias (tratamientos con electrocoagulacion o
laser), siendo frecuentes en los adolescentes y en las personas de fototipo de
piel oscura.

7. Metastasis craneal o epicraneal.

wn

Prondstico

La exéresis completa garantiza la cura definitiva por lo que el prondstico se tornara
muy bueno.
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Complicaciones

bR

Infeccién de la herida.

Defecto cutaneo epicraneal tras la reseccion.

Recurrencia de la lesion tumoral.
Ulceracion.

TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO
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CAPITULO IV
OSTEOMA CRANEAL

Historia

El osteoma es una patologia que data desde tiempos muy remotos. En los craneos de
la Cultura Paracas (500 ANE) se han podido identificar varios casos (35), de los cuales
algunos de ellos han sido tributarios de tratamiento quirdrgico y otros no. Podria
inferirse que el tratamiento neuroquirdrgico electivo haya estado reservado a una
esfera social. Asi, los craneos deformes, propios de una clase social jerarquicamente
alta afectados por alguna patologia, habitualmente presentaban tratamiento quirdrgico,
lo que no ocurria con la mayoria de los craneos no deformes.

La Cultura Paracas, pionera de la neurocirugia peruana, identificé la enfermedad y dio su tratamiento
respectivo. Fig. 1. Osteoma frontal izquierdo en un craneo no deforme. Fig. 2. Exéresis tumoral ésea de la
tabla externa en un craneo deforme por método de raspado. Museo Nacional de Arqueologia Antropologia
e Historia del Per(i. Area de Paleopatologia, Lima-Perd.
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Concepto

La Organizacién Mundial de la Salud (OMS), define al osteoma como una lesién
benigna constituida por tejido 6seo maduro y bien diferenciado con una estructura
predominantemente laminar y de crecimiento muy lento.

El osteoma craneal puede definirse como una lesién benigna de crecimiento lento,
formado por lo general en la boveda craneana, en los senos aéreos (mastoideos y
paranasales) y en la mandibula. Los osteomas que se alojan dentro de los senos
pueden manifestarse inicialmente como un cuadro de sinusitis recurrente.

Etiologia

Existen varias teorias al respecto, pero la mas acertada menciona que se originan por
una reaccion osteoblastica anémala del periostio, la cual puede ser desencadenada
por estimulos diversos, pero por sobre todo de naturaleza traumética. Para otros
autores los osteomas serian consecuencia de una metaplasia del tejido periostal o
subperiostal (36).

Patologia

Estos tumores estan conformados por tejido osteoide, contenido dentro de tejido
osteoblastico y rodeado de hueso reactivo, este aspecto dificulta distinguirlos de una
displasia fibrosa 6sea.

Epidemiologia

La proporcion de presentacién entre ambos sexos es de 2/1 (mujer /hombre) y su lugar
de aparicién por orden de preferencia es el craneo (region frontal), senos paranasales
y huesos maxilares. Contrasta esta Ultima afirmacion la de Vaquero, quien sostiene
que, el 80% de los osteomas se sitlan en los senos perinasales y solamente el 20%
en la boveda (37).

La frecuencia de afeccion topografica a nivel craneal es como sigue: frontal, parietal,
occipital y temporal. Los osteomas también se han encontrado en diferentes huesos
largos, como fémur, humero, tibia y con menor frecuencia en clavicula. Aumentan su
frecuencia de presentacion entre la tercera y quinta décadas de la vida, soliendo
afectar sujetos relativamente jovenes.

Cuadro clinico

Asimetria craneal.

Crecimiento lento en afios.

Indoloro.

Consistencia pétrea.

Inmovil.

La lesion neurolégica estara en dependencia de la compresion del area afecta
(corteza o nervios craneales) por el crecimiento interno del osteoma.

Pueden conllevar a la obstruccioén del conducto auditivo u ostium nasal.

oghwnE
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Fig. 1. y Fig. 2. Paciente con osteoma gigante fronto parieto temporo occipito basal izquierdo que
compromete la articulacién temporomandibular (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrdn Rojas. Hospital IV
Huancayo EsSalud, Huancayo-Peru).

C—

Fig. 3. y Fig. 4. Lesion tumoral que compromete al hueso petroso, conducto auditivo externo y
articulacion temporomandibular (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo-Peru).

Complementarios

1. Rx — Craneo. Presencia de una masa 6sea con hiperdensidad homogénea,
radiopaca y de limites precisos. Puede surgir de la tabla interna o externa del
craneo, ser compacta o esponjosa. En ocasiones puede mostrar bordes mal
definidos que asemejan I6bulos.

2. TC — Craneo. Precisa una lesion tumoral hiperdensa a nivel de la calota
craneana. Permite ver la orientacion de su crecimiento ya sea externa, interna
0 mixta. Ademas, permite identificar, si existe compromiso o no, de los senos
aéreos o sus conductos.
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Fig. 1. y Fig. 2. Osteoma que compromete la region mastoidea izquierda conjuntamente a su
seno aéreo (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo-Peru).

TS / LLINOR - B3 Y

Fig. 3. Extension del osteoma a nivel de la calota parietal y occipital izquierda. Fig. 4. TC-Craneo con
técnica de ventana dsea (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancavo — Perii).
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Fig. 1. TC — Craneo. Osteoma occipital. Fig. 2. Exéresis total del osteoma (Archivo personal Dr. Viadimir
Cerrdn Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).

Tratamiento quirargico

El tratamiento quirtrgico tiene dos indicaciones precisas. La primera indicacion y la
mas importante es el crecimiento interno del tumor con el consiguiente compromiso de
la corteza cerebral, nervios craneales, conductos 6seos fisiologicos, etc. La segunda
indicacion es enteramente de caracter estético. En ambos casos, se debe ser radical
para evitar la recidiva.

En los osteomas grandes debe procurarse la exéresis total y en los pequefios que no
produzcan mayores molestias que las estéticas, deberé tratarse mediante exéresis de
la tabla externa sin comprometer la interna. En los casos de lesiones pequefias y
asintomaticas, cabe adoptar una actitud de seguimiento.

Fig. 1. Bloque osteomatoso extraido de la calota craneana, obsérvese el compromiso absoluto de la tabla
externa. Fig. 2. Tabla interna indemne (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital [V Huancayo
EsSalud, Huancayo - Peru).
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Clasificacion

TUMORES OSEOS DE LA BOVEDA CRANEANA

Osteomas

Fibro-6seos Fibromas

Tumor de células gigantes
Benignos Quiste 6seo aneurismatico

Histiocitosis
Quistes dermoides y epidermoides
Hemangiomas

Lipomas
Sarcomas
Malignos Primarios Mielomas
Leucemias

Secundarios (metastasis) Carcinomas (prostata,
mama, tiroides, rifidn).

Diagnostico diferencial

1. Sindrome de Gardner. Dado por osteomas craneales multiples (calota craneal,
senos perinasales y mandibula), poliposis del colon y tumores de partes
blandas.

2. Meningioma. En el osteoma a diferencia del meningioma, el diploe esta
conservado y no se observan canales de neovascularizacion.

3. Meningioma intraéseo.

4. Mieloma multiple.

5. Sarcoma osteogénico.

6. Fibrosarcoma.

7. Enfermedad de Paget.

8. Displasia fibrosa.

9. Hiperostosis craneal.

10. Cefalohematoma calcificado.

11. Quiste dermoide y epidemoide.

12. Histiocitosis.

13. Metéstasis craneal.
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Fig. 1. TC-Créneo. Imagen que simula un osteoma frontal central. Fig. 2. TC-Craneo. Imagen hipodensa
dentro del supuesto “osteoma” que, en realidad resulté un meningioma intraéseo (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Pert).

Fig. 1. Excéresis en bloque de un meningioma intraéseo. Fig. 2. Puede observarse el meningioma en la
region frontal lateral izquierda, el cuél ingresa a la médula ésea por un ducto (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Perq).

Complicaciones

1. Neumoencéfalo a tension espontaneo como complicaciéon de un osteoma del
seno frontal posterior (38).

o1



Viadimir Cerron Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

2. Lesién de nervios craneales por efecto compresivo.
3. Obstruccién de los conductos fisioldgicos por el osteoma.
4. Defecto 0seo estético post craniectomia.
5. Osteomielitis.
6. Recidiva tumoral.
Prondstico

Una vez extirpado y conocido la naturaleza benigna de la lesion, el prondstico es
bastante bueno. El defecto 6seo de ser amplio, debe repararse mediante plastia
craneal con material autélogo o heterdlogo.

Las indicaciones para la plastia craneal han variado en los ultimos afios, antes se
pensaba que la reparacion estética era la prioritaria. En la actualidad la proteccién
cerebral es la primera indicacién, pues el area privada de calota se sometera al efecto
de la presion atmosférica generando trastornos en la microcirculacion cerebral y la
atrofia subsecuente. La segunda indicacion es la proteccion frente a los traumatismos
y finalmente, la estética.
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CAPITULO V
DISPLASIA OSEA FIBROSA INTRACRANEAL

Concepto

La displasia fibrosa (DF) o displasia 6sea fibrosa de Jaffé-Lichtenstein es un raro
trastorno osteofibroso no neoplasico, no hereditario, con lesiones habitualmente
asintomaticas y lentamente progresivas. Existe un reemplazo gradual de la médula
Osea por tejido fibro-6seo desestructurado y afecta con mayor frecuencia a los nifios y
los adolescentes jovenes, provocando un crecimiento anémalo que desplaza los
tejidos vecinos (39-42).

Suele manifestarse durante la infancia o adolescencia, presentandose en forma
monostotica, regional o generalizada. Se ha descrito que la forma poliostética de la
enfermedad, presenta afeccion craneofacial en la mitad de los pacientes.

Sinonimia

Hiperplasia fibrosa inflamatoria, hiperplasia fibrosa idiopatica y tumor de Lichtenstein y
Jaffe.

Etiologia

Es de etiologia desconocida. Sin embargo, existen probabilidades de que se debe a la
detencion idiopatica de la maduracion ésea. En 1999, Cohen y Howell describen la DF
como una patologia que se desarrolla a partir de un desequilibrio en la funcién de las
células osteogénicas. El resultado, es una alteracion en la proliferacion y
diferenciacion de las células osteoblasticas. Otros autores plantean que puede ser una
reaccion anormal del hueso a un episodio traumatico local o un desorden endocrino
gue se manifiesta como una condicion 6sea focal (40).

Epidemiologia
La frecuencia de aparicion es de 1 por cada 4100 nacimientos. La edad mas frecuente
de aparicién es entre 5-15 afilos y mas frecuente en el sexo femenino; aunque otros

autores sostienen que su distribucion es igual entre los sexos. Representa el 2,4% de
las neoplasias 6seas y sin componente hereditario (41,42).
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La variedad monostética es la mas frecuente (80%) y son los maxilares los huesos
mas afectados, seguidos por otros huesos del craneo como el temporal, el esfenoides
y el etmoides. El compromiso craneal habitualmente es monostético (40). Menos
frecuentemente, la displasia fibrosa es poliostética y es mas comun en pacientes
jévenes y afectos en la base craneal.

Patologia

La macroscopia muestra una masa solida blanquecina que reemplaza a la medular.
En la microscopia se observan espigas irregulares de hueso compacto, generalmente
no mineralizado y moteado con matriz fibrocelular. Ocasionalmente muestra focos de
cartilago (42).

Correlacionando la anatomia patoldgica con la radiologia, se observa que las lesiones
radiotransparentes se corresponden con tejido fibroso, las radiopacas con tejido 6seo
compacto y las quisticas con areas de necrosis. No se observan atipias ni mitosis
celulares.

Clasificacion

Formas Monostotica Poliostotica
Frecuencia 80% 20%
Huesos So6lo uno: craneo, costillas, Varios.
fémur, tibia, mandibula, o Unilateral y monomiélica.
humero. Calota y huesos faciales.
Pelvis, columna y hombro
Variedad Afectacion conjunta de frontal, | Deformidad varo del fémur proximal

esfenoides, maxilar y etmoides. | (Shepherd’s Crook).

Leontiasis 6sea: deformidad de
huesos frontales y faciales.
Cherubismo: afectacién de mandibula
y maxilar.

Evolucién No aumentan de tamafio. Fractura y deformidades.
Inactiva en pubertad.
Asintométicas.

No deformantes.

Ademas de las anteriores, tenemos el sindrome de Mc Cune-Albright. En este tipo se
presentan anomalias endocrinas y en la pigmentacién de la piel. Mas comdn en nifias
y se caracteriza por una triada: pubertad precoz, displasia fibrosa poliostética y
pigmentacion cutdnea caracteristica (manchas planas café con leche, de bordes
irregulares).

Cuadro clinico

La sintomatologia depende de la localizacion, tamafio, crecimiento y orientacion de la
lesion:

1. Localizacién craneo orbitario: asimetria facial y de las regiones orbitarias,
disminucion de la agudeza visual, exoftalmos, desplazamientos inferiores o
axiales del globo ocular, diplopia o ptosis, parestesias en la region de
distribucion del nervio trigémino y cefalea subsecuente (39).

Protrusion craneal indolora y de lenta evolucion.

Oclusion de las fosas nasales que condiciona respiracion bucal.

N
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4.

5.

Cuando compromete el hueso temporal, generalmente hay pérdida de la
audicién por oclusion del conducto.

Siempre deben descartarse nuevas localizaciones en la economia corporal y el
Sindrome de Albright.

Complementarios

1.

Rx — Craneo. Su densidad es variable, desde radiotransparente a esclerosa.
Se observa frecuentemente las zonas de esclerosis con bordes irregulares y
entre ellas zonas radiotransparentes.

TC — Craneo (ventana 0sea). Tejido éseo de baja densidad que corresponde
al componente fibroso, junto con zonas hiperdensas. Detecta los
desplazamientos de la estructura cerebral producidos por el tumor.

RMN — Cerebral. Tiene utilidad limitada. Se usa para valorar el desplazamiento
de las estructuras neuroldgicas adyacentes. Ademas, evidencia y precisa el
estado de los musculos orbitarios, la grasa retroorbitaria y del nervio optico.

Displasia fibrosa dsea. Fig. 1. TC-Craneo. Imagen tumoral de densidad mixta. Fig. 2. RMN-Cerebral.
Imagen hiperintensa con base de implantacion a nivel esfenoidal (Archivo personal Dr. Viadimir
Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Per().
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GADOLINIO

L 1L =

Fig. 1.y Fig. 2. RMN-Cerebral (coronal y axial): Displasia fibrosa ¢sea frontobasal (Archivo personal
Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo-Per().

Tratamiento quirdrgico

El objetivo quirdrgico es la exéresis tumoral total y la reconstruccion del area afectada
de manera individualizada. En muchas ocasiones es dificil la extirpacion completa
debido a su localizacion y el gran porcentaje de recidivas obliga a un seguimiento
continuado de estos pacientes.

El tratamiento quirdrgico deberd ser completo, pero no agresivo al tratarse de una
patologia no maligna y estard encaminado a preservar la funcibn manteniendo la
estética en lo posible (41).

Indicaciones:
1. Descompresion del SNC.
2. Descompresion del agujero optico.
3. Descompresion del conducto auditivo interno.
4. Descompresion del ostium nasal.
5. Descompresion intrazonal orbitaria.
6. Deformidad facial.
Métodos.
1. Embolizacion tumoral (embdsferas en carétida externa) para facilitar la

2.

posterior extirpacién neuroquirdrgica.
Ligadura de la arteria carétida externa.

Diagnéstico diferencial

agbhwnhRE

Osteoma.
Osteoblastoma.
Mucocele calcificado.
Meningioma.
Neurofibromatosis.
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6. Enfermedad de Paget.

7. Osteitis fibroquistica.

8. Fibroma osificante.

9. Quiste 6seo aneurismatico

Complicaciones

Ceguera.

Oftalmoparesias.

Deformidad estética craneo facial.

Fracturas patoldgicas en la poliostética.

Quistes aneurismales.

La malignizacion de la lesién es posible (0,4-1% en la displasia fibrosa y el 4%
en el sindrome de Albright), sobre todo en los casos tratados con radioterapia,
por lo cual esta contraindicada; el fibrosarcoma es el tumor que aparece con
mas frecuencia (41).

7. Carcinomatosis osteosarcomatosa. La forma poliostética presenta con mayor
frecuencia puede presentar trasformacion maligna (43-45).

oukwnE

Prondstico

El prondstico depende de la compresion que realice la lesién sobre las estructuras del
sistema nervioso y los agujeros opticos, conducto auditivo y ostium nasal. Dificilmente
compromete la vida aguda o subagudamente, pero existe una recidiva post quirdrgica
entre el 10 al 25%.
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CAPITULO VI
HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS

Historia

En 1865, las Células de Langerhans (CL) generaron un gran interés desde su
descripcion por el Dr. Paudl Langerhans, como células aurdfilas presentes en la piel. En
1977 se descubri6 que expresaban moléculas del Complejo Mayor de
Histocompatibilidad y que cumplian un importante papel a nivel inmunolégico. Hoy se
conoce que dichas células presentan antigenos mas potentes. Las CL también se
encargan de la de vigilancia inmune, que se reduce con la exposicion a la luz ultra
violeta, principal factor etiolégico de las neoplasias cutaneas.

El término de Granuloma Eosinéfilo (GE) fue introducido por Lichtenstein y Jaffe en
1940 para describir una lesion benigna, pero localmente infiltrativa, que posteriormente
formaria parte de las Histiocitosis de Células de Langerhans (HCL). El GE se incluy6
tradicionalmente como una de las tres entidades patolégicas agrupadas por
Lichtenstein en 1953, bajo el nombre de Histiocitosis X.

En 1983, Risdall sugiere el término HCL para estas lesiones, basado en la observacion
descrita por Birbeck en 1961, quien determind que las caracteristicas ultraestructurales
de las células presentes en la lesién eran compatibles con células de Langerhans, ya
que contenian inclusiones citoplasmaticas hoy conocidas como granulos de Birbeck.

En 1924, Letterer primero y Siwe después, describieron la patologia que
posteriormente llevaria su nombre.

Pocas enfermedades son tan confusas como las llamadas histiocitosis. Esta confusion
es comprensible, puesto que, cuando se hicieron las primeras descripciones de estas
enfermedades no habia marcadores que determinaran el linaje de las células o el
grado de diferenciacién de las células implicadas.

Concepto
Las enfermedades del Granuloma Eosindfilo, Hand-Schiiller-Christian y de Letterer-
Siwe, forman una triada de enfermedades conocidas como HCL, caracterizadas por la

proliferacion de histiocitos derivados de la médula 6sea (CL) y que pueden presentar
manifestaciones locales o sistémicas (46-48). La importancia de conocer esta
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patologia en neurocirugia se sustenta en la alta frecuencia en que se haya afectado la
estructura craneal y ocasionalmente la vertebral.

Etiologia

La etiologia especifica de la histiocitosis es desconocida. Sin embargo, es probable
que la causa sea la disfuncion del sistema inmunitario por accion de factores inciertos
como la infeccion, inflamacion y reacciones inmunolégicas. Inicialmente se pensaba
que la proliferacion de macréfagos (histiocitos) era la caracteristica de esta
enfermedad. Actualmente se conoce que se trata de una proliferacion reactiva o
neoplasica de células de los sistemas mononuclear-fagocitico (49).

Epidemiologia

La HCL es una enfermedad granulomatosa con una incidencia de 1/200000 por afio en
nifios menores de 15 afos. El GE representa el 70% del nimero total de casos de
histiocitosis, preferentemente en nifios, adolescentes y adultos jovenes y pasada la
tercera década de la vida es muy rara (46,50).

Patologia

Las lesiones pueden desarrollarse en cualquier érgano, siendo el hueso, piel y
ganglios linfaticos los tejidos que se afectan con mayor frecuencia.

Macroscépicamente la lesion osteolitica solitaria — raramente multifocal — afecta
principalmente al craneo, la columna, la pelvis, las costillas y la mandibula (51,52).
Empieza en un &rea localizada de la cavidad medular 6ésea, erosionando,
expandiéndose y perforando la cortical. En el crdneo puede erosionar interna o
externamente y existen casos en que compromete el cerebro y se plantea que tiene
predileccién por lesionar el interior de los vasos sanguineos.

Microscopicamente el cuadro puede ser variable entre un caso y otro, dependiendo
del tiempo y la extension de la lesion. Como regla general, la lesién se caracteriza por
la presencia de agregados compactos de células fagociticas, llamados histiocitos, con
colecciones conspicuas de eosindfilas.

Clasificacion

CLASIFICACION ANTERIOR CLASIFICACION ACTUAL
HCL CRONICA FOCAL. Lesién solitaria de
GRANULOMA EOSINOFILO un hueso, sin afectacion de otros érganos ni

partes blandas

HCL CRONICA DISEMINADA. Afecta a
HAND-SCHULLER-CHRISTIAN multiples huesos, érganos, ganglios linfaticos

y piel.

HCL AGUDA DISEMINADA. Afecta a
lactantes en forma aguda y compromete
multiples huesos, 6rganos, médula Osea,
ganglios linfaticos y piel.

LETTERER-SIWE
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GRANULOMA EOSINOFILO

1.
2.
3

ok

Frecuencia de presentacion: 60-80%.

Forma benigna, localizada, solitaria y limitada.

Monostética entre el 50-75 %. Se presenta 50% en el craneo, 25% en el
esqueleto axial y el 15% en el esqueleto apendicular.

Edad de presentacion entre los 2-30 afios (75% en menores de 20 afios).
Lesiones liticas bien definidas sin margen esclerético en craneo y huesos
largos.

En columna vertebral produce colapso del cuerpo afectado, siendo mas comun
a nivel toracico (causa mas frecuente de vértebra plana en la infancia).

Los nifios que tienen enfermedad multisistémica, requieren manejo mMas
agresivo, incluyendo la quimioterapia basada en esteroides.

HAND-SCHULLER CHRISTIAN O FORMA SUBAGUDA O CRONICA

=

Frecuencia de presentacion: 15-40%

La edad tipica de presentacion es entre 5-10 afios y su relaciéon hombre/mujer
es 1/1.

Triada presente en el 10% de los casos: lesiones liticas del craneo, exoftalmos,
diabetes insipida.

Sus manifestaciones son: diabetes insipida (30-50%) asociada a destruccién
del esfenoides; otitis media y mastoiditis (33%); exoftalmos con destruccion
ocasional del anillo orbitario; lesiones eczematosas en piel (dermatitis),
lesiones liticas en craneo con nddulos de tejido blando, hepatoesplenomegalia,
linfadenopatias diseminadas y en el térax, lesiones nodulares difusas que
progresan a quistes con neumotérax espontaneo en el 25%; que ademas
progresan a fibrosis pulmonar.

Curso clinico irregular con periodos de exacerbacion y remisién espontanea.
Un porcentaje pequefio de estos nifios también puede tener un curso maligno
sobre un periodo mas largo de tiempo.

LETTERER-SIWE O FORMA AGUDA

7.
8.

9.

Frecuencia de presentacion: 10%.

Forma aguda diseminada y fulminante.

El compromiso éseo se presenta en el 50% de los pacientes, con mdltiples
lesiones liticas predominantemente en craneo.

Hepatoesplenomegalia y linfadenopatias generalizadas.

Presente en niflos desde las pocas semanas de vida hasta los 2 afios de edad;
aunque también se reporta en pacientes mas jovenes.

Cursa con hemorragia, purpura (coagulopatia), anemia severa progresiva y
pancitopenia, rash caracteristico en piel con lesiones tipo papula color café
eritemato-seborreicas que se localizan principalmente en regiones axilar,
perineal, inguinal y retroauricular.

Cuadro inmunosupresor con tendencia a las infecciones oportunistas.

Tiene curso maligno y puede ser necesario la quimioterapia, siendo su
pronéstico pobre a largo plazo.

La tasa de mortalidad es del 70%.

Cuadro clinico en invasidon craneal

1.

Tumor de partes blandas epicraneales, Unica y raramente mdltiple, dolorosa,
de diferente diametro, alrededor del hueso y adherido a plano profundo.
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2. Adenopatias regionales (retroauricular, occipital, cervical, supraclavicular, etc.).
3. Convulsiones si hay invasion meningea y cerebral.

Complementarios (46,48,53,54)

1. Rx — Craneo. Lesidn litica ovalada de diferente diametro, Unica o mdltiple, con
bordes limpios y no esclerosados que tienden a traspasar todas las capas del
hueso. En el craneo, puede presentar un cuadro de lesiones en sacabocados
gque pueden ser bastante grandes. La imagen radiografica del granuloma
eosindfilo es principalmente una lesion quistica.

Fig. 1. y Fig. 2. Rx-Craneo. Lesiones osteoliticas multifocales en un paciente con granuloma esosinéfilo
(Cortesia del Dr. Gonzalo Delgado, Clinica Alemana - Hospital del Trabajador, Santiago de Chile).

2. TC - Créaneo. Evidencia una lesion osteolitica que compromete ambas tablas.
En ocasiones con afectacion extradsea de los tejidos blandos adyacentes por
encima de la lesion y una discreta compresion de la duramadre.
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Fig. 1 y2. TC-Craneo (ventana 6sea y reconstruccion tridimensional). Osteolisis occipital en un infante de
4 afios de edad con diagnostico de granuloma esosindfilo (Archivo personal Dr. Viadimir Cerron Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

3. RMN - Cerebral. Aportan una delineacion mas clara de la extensién de la
masa en los tejidos blandos y resulta adecuada para la demostracion del
edema acompafiante en el tejido blando o la médula.

4. RMN - Columna vertebral. Identifica la vértebra osteolitica y su relacién con el
contenido intrarraquideo, pudiendo evidenciar un proceso ocupativo
intrarraquideo, extradural y extramedular.

~H1 5
C1-1:-5:0( 8.9formm

Fig. 1. RMN-Columna lumbar (T1). Imagen hipointensa retrovertebral a L4 que comprime la cola de
caballo. Fig. 2. RMN-Columna lumbar (T2). Lesién tumoral que aumenta su intensidad al contraste. El
estudio anatomopatoldgico informé un granuloma eosindfilo (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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5. Survey 6seo (Rx-Térax, Rx-Huesos largos, Rx-Pelvis, Rx-Columna vertebral).
Se realizan en busca de lesiones en otras partes de la economia. La afectacion
clasica de la columna con el colapso vertebral llamado vértebra plana, tiene
una apariencia de borde de moneda.

6. Ecografia abdominal. Evalida la posible existencia de implicacion de un
6rgano sélido abdominal como el higado, el bazo o ambos.

7. Hemograma. Los valores de laboratorio habitualmente son normales, aunque
pueden encontrarse leucocitosis, eosinofilia, anemia, pancitopenia vy
eritrosedimentacion acelerada.

8. Biopsia. Mediante puncion-aspiracion con aguja fina (PAAF) del drgano
comprometido puede mostrarse el infiltrado de eosindfilos, linfocitos y muchos
histiocitos (CL). Ante la sospecha clinica, el diagndstico se basa en la
demostracion de CL en la biopsia o citologia de las lesiones, aunque no son
patognomonicas de este proceso.

Diagnéstico diferencial

Quiste epidermoide.
Quiste dermoide.
Osteoblastoma.
Hemangioma cavernoso.
Sarcoma osteogeénico.
Osteomielitis.
Sarcoma de Ewing.
Linfoma 6seo.
Mieloma multiple.

. Quiste 6seo craneal.

. Agujeros emisarios parietales o granulaciones de Pacchioni.

. Lago venoso.

. Enfermedad metastatica.
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Tratamiento médico

Otras posibilidades terapéuticas han considerado la infiltracion de esteroides como la
metilprednisolona (2 ml. en tres dosis, cada dos semanas), que produce una
reosificacion del lumen en lesiones Gseas. Si no hay déficit neuroldgico, la lesion
puede continuarse con tratamiento no quirdrgico.

Tratamiento quirurgico

Si la lesién esta situada a nivel craneal, el tratamiento consiste en realizar el curetaje y
biopsia de la lesién. Los injertos 6seos (hueso iliaco) son utiles cuando el curetaje crea
defectos de continuidad.

Si la lesion se limita a nivel vertebral y existe déficit neurolégico severo, esta indicada
la descompresion quirdrgica y la artrodesis. Incluso sin signos neurologicos de
mielopatia, con un corsé puede conseguirse la resolucion de sintomas.

Tratamiento radiante

El uso de radiacion esta indicado en lesiones inaccesibles o donde el tratamiento
quirdrgico podria causar alteraciones. En caso de lesiones recurrentes o multifocales
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se indica la combinacion de tratamiento quirdrgico y radiaciones. La dosis baja (500-
900 rads) de radioterapia esta indicada cuando hay déficit neurol6gico, especialmente
si la descompresion quirdrgica no es posible (50,51,55). Esta conducta es
acompafiada de tratamiento quimioterapéutico, por tratarse de una presentacion
sistémica.

Complicaciones

Fractura patolégica.
Epilepsia.

Mielopatia.

Defecto 6seo post quirdrgico.
Infeccion.

Muerte.

oukwnE

Prondstico

El prondstico depende de la edad, nimero de érganos afectados, la progresion de la
enfermedad y alteracion funcional.

La mayoria de los nifios con lesion crénica focal (GE) presentan muy buen prondstico.
Por lo general, el GE es un proceso benigno con tendencia, en muchos casos, a la
remisién espontanea en meses 0 afos y Unicamente se precisa la observacién clinica,
por lo que su prondstico es excelente, ya que todos los tratamientos son curativos y
los sintomas por lo regular desaparecen en dos semanas después del tratamiento. La
recidiva y aparicion de nuevas lesiones suelen ser de dificil manejo, requiriendo la
combinacién de los tratamientos y un seguimiento prolongado (50-52,55-57).

Sin embargo, la enfermedad diseminada por lo general se presenta en lactantes y
entonces el prondstico suele ser malo (46,53,54).
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CAPITULO VI
FACOMATOSIS

Historia

En 1919, Bielchowsky resume en un mismo grupo a la enfermedad de Bourneville y a
la enfermedad de von Recklinghausen y las considera displasias hereditarias con
tendencia tumoral al sistema nervioso. En 1920, Van der Hoeve fue el primero en
aplicar el término de facomatosis proveniente del griego fakos, fakov o phakos, que
significa mancha materna, mola, peca o marcado al nacer. Otros plantean que el
término deriva del hecho de que en ellas se encuentran hamartomas lentiformes en el
iris, la retina o el disco optico. El mismo Van der Hoeve en 1932, afiadi6 a las mismas
la enfermedad de von Hippel-Lindau y en 1936 la enfermedad de Sturge-Weber.

Concepto

Las facomatosis responden a un grupo de enfermedades de origen hereditario y
caracter dominante. Se caracteriza por mudltiples lesiones, algunas malformativas
tisulares y otras tumorales, afectando las estructuras a nivel cutaneo, visceral y neural.

Variedades

Las facomatosis mas importantes por su frecuencia de presentacion y asociacion a
neoplasias del sistema nervioso, son las siguientes:

Neurofibromatosis. Asociado a neurinoma, meningioma y glioma.

Enfermedad de Sturge — Weber. Asociado a malformacion vascular cerebral.
Enfermedad de von Hippel Lindau. Asociado a hemangioblastoma.

Esclerosis tuberosa o enfermedad de Bourneville (epiloia). Asociado a
astrocitoma.

e

También se han reportado la neoplasia endocrina mdltiple tipo | asociado al adenoma
hipofisario y el sindrome de Turcot asociado al meduloblastoma y glioblastoma.

Complementarios
Los examenes complementarios en el diagnéstico las facomatosis son mudltiples y

estan en dependencia de cada caso. Varian desde los mas simples hasta los mas
complejos, los mismos que estan en dependencia de la solicitud de cada especialista.
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Estas afecciones en algunos casos son de caracter local, pero en otras la
manifestacion es sistémica, lo que requiere ampliar los estudios de ser necesarios.
Sefalamos algunos examenes, que consideramos los mas importantes:

1. Rx - Craneo. Puede detectar calcificaciones en las malformaciones vasculares
(Sturge-Weber), deformidades de la calota craneal (neurofibromatosis), signos
de hipertension intracraneal por tumores, etc.

2. TC - Craneo. Permite detectar con mas claridad la naturaleza de las
patologias tumorales, malformaciones vasculares, atrofia cerebral,
calcificaciones, etc.

3. RMN - Cerebral. Determina las relaciones de cualquier lesibn con el
parénguima cerebral, vasos sanguineos, nervios craneales, atrofia y edema
cerebral. Permite un buen planeamiento neuroquirdrgico. El inconveniente
surge cuando las calcificaciones pueden pasar inadvertidas.

4. RMN - Columna Vertebral. Detecta malformaciones vasculares (Sturge-
Weber) y gliomas a nivel medular.

5. Angiografia. El estudio de los vasos sanguineos es sumamente importante
porque permite un buen diagndstico y abordaje quirdrgico de las facomatosis
(von Hippel-Lindau y Sturge-Weber) y tumores que tengan compromiso
vascular como los meningiomas.

6. Electroencefalograma. La epilepsia es una de las patologias que tienen mas
incidencia en las facomatosis, su indicacién debe ser imprescindible.

7. Audiometria y potenciales evocados auditivos de tallo cerebral (PEATC).
En los estudios de neurofibromatosis Il, la incidencia de tumores del angulo
pontocerebeloso bilateral es frecuente.

8. Examen neuroftalmoldgico completo. El estudio acucioso del globo ocular,
permite descartar desde facomas retinianos (frecuentes en la enfermedad de
von Hippel-Lindau) hasta gliomas del nervio Gptico.

9. Electromiografia. Las alteraciones de los nervios periféricos como los
neurofibromas plexiformes entre otros, conducen a atrofiar la musculatura
segmentariamente.

10. Ecografia diagnéstica. Puede detectar anomalias quisticas a nivel renal,
hepatico, pancreatico, suprarrenal, entre otros como en la enfermedad de von
Hippel-Lindau.

11. Examen endocrinoldgico. Estdn descritas en las facomatosis, las
disfunciones pancreaticas, suprarrenales, hipofisarias, etc.

12. Test psicoldégico. Muchos de los pacientes con facomatosis presentan
distintos grados de retraso en el desarrollo psicomotor.

Tratamiento
El tratamiento debe estar a cargo de un equipo multidisciplinario de especialistas,
integrado por el pediatra, neur6logo, neurocirujano, cirujano ortopédico, oftalmélogo,

enfermera vy fisioterapista. En muchos de estos pacientes el tratamiento
neuroquirdrgico es inminente.
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CAPITULO VIl
NEUROFIBROMATOSIS

Historia

Descrita por primera vez en 1882, por el patélogo aleman Friedrich Daniel von
Recklinghausen. Desde entonces, no sélo se reconoce a la neurofibromatosis como
una de las enfermedades genéticas mas comunes, sino también que hay varias
formas distintas de la enfermedad. La forma descrita por von Recklinghausen es la
mas comun, llegando aproximadamente al 95% de los casos y los médicos han
preferido llamarla, desde entonces neurofibromatosis tipo | (NF 1). En el pasado se la
denominaba Enfermedad de von Recklinghausen o neurofibromatosis periférica.

Concepto

Se trata de un trastorno hereditario que se transmite en forma autosémica dominante
de elevada penetrancia y expresion variable, proveniente de una anormalidad en el
desarrollo embrionario, derivado principalmente de la cresta neural. Es una
neuroectodermosis, cuyas manifestaciones abarcan alteraciones de caracter local y
sistémico. Se encuentra asociado a la génesis del neurinoma, meningioma y glioma.

Sinonimia

Facomatosis de Recklinghausen, Enfermedad de von Recklinghausen, neurofiboroma
multiple y neurofibromatosis periférica.

Etiologia

Es un trastorno autosémico dominante, que solo necesita una copia del gen para
padecer el trastorno. La NF | es una enfermedad causada por una anomalia en un gen
del cromosoma 17, que se hereda de un progenitor que tiene la enfermedad (una
persona que padece NF | tiene un 50% de posibilidades de que su hijo nazca con la
enfermedad). También puede ser el resultado de una mutacién (30-50% son causados
por una nueva mutacion y no son heredados). Mientras que la neurofibromatosis tipo |l
(NF II) esta causada por una anomalia en un gen del cromosoma 22.
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Epidemiologia

La NF | afecta aproximadamente a 1 de cada 2500-3000 personas y ocurre igualmente
en hombres y mujeres; asi como en todos los grupos raciales o étnicos. Lo cudl refleja
que hay 2 millones de personas afectadas en el mundo y un médico tendria un
promedio de dos o tres casos en su vida profesional. Por el contrario, la NF Il es
menos comun y afecta a 1 de cada 35000-50000 personas. Las imagenes
presentadas en este capitulo corresponden a una familia en la ciudad de Huancayo.

Clasificacion

1. NF I, enfermedad de von Recklinghausen o neurofibromatosis periférica.
2. NF I, o neurofibromatosis acustica bilateral.

Cuadro clinico de la NF |

La NF I es una enfermedad muy variable. No hay dos personas afectadas de la misma
manera, inclusive, aunque sean de la misma familia.

Sighos Mayores de la NF |

1. Manchas de café con leche. Son parches planos color café con leche en la
piel. Algunos redondos y con los bordes lisos mientras que otros son ovalados
con bordes irregulares, causados por un aumento en la cantidad de pigmento
dérmico (melanina), usualmente aparecen durante el primer afio de vida. En
infantes parecen puntos marrones del tamafio de una moneda pequefa.
Durante la etapa del crecimiento, las manchas también aumentan en nimero y
tamafio, de manera tal que los adolescentes y adultos con NF | usualmente
tienen mas de 6 manchas café con leche. Las manchas no tienen tratamiento y
no predisponen a canceres de piel. Los individuos con NF | pueden tener otra
forma de pigmentacion en la piel, Unicas de esta enfermedad: pecas en zonas
inusuales como las axilas, la ingle o alrededor de la base del cuello,
usualmente alrededor de los 10 afios, constituyendo un signo muy valioso para
el diagnostico.

2. Neurofibromas dérmicos. Los neurofiboromas dérmicos aparecen como
nddulos pequefios en la piel (dermis), pero varian de tamafio, color y forma. El
término neurofibroma literalmente significa un tumor de tejidos derivados de
células nerviosas (neuro) y tejido fibroso (fibroma). Los neurofibromas dérmicos
usualmente empiezan a aparecer alrededor de la pubertad y tienden a
incrementarse en numero durante el resto de la vida. El numero de
neurofibromas varia enormemente entre los pacientes con NF | desde algunos
hasta varios cientos de ellos. Los neurofioromas raramente son dolorosos,
aunque pueden picar. Sin embargo, existen medicinas que pueden aliviar este
prurito. Los neurofibromas dérmicos pueden ser facilmente extirpados cuando
causan problemas, por ejemplo, cuando quedan en la linea del cinturén o si
son particularmente desagradables para la vista. Es una tentacion tratar de
quitar todos los neurofibromas que aparecen. Lamentablemente las cicatrices
pueden generar mas desfiguracion que los propios neurofibromas.

3. Nodulos de Lisch. Son pequeflas masas en el iris que son signos
caracteristicos de la NF |. Sin embargo, como no son visibles a simple vista y
nunca causan sintomas, no son usualmente utilizados para el diagnéstico. Los
nédulos de Lisch sélo pueden ser observados claramente usando un
instrumento denominado lampara de ranura.
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Sighos Menores de la NF |

1. Corta Estatura. Una proporcion significativa de los pacientes con NF | tienen
estaturas, tanto mientras son nifios como cuando llegan a adultos, menores de
las esperadas en sus familias y en la poblacién en general.

2. Macrocefalia. Las personas con NF | tienden a tener cabezas un poco mas
grandes que la poblacién en general. Muy raramente esto esta relacionado con
un problema subyacente y en la mayoria de los casos no se conoce la causa.

Fig.1. Paciente con manchas de “café con leche”, elemento caracteristico y esencial para el diagnéstico
de la NF I. Fig. 2. Manchas de “café con leche” en el nieto de la anterior paciente (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Per0).
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Fig.1. Neurofibroma que sigue el trayecto del nervio cubital izquierdo. Fig. 2. Multiples neurofibromas a
nivel toracico, abdominal y braquial en una paciente con NF | (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén
Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Cuadro clinico de la NF I

1.

Presencia de schwannomas o neurofibromas del nervio auditivo en la
segunda o tercera década de vida, pudiendo ser bilateral. Respecto a las
manifestaciones neuroldgicas causadas por la lesion del nervio auditivo, existe
hipoacusia o anacusia unilateral progresiva, acompafiada de vértigos y ataxia.
El tumor en un nervio acustico crece a un ritmo diferente del nervio acustico del
otro oido. Por consiguiente, los problemas pueden surgir en un lado antes que
en el otro.

Los sintomas se limitan a la presencia de tumores mdltiples, con discretas
manifestaciones cutaneas, retardo mental o anormalidad 6sea. Las
manifestaciones cutdneas, se puede presentar como una mancha café con
leche o como un neurofibroma periférico hasta en el 60% de los casos.

Pueden desarrollar tumores en la columna vertebral y tumores en el cerebro y
a veces, cataratas.

Los sintomas neurolégicos suelen ser tardios, a la edad de 13-18 afios
mayormente.

Aumenta el indicio si el padre, madre, hijo o hermano padece la NF Il. Ademas
de un neurinoma acustico en un solo lado o tiene dos o0 mas de los siguientes
neurofibromas: NF Il tipo cataratas, NF Il tipo tumor de piel o NF Il tipo tumor
de cerebro o columna vertebral.

Complementarios

Rx — Craneo. Puede detectar macrocefalia, anomalias en la configuracion de
algunos huesos del craneo (esfenoides, etmoides, etc.).

Rx — Miembros superiores e inferiores. Afinamiento y curvatura congénita de
la cortical de los huesos del miembro inferior (tibia y peroné). Este problema
también puede ocurrir en el brazo (radio y cubito).

Rx — Columna vertebral. Permite descartar los defectos congénitos como la
escoliosis, cifosis o cifoescoliosis, frecuentes en la NF I.
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e TC — Créneo. En casos de NF Il puede evidenciar neurinomas del acustico
unilateral o bilateral.

e RMN - Cerebral. El diagnéstico de los tumores cerebrales desde gliomas
(nervio Optico), neurinomas, meningiomas e hidrocefalia tumoral, estan
descritos con mayor frecuencia en las NF | y bien pueden identificarse en este
estudio.

e RMN - Columna vertebral. Pueden existir tumores a nivel medular o radicular
(neurofibroma) a cualquier nivel de la columna vertebral.

o Biopsia cutanea y nerviosa. Permite diferenciar el neurofioroma dérmico
plexiforme.

Tratamiento

Actualmente, no existe posibilidad de predecir el efecto de la NF | en una persona
durante su vida. La mayoria de los afectados solo tendran problemas cosméticos
relacionados con los neurofiboromas dérmicos, el desarrollo de los mismos no puede
ser prevenido. Algunas personas quieren extraerse todos los neurofibromas, pero,
desgraciadamente, las cicatrices generan mas problemas y solo se extraen aquellos
gue son molestos por la zona donde se ubican. Los nifios y adultos con NF | tienen
gue tener un chequeo médico general anual, debiéndose incluir un examen fisico
general. Si se detectan prematuramente, las complicaciones de la NF pueden tratarse
con mayor eficacia. Las personas con NF | se preocupan sobre la transmisiéon de la
enfermedad a sus hijos y deben ser asesorados con especialistas genéticos.

En la NF I, el mejor tratamiento consiste en la vigilancia cuidadosa y el retraso de la
operacion, en un paciente asintomatico o con sintomas leves y cuyo tumor no esta
creciendo. En otros casos, si el tumor es grande, esta creciendo o los sintomas estan
empeorando, debe indicarse la intervencion quirdrgica. La audicién empeora e incluso
se afecta el nervio facial en la evoluciéon natural de la enfermedad o tras la cirugia.
Otra opcion consiste en el intento de encoger el tumor con el bisturi gamma. Las
personas con historial familiar de NF 1l deberian hacerse una revision médica regular
por especialistas.

Complicaciones de la NF |

1. Neurofibroma plexiforme. La distincion clinica entre los neurofiboromas
dérmicos y los plexiformes es clara. Los neurofibromas plexiformes son mucho
mas grandes y su forma es mas indefinida, tendiendo a mezclarse con el tejido
gue lo rodea, lo que hace dificil extraerlos completamente. Varian de tamafio,
desde unos a varios centimetros de didmetro, estdn asociados con
pigmentacion e hipercrecimiento de la piel que los rodea y si estan en una
extremidad, con los huesos debajo del mismo. Los nervios periféricos mas
afectados son el cubital, radial, mediano, nervios intercostales, ramas del plexo
braquial y raices de la cola de caballo. Estan presentes en el nacimiento o
aparecen durante la infancia temprana, ubicandose en cualquier lugar del
cuerpo, aunque en un pequefio grupo de pacientes se encuentran en la cara,
generando un serio problema estético.

2. Cancer asociado. Son los tumores embrionarios y neurosarcomas (tumores
malignos de los nervios, generados por cambios en el comportamiento de un
neurofibroma preexistente).

3. Dificultades de aprendizaje. Una proporcién muy pequefia de las personas
con NF | son retardados mentales (2%).

4. Problemas ortopédicos. Existen dos problemas importantes que pueden
aparecer con la NF | y que estan relacionados con defectos congénitos en el
hueso. La escoliosis que se desarrolla en la adolescencia y la curvatura
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congénita de la tibia o peroné (pseudoartrosis), tienden a ser mas finos que lo
normal (se quiebran facilmente). Este problema también puede ocurrir en el
brazo, en el radio o el cubito.

Tumores en el sistema nervioso. Estos son tumores que crecen en el
cerebro y alrededor de éste y la médula espinal (complicaciones poco comunes
de la NF ). El glioma &ptico aparece generalmente en la nifiez y se
diagnostica por el deterioro visual, proptosis, estrabismo y diplopia. Muchos
gliomas Opticos crecen despacio, no cambian y no necesitan tratamiento.
Aquellos que crecen rapido son tratados con una combinacién de cirugia,
radioterapia o quimioterapia. El neurofibroma espinal aparece en las raices
de los nervios de la médula espinal y puede comprimir la médula. Ademas se
han descrito quistes aracnoideos y astrocitoma pilocitico fibrilar. Las lesiones
tumorales periacueductales se presentan con un cuadro de hidrocefalia por
estenosis del acueducto de Silvio, malformaciones orbitales, craneanas y
faciales (neurofiboroma plexiforme del parpado superior y el neurofibroma
primitivo de la érbita).

Hipertensién arterial. Hay dos complicaciones poco comunes de la NF | que
pueden generar hipertension: La estenosis de la arteria renal vy
feocromocitoma.

Epilepsia. Su ocurrencia no indica necesariamente la presencia de un tumor
cerebral.

Complicaciones de la NF Il

1. Tumores cerebrales: el tipo mas comun es el meningioma.

2. Tumores en la columna vertebral.

3. Tumor medular o radicular.

4. Tumores de piel (schwamnomas). Ocurre en cualquier parte de la piel y se
forman en el tejido que envuelve a los nervios. Son similares a los bultos
neurofibromatosos que suceden en la NF I. No son canceres, pero pueden
llegar a ser dolorosos, crecen rapidamente y requieren ser vigilados por un
especialista.

Prondstico

Su prondstico estd en dependencia del 6rgano afectado. Los de peor prondstico son
los que afectan la médula por la morbilidad consecuente. Las lesiones cerebrales
habitualmente son benignas y con una buena cirugia, logran extirparse.
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CAPITULO IX
ENFERMEDAD DE STURGE WEBER

Historia

Fue descrita por primera vez por Schirmer en 1860. En 1879, Sturge realiza la
descripcion clinica completa y posteriormente Weber en 1922, demostrd las
alteraciones radiogréficas tipicas de la enfermedad.

Concepto

La patologia se caracteriza por la presencia de angiomas (hiperplasia del tejido
vascular) en diferentes areas corporales (sobretodo a nivel facial), calcificaciones
cerebrales, crisis epilépticas y glaucoma.

Sinonimia

Angiomatosis  encefalotrigeminal, angiomatosis leptomeningea, angiomatosis
meningea capilar, Sturge Weber Dimitri, sindrome de Dimitri, enfermedad de
angiomatosis encefalofacial, Sturge Kalischer Weber y sindrome de facomatosis de
Sturge Weber.

Etiologia

Sus causas y mecanismos de produccidon alun son desconocidos, aunque existe la
probabilidad que se deba a una alteracion incompleta del desarrollo de la
vascularizacion embrioldgica, por un error que afecta especificamente a una zona de
la cresta neural que origina el tejido conectivo de la dermis facial, la coroides ocular y
la piamadre. Se transmite con un patron hereditario autosémico dominante con
penetrancia irregular y en algunos casos con anomalias cromosomicas (36).

Epidemiologia
Afecta por igual a ambos sexos. Los primeros sintomas aparecen en la lactancia o en

la primera infancia. Segun algunos autores, dentro de las alteraciones
neuroectodérmicas, es la cuarta mas frecuente.
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Fisiopatologia

Desde el punto de vista neuroquirdrgico, debemos advertir dos posibles entidades
como consecuencia de esta facomatosis. Primero, los angiomas leptomeningeos y
segundo, la atrofia cerebral, ambos causantes de la epilepsia secundaria.

Los angiomas leptomeningeos se observan generalmente cuando existe afeccion del
primer ramo trigeminal. La afeccion de los demas ramos sélo provoca un malestar
estético.

Cuadro clinico y clasificacion

/

Fig. 1. Paciente con angiomatosis de Sturge-Weber en el ramo frontal trigeminal izquierdo. Fig. 2. TC-
Craneo que precisa la extensa malformacion vascular a predominio occipital con areas de calcificacion
y atrofia cerebral hemisférica (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo-Peru).

Fig. 1. Paciente con atrofia muscular en hemicuerpo izquierdo en una angiomatosis de Sturge-Weber. Fig.
2. RMN-Cerebral. Evidencia de hemiatrofia cerebral derecha en el mismo paciente (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Pert).
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Sindrome de Sturge Weber (forma completa dado por multiples angiomas en
distintas localizaciones).

1.

2.

El mas llamativo es el angioma facial: plano de color rojo vinoso y en forma de
llamarada (98%).

Tipicamente es asintomético. En el 90% de los casos aparece en un lado de la
cara y dentro del territorio sensitivo del nervio trigémino; también puede tener
localizacién bilateral e incluso extrafacial (52%).

Epilepsia. Existen angiomas mdltiples en las leptomeninges, que producen en
un 80-90% de los casos, convulsiones focales secundariamente generalizadas.
En mas de la mitad de los casos se inician en los primeros seis meses de vida,
son de dificil control farmacoldgico y dependen de la extension de la lesién
cerebral.

Deterioro visual. Entre un 25-50% de los casos se encuentran angiomas dentro
del ojo ipsilateral, en la coroides. Suelen producir un glaucoma secundario y
hemianopsia ipsilateral.

Deterioro neurolégico progresivo (70%), que se traducen en hemiparesia
contralateral con hemiatrofia muscular y deterioro mental de severidad variable.

Sindrome de Sturge Weber (forma incompleta en las que aparecen aisladamente
angiomas en alguna localizacién).

PR

Angioma facial y leptomeningeo.
Angioma leptomeningeo y coroideo.
Angioma facial y coroideo.
Angiomatosis cerebral.

Complementarios

1.

2.

Rx — Craneo. Puede ser normal u observarse calcificaciones en el area
afectada, preferente a nivel frontal u occipital.

TC - Craneo. Permite objetivar las tipicas calcificaciones giriformes cortico y
subcorticales en rail de tren, que no siempre se pueden detectar mediante la
RMN.

RMN - Cerebral. Demuestra la presencia de angiomas meningeos y el grado
de atrofia cerebral. También, evidencia hipertrofia del plexo coroide ipsilateral
(58).

Angiografia. Se recurre a este procedimiento si no se cuenta con los
examenes anteriores o cuando se indique el tratamiento neuroquirdrgico. En
este caso, se puede identificar las caracteristicas y relaciones
anatomofisiologicas de la malformacion meningea.

Tomografia por emisiéon de fotones (PET). En pacientes con lesion
hemisférica unilateral puede detectarse un hipometabolismo cortical de la
glucosa que condicionaria la epilepsia y el déficit mental (59).

Ecografia abdominal. Se han demostrado en estos pacientes la existencia de
angiomas viscerales (pancreas, renal, hepético y suprarrenal).

Evaluacién neuro oftalmolégica. En las coroides deben buscarse lesiones
angiomatosas y de complicaciones, como el glaucoma.
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=]

Fig. 1. RMN-Cerebral. Hemiatrofia hemisférica cerebral derecha (corte sagital). Fig. 2. RMN-Cerebral.
Hemiatrofia cerebral hemisférica derecha (corte coronal) (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).

Diagnostico diferencial

PR

Malformacion arteriovenosa cerebral.
Epilepsia de otras causas.
Meningioma.

Nevus facial.

Tratamiento médico

1.

Terapia anticomicial. Para el control de las convulsiones y evitar en lo posible
el retraso mental, consecuencia de los frecuentes dafios corticales a causa de
la epilepsia, se emplean farmacos como la fenitoina, carbamazepina, valproato
de sodio, fenobarbital, etc.

Tratamiento fisioterapéutico. Las secuelas motoras que puede dejar la atrofia
cerebral y las convulsiones, deben ser atendidas por especialistas en esta
area.

Tratamiento quirdrgico

1.

Epilepsia. Cuando la epilepsia sea refractaria al tratamiento médico, puede
valorarse la reseccion quirargica de los angiomas leptomeningeos, teniendo en
cuenta el elevado riesgo y posibilidad de severas complicaciones. Puede
ademas plantearse la exéresis de la corteza cerebral epileptogena y en casos
donde exista epilepsia asociada a extensa zona de atrofia hemisférica, puede
sugerirse la hemisferectomia.

Glaucoma. El tratamiento generalmente es quirdrgico y se obtienen escasos
resultados.
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Tratamiento laser (60)

e o

[

Angiomatosis facial en el ramo mandibular izquierdo. El mismo paciente, presentaba una malformacién
vascular a nivel epidural lumbar, identificada tras ser operado de una hernia discal multiple (Archivo
personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).

El angioma facial puede tratarse Unicamente por motivos estéticos, para eliminar las
manchas en vino de Oporto. Se utiliza la irradiaciébn con rayos laser, con mayor
impacto sobre el tratamiento, pues es el Unico método para destruir los capilares
cutaneos sin producir dafio significativo a la piel que los cubre. Otros tipos de
tratamientos basados en la congelacion, cirugia, irradiacion y tatuaje, también han sido
descritos; pero con poca efectividad.

Complicaciones (61)

Epilepsia (83%).

Déficit neuroldgico (65%).

Glaucoma (60%).

Retraso mental precoz y tardio que requiere educacion especial.
Problemas emocionales y de conducta.

Hipertrofia de las manchas que puede causar deformidad y mayor
desfiguracion.

7. Desempleo.

oubkhwnE

Prondstico

El diagnostico es clinico y su importancia relevante en un recién nacido con angioma
facial que afecte al territorio trigeminal. En estos casos es obligacion descartar la
existencia de angiomatosis meningea, sobretodo en quienes se haya afectado el
primer ramo (frontal) del trigémino. El objetivo fundamental es la identificacion y control
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de las complicaciones neuroldgicas (hemorragicas y epilépticas), para garantizar una
mejor calidad de vida.
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CAPITULO X
ENFERMEDAD DE VON HIPPEL LINDAU
HEMANGIOBLASTOMA QUISTICO DEL CEREBELO

Historia

Entre 1904 y 1906, von Hippel describié dos pacientes con hemangioblastomas en la
retina. En 1921, Brant necropsidé algunos de estos pacientes y le sorprendié que
presentasen afecciones multiples como tumores en el cerebelo, cola de caballo y la
base craneal (36). Lindau en 1926, relaciona estas enfermedades y plantea
cientificamente las bases anatomoclinicas de lo que hoy debia llamarse Enfermedad
de von Hippel-Brant-Lindau.

Concepto

La hemangioblastomatosis retinocerebelosa o enfermedad de von Hippel Lindau
(VHL), es una facomatosis, que se caracteriza por la presencia de hemangioblastomas
en el SNC (cerebro, cerebelo y médula espinal), angiomas retinianos y lesiones
tumorales (feocromocitoma y carcinoma de células claras) o quisticas a nivel de las
visceras abdominales (pancreas, rifién y glandulas suprarrenales) (62).

Aunque se hayan diagnosticado casos de hemangioblastoma quistico a nivel
supratentorial, se observa con mas frecuencia el hemangioblastoma quistico del
cerebelo, por lo que le brindaremos mayor atencion en este capitulo.

Etiologia

La patologia es hereditaria con un patron de herencia autosémico dominante y de
penetrancia variable.

Epidemiologia

El hemangioblastoma quistico del cerebelo es una neoplasia benigna de estirpe
vascular y uno de los tumores més frecuentes en el adulto, el 10% de casos se
asocian a la enfermedad de von Hippel Lindau. Se presenta con una frecuencia de
0,2-2% con respecto a los demas tumores intracraneales, con un discreto predominio
en el sexo masculino y en la edad adulta. La localizacion més frecuente es el cerebelo
a nivel vermiano; raramente en el bulbo, médula o cerebro. La edad de presentacion
es amplia, desde la adolescencia hasta la sexta década de la vida estableciendo un
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pico alrededor de los 40 afios. En una minoria de los pacientes (20%) se presenta una
policitemia, debido a un efecto eritropoyético, en el contenido quistico.

Patologia

En la mayoria de ocasiones el hallazgo ha sido compatible con el hemangioblastoma
quistico del cerebelo; aunque también se han diagnosticado otros tumores asociados a
este sindrome, como los tumores de plexo coroide. Lo mas caracteristico es la
presencia de un nédulo solido en la pared de una lesion quistica, que en algunos
casos puede ser multiple. Asimismo, se describen lesiones angiomatosas a nivel de
las visceras abdominales (pancreas, renal, suprarrenales y hepaticas).

Cuadro clinico del hemangioma quistico cerebeloso

1. Sindrome cerebeloso. Puede dar sintomas vermianos o hemisféricos, en
dependencia de su localizacion. En el sindrome vermiano se observa una
ataxia truncal, asinergia y nistagmo vertical. En el sindrome hemisférico se
observa ataxia de miembros, nistagmo horizontal, dismetria y discronometria,
ademas de voz escandida.

2. Sindrome de hipertensién endocraneana: cefalea, vomitos y papiledema, por
instalacion de la hidrocefalia.

3. Sindrome deficitario motor. Puede presentarse hemiparesia homolateral o
contralateral asociado al sindrome cerebeloso o mas raramente a una lesién
supratentorial.

4. Rubicundez. Efecto debido a la policitemia.

Complementarios

1. Hemograma. El efecto eritropoyético del quiste ha permitido que se pueda
evidenciar niveles de hemoglobina de hasta 19 o 20 g/I.

2. TC - Craneo. Pueden presentar una lesion sélida (40%) o quistica
(hipodensa) con nédulo mural hiperdenso (60%), bien delimitadas y
captadoras de contraste.

CLINICA &

Fig. 1 y 2. TC-Craneo simple. Hemangioblastoma quistico parietoccipital derecho con hipotrofia
cerebral hemisférica. Obsérvese el nédulo mural que acompafia a esta entidad como signo
patognomanico (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo — Peru).
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Hemangioblastoma quistico del cerebelo. Fig. 1. TC-Craneo simple. Lesién quistica a nivel de la fosa
posterior. Fig. 2. TC-Craneo contrastada. Realce del nddulo mural quistico (Archivo personal Dr. Viadimir
Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

3. RMN - Cerebral. En la forma quistica, el proceso expansivo presenta una
imagen hipointensa (T1) de variable didmetro, con efecto de masa que
contiene un nodulo mural de menor tamafio. La forma soélida suele
presentar la misma intensidad del cerebelo normal (T1). Los componentes
sélidos y algunas de las partes quisticas suelen ser hiperintensos (T2).

. \ - 1A - 44 . R | ‘., ¥

Fig. 1y 2. RMN Cerebral (coronal y sagital). Hemangioblastoma quistico del hemisferio cerebeloso
izquierdo en un paciente con enfermedad de von Hippel Lindau. Obsérvese el nédulo mural (Archivo
personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

e
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Fig. 3. RMN Cerebral (axial). Hemangioblastoma quistico cerebeloso. Fig. 4. TC-Craneo. Post
quirargico a las 24 horas (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo — Peru).

4. RMN - Columna vertebral. Puede identificar hemangioblastomas a nivel
de la médula espinal.

5. Angiografia. Indicada para la visualizacion del nédulo mural y su aferencia
arterial.

6. Ecografia abdominal. En el 35% se observa patologia renal y pancreatica
en forma de quistes o tumores. Pueden también encontrarse
feocromocitomas.

7. Fondo de ojo. En la retina aparecen hemangioblastomas.

Tratamiento quirurgico

En el hemangioblastoma quistico del cerebelo el procedimiento es realizar una
hemicraniectomia de la fosa posterior. La craniectomia es facilitada por el
adelgazamiento craneal debido a la hipertensiéon de la fosa posterior, la cual
evidenciara la duramadre tensa con escasas 0 ninguna pulsacion. Al practicar la
durotomia el cerebelo se observa tumefacto y con la ayuda de un trocar atraumatico
se procede a la puncion en direccion al quiste, aspirandose gentilmente un liquido
amarillento, el cual una vez extraido, coagula muy facilmente. A este ultimo fenébmeno
se le conoce como el Sindrome de Froin el cudl se caracteriza por coagulacion
espontanea, xantocromia e hiperproteinemia.

Una vez evacuado el liquido quistico, se procede a una pequefia corticotomia en
busca de la capsula quistica y de su nédulo mural. La ubicacién y electrocoagulaciéon
del nédulo mural es importante porque a expensas de éste, el quiste puede recidivar.
El noédulo es de consistencia semi dura y puede alcanzar diferentes diametros (no
pasan del medio centimetro).

Una vez logrado los objetivos debe procederse a una hemostasia rigurosa mediante

electrocoagulacion bipolar, sintesis dural a prueba de agua, puesto que, la fistula de
LCR es la complicacién més frecuente en la craneotomia de la fosa posterior.
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Si el paciente presenta hidrocefalia antes de la cirugia, ésta debe ser resuelta en
primera instancia mediante derivacion ventriculo peritoneal. Si en caso el paciente no
presentara la hidrocefalia, de todas maneras, es necesario prepararse para una
posible complicacion dada por hidrocefalia aguda postquirtrgica, la cual presenta una
alta mortalidad. Si en caso no se contara con una valvula de Pudenz, debe procederse
al drenaje exterior, mediante puncion del ventriculo lateral, tomando en cuenta los
riesgos de infeccion que esto significa.

Fig. 1. Exposicién del cerebelo mediante hemicraneotomia izquierda de la fosa posterior, pudiendo
observarse la protrusion hemisférica. Fig. 2. Puncién quistica y aspiracion gentil del quiste, antes de iniciar
la corticotomia (Archivo personal Dr. Viadimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo -
Per).

Fig. 3. Muestra del contenido quistico evacuado. Fig. 2. Sindrome de Froin: hipercoagulacion,
xantocromia e hiperproteinemia (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo - Pert).

Complicaciones

1. Hidrocefalia aguda postquirargica.
2. Meningitis quimica.
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oukw

Ventriculitis.

Recurrencia del quiste.

Complicaciones propias de la postracion.
Muerte.

Diagnostico diferencial

1.

Nogkwb

Astrocitoma quistico del cerebelo. El astrocitoma es propio de la infancia a
diferencia del hemangioblastoma quistico, propio de la edad media de la vida.
Pueden presentar nddulo mural ocasionalmente y no son hiperdensos.

Deben diferenciarse de las formas sélidas de hemangioblastoma cerebeloso.
Absceso cerebral.

Neurocisticercosis.

Meningioma quistico.

Quiste aracnoideo.

Metastasis.

RMN-Cerebral. Astrocitoma quistico del cerebelo en un nifio de 8 afios de edad. Obsérvese la
ausencia del nodulo mural hiperdenso a diferencia del hemangioblastoma quistico del cerebelo
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Prondstico

Si el hemangioma quistico de localizacion cerebelosa o cerebral se ha evacuado
adecuadamente, garantizdndose la coagulacion del nédulo mural, el pronéstico es
totalmente favorable. Si el paciente desarrollara hidrocefalia aguda post quirdrgica por
edema cerebeloso y obstruccién transitoria del 1V ventriculo, y se ha procedido a su
derivacion, la valvula puede retirarse de ser necesario.

Cuando el hemangioma esta situado en el bulbo, el prondstico se puede tornar malo.
Si la localizacion es medular, los defectos neurolégicos pueden recuperarse con
fisioterapia.

84



Vladimir Cerrén Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

CAPITULO XI
ENFERMEDAD DE BOURNEVILLE O EPILOIA

Historia

Bourneville fue el primero en describir la enfermedad en los afios 1880 y 1900. La
denomind esclerosis tuberosa. Posteriormente, en 1890 junto a Vogt, resalté la
importancia de asociar los sintomas cerebrales y cutaneos.

Concepto

La epiloia es una facomatosis caracterizada por lesiones cutaneas, epileptégenas y de
retraso en el desarrollo psicomotor. En muchos de los casos la enfermedad suele ser
oligosintomética y la primera condiciéon para diagnosticarla es la sospecha frente al
antecedente familiar. Su presencia se haya asociada a la presencia del astrocitoma.

Etiologia

La esclerosis tuberosa es una patologia displasica mesoectodérmica, autosémica y
dominante.

Epidemiologia

No guarda preferencia en edad, sexo, ni area geografica. La herencia es reportada en
rangos del 14-50% y una persona con esclerosis tuberosa tiene un 50% de
posibilidades de que su hijo nazca con esa enfermedad. Muchos nifios nacidos con
esclerosis tuberosa son el primer caso de la familia, puesto que la mayoria de las
veces no se hereda, sino que estd causada por una mutacion genética. Los padres de
un nifio con esclerosis tuberosa, pueden tener sintomas muy sutiles del trastorno y
deben ser examinados. Incluso si no hay ningun sintoma, se considera que los padres
presentan un riesgo ligeramente mayor de tener otro hijo con esclerosis tuberosa.

Fisiopatologia
Aungue se sabe que es una enfermedad de etiologia genética, su patogenia no esta

demostrada. Los sintomas se van presentando desde el nacimiento hasta la infancia,
las convulsiones (focal o generalizada) son el primer sintoma, el retraso mental o

85



Vladimir Cerrén Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

alteracion del desarrollo psicomotor y finalmente las lesiones de caracter cutaneo que
pueden debutar hasta los 10 afios de edad.

Cuadro clinico

1.

2.
3.

Adenoma sebéceo. Papulas faciales con distribucion bilateral y simétrica,
aparecen después de los 4 afios de edad y progresan hacia la edad adulta.
Otros plantean que se trata de una hipertrofia de los foliculos polisebaceos.
Epilepsia.

Retraso mental.

Complementarios

1.

TC = Craneo. Puede evidenciar los calculos cerebrales, ademas de identificar
tumores (gliomas) e hidrocefalia si existieran.

RMN - Cerebral. Evidencia las lesiones corticales con mas precision,
diferencia mejor la enfermedad degenerativa de los gliomas y malformaciones.

Electroencefalograma. Estudio imprescindible en las epilepsias.

Ecografia abdominal. En el 80% de los casos aparecen lesiones
malformativas y tumorales (hamartomas, oncocitomas y fibroangiomiolipomas).
Ecocardiografia. Es importante para descartar la presencia de rabdomiomas
(23%), asi como malformaciones cardiacas diversas.

Fondo de ojo. En el 50% de los casos pueden identificarse los hamartomas de
la retina, pudiendo estar cerca de la papila y presentar calcificaciones.

Diagnéstico diferencial

PR

Epilepsias de otras causas.

Tumores primarios cerebrales.

Enfermedades cutaneas: acné facial, lupus eritematoso, etc.
Metéastasis cerebral procedente de visceras abdominales y pulmonar.

Tratamiento

1.

2.

3.

Profilactico. Esta orientado al consejo genético para que personas afectadas se
abstengan de tener descendencia.

Médico. Se limita al tratamiento anticonvulsivante e interconsulta con el
dermatdlogo y psicologo.

Quirudrgico. Solamente cuando existan tumores cerebrales e hidrocefalia.

Complicaciones

ougkhwnE

Hidrocefalia secundaria o como parte del cuadro clinico.
Astrocitoma.

Disfuncion visceral abdominal.

Neumopatias diversas.

Retraso mental en progresion.

Sindrome depresivo.

Prondstico

El prondstico no es bueno, porque la enfermedad sigue un curso progresivo sin
detencion en su evolucion y la mortalidad bordea al 70% (si hubiera la presencia de un
glioma) antes de llegar a la vida adulta. Segun Vaquero (36) un caso florido de
esclerosis tuberosa no sobrepasa los 20 afios de edad (sobretodo si presentan
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hidrocefalia); y otros, por el contrario, pueden llevar una vida aparentemente normal,
pues el retraso mental seria discreto.
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~ CAPITULO XII
HIPERTENSION ENDOCRANEANA BENIGNA

Historia

La hipertensién intracraneal benigna fue descrita por primera vez el afio 1897 por
Quincke (63) y desde entonces su etiopatogenia ha sido una de las mayores
interrogantes en la medicina neuroldgica.

Concepto

Es la hipertensién endocraneana por encima de 250 mm. H;O, en ausencia de lesion
ocupante de espacio, lesion estructural cerebral, obstruccibn o deformacion del
sistema ventricular (hidrocefalia) y composicion del LCR normal (64,65). Su estudio y
su dominio son importantes, porque algunas de las hipertensiones endocraneanas
benignas requieren el tratamiento neuroquirdrgico o en el peor de los casos ocultan
alguna lesién ocupativa, inicialmente no diagnosticada.

Sinonimia
Pseudotumor cerebri, hipertension intracraneal idiopatica, hidropesia meningea,
meningitis serosa, hidrocefalia toxica e hidrocéfalo 6tico.

Etiologia

Hasta el momento se desconoce la causa; aunque existen factores que pueden
predisponerlo como: la toma de anticonceptivos orales, hipervitaminosis A, obesidad,
infecciones, trastornos endocrinoldgicos, estados nutricionales carenciales, farmacos,
estados de hipercoagulabilidad (trastornos protrombdéticos) por formacion de
microtrombos en las vellosidades subaracnoideas, dificultando la reabsorcién del LCR
y aumentando la presion intracraneal (66-68).

Epidemiologia
Es una entidad que afecta generalmente a mujeres jovenes y obesas (69) y hasta en

el 90% de los casos son mujeres con una edad media de 31 afios. Cuando afecta a los
infantes, se han reportado una incidencia constante y mayor que en el adulto (70).
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Fisiopatologia

El aumento de la presion intracraneal esta definido como una presion intracraneal
mayor de 250 mm. H,O. Ahora bien, todo lo que a continuacion se describe traera
como consecuencia una congestion vascular y aumento del volumen sanguineo
cerebral, edema cerebral y disminucion de la absorciéon de LCR con hipertension
endocraneana subsecuente.

En la fisiopatologia de ésta entidad se sugiere que los microtrombos de las
vellosidades aracnoideas, producida por causas aun no identificadas, dificultaria la
reabsorcion del LCR y conduciria a la agresion isquémica asociada al dafio
microvascular (71).

Interferencia con el flujo venoso cerebral e irregularidades de dilatacion
vascular.

1. Obstruccion de los senos venosos intracraneales: mastoiditis, otitis, sinusitis,
trauma craneal, discrasia sanguinea con trombosis y anticonceptivo oral.

2. Obstruccion de las venas extracraneales: trombosis de la vena cava superior,
bloqueo diseccion del cuello (ahorcado) y tumor mediastinal.

3. Estasis venosa cerebral por anticoncepcion oral o disfuncibn endocrina
(embarazo, menarquia).

4. Dilatacion vascular cerebral debido a retencién de CO2.

Trastornos en los mecanismos de transporte de la membrana

1. Disfuncién endocrina dada por obesidad, embarazo, menarquia, enfermedad
de Adison, hipoparatiroidismo, terapia esteroidea y su supresion.
Hipervitaminosis A.

Tratamiento con tetraciclina.

Estado post infeccioso.

Hipocalcemia.

aRrwN

Disfuncién de las vellosidades aracnoideas

1. Obstruccion por aumento de las proteinas en el LCR: sindrome de Guillain-
Barré y tumor medular espinal.
2. Disfuncion del sistema microtubular de las vellosidades aracnoideas.

Cuadro clinico

Ausencia de trastornos de conciencia.

Generalmente se trata de una mujer obesa.

Cefalea intensa.

Oftalmoparesia del VI nervio craneal con diplopia.

Fondo de ojo que revela papiledema (70-90%): dilatacion de las papilas
Opticas, con distension venosa, ausencia del pulso venoso espontaneo y
extincion de los bordes papilares.

Respuesta de Cushing: hipertension sistolica, bradicardia y bradipnea.
Convulsiones (mas raramente).

Sl S

~No

Criterios diagnésticos

1. Ausencia o escasa toma del nivel de conciencia.
2. Ausencia de focalizacion.
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3. Examenes radiologicos normales.
4. LCR de composicién normal.
5. Recidiva infrecuente.

Complementarios

1. TC - Craneo. Aparentemente normal, aunque ocasionalmente puede haber
colapso ventricular bilateral.

2. RMN - Cerebral. Aparentemente normal, aunque puede mostrar signos de
trombosis de los senos venosos y colapso ventricular. Ocasionalmente puede
demostrar dafios difusos en la sustancia blanca.

3. Puncion lumbar con manometria. Se encuentra una presion de LCR
aumentada encima de 25 mm. H20O (limite propuesto por Corbett). El examen
citoquimico, microbiolégico y citologico generalmente son normales.

Diagnéstico diferencial

1. Hipertension endocraneana secundaria. Esta se debe fundamentalmente a
lesiones tumorales, quistes, hematomas, hidrocefalia, granuloma, absceso, etc.

Tratamiento médico (63)

1. Restriccién de liquidos.

2. Dieta hiposddica.

3. Diuréticos: furosemida (40 mg. cada 8 horas), espironolactona (100 mg. cada
dia) y la acetazolamida (250 mg. cada 8 horas).

4. Esteroides: dexametasona ocasionalmente.

Tratamiento quirdrgico

La derivacion lumboperitoneal o la fenestracion del nervio éptico, se reservan para los
casos con pérdida grave o progresiva de la agudeza y del campo visual y para
aquellos que no responden a la terapéutica médica (72).

Prondstico

El principal factor de morbilidad en esta enfermedad es la posibilidad de la pérdida
visual. El sindrome es autolimitado y responde rapidamente al tratamiento médico y a
las medidas de reduccion de peso corporal (69).

Complicaciones

Amaurosis.

Complicaciones de la derivacion lumboperitoneal.
Convulsion.

Muerte subita.

PR
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CAPITULO XIlil
MENINGIOMA

Historia

En los craneos de la Cultura Paracas (500 ANE) se han identificado lesiones
tumorales que corresponden a meningiomas segun el estudio anatomopatoldgico
realizado. Algunos de ellos presentan intentos de su extirpacién y otros craneos con
amplias craneotomias pudieran sugerir la exéresis total.

A finales del Renacimiento, durante el periodo que siguié a Hunter, se mencionan
algunas condiciones neuroquirargicas, iniciandose la observacién y clasificacién de los
tumores cerebrales, que por su descripcion parecen referirse a meningiomas.

Posteriormente el cirujano francés Antonie Louis describié por primera vez en 1774, el
meningioma como un tipo especifico de tumor. Matthew Bailie en 1787, ilustra
anatomicamente en su obra Morbit Anatomy un tumor cerebral benigno y Bright
plantea en 1831, que dicho tumor se trata de un meningioma y plantea el origen de
este a partir de la duramadre o la aracnoide.

Rickman Godlee, el afio 1884 realiza el primer intento de extirpacion de un tumor
cerebral, diagnosticado y localizado mediante métodos neurolégicos clinicos. En 1879
y 1884, Macewen y Durante respectivamente, operaron con éxito dos casos de
neoformaciones que involucraban las meninges. Cushing posteriormente concibio el
término meningioma (73).
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Fig. 1. Craneo de Paucarcancha portador de un meningioma a nivel de la convexidad parietal
izquierda. Fig. 2. Las craenotomias amplias, propias de esta entidad, podrian sugerir su
tratamiento quirdrgico. Museo Nacional de Arqueologia Antropologia e Historia del Peru. Area
de Paleopatologia, Lima — Peru.

Concepto

Los meningiomas son tumores de crecimiento lento, por lo general de naturaleza
benigna, que se originan a partir de las células aracnoideas. Se localizan a nivel
extracerebral (extraaxial) y estan circunscritos de manera tal que, no invaden el
parénquima y estan siempre unidos a la duramadre. Pese a su aspecto benigno desde
el punto de vista histolégico, pueden alcanzar un gran tamafio, con las consiguientes
deformaciones y lesiones para el cerebro subyacente.

Etiologia

Los meningiomas proceden de la transformacion de las células aracnoideas de las
meninges, especialmente de las vellosidades aracnoideas. Se han descrito casos de
meningiomas originados por radiacion en nifios. Pacientes con neurofibromatosis de
von Recklinghausen, tienden a desarrollar meningiomas mdaltiples en una edad joven.
Llama la atencidon que poseen abundantes receptores de estrégenos y en menor
cantidad de progesterona, a tal punto que las mujeres con cancer de mama, tienen
algun riesgo de padecer de meningioma (74) y hemos presenciado una paciente, en
quien coincidia la hemiparesia con la etapa menstrual, desarrollandose una
sintomatologia en la modalidad de robo circulatorio.

Epidemiologia

La incidencia es de 6 por cada 100000 habitantes. Los meningiomas constituyen
aproximadamente del 15-20% de los tumores intracraneales. Se presentan con una
incidencia doble o triple en las mujeres (posiblemente por el factor hormonal) con
respecto a los varones y en la edad media. En la mayoria de las series, se sitian
alrededor de los 50-60 afios (75), siendo excepcionales por debajo de los 20 afios y si
aparecen suelen ser mas agresivos.
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Sin embargo, también hemos reportado meningiomas en la edad pediatrica como
casos infrecuentes (73). Sales Llopis, manifiesta que los meningiomas diagnosticados
en la edad pediatrica, se relacionan en un 25% con la enfermedad de von
Recklinghausen.

Sales Llopis reporta que la incidencia de los meningiomas es la siguiente: tuberculum
sellar 12,8%, surco olfatorio 9,8%, hoz del cerebro 8%, ventriculo lateral 4,2%, tentorio
3,6%, fosa media 3%, ganglio de Gasser 1%, fosa posterior convexidad 12%, foramen
magno 2%, orbita 1,2%, medular espinal 1,2%, intrasilvianos 0,3%, extracraneal 0,3%,
multiples 0,9% (seno cavernoso, vaina del nervio 6ptico y clivus).

Morales (76), estudio e intervino 85 meningiomas, siendo ésta su apreciacion: fosa
anterior 29 (34,1%), fosa anterior y media 28 (32,9%), fosa media y senocavernoso 4
(4,7%) y fosa posterior 24 (28,3%).

Vaquero (36) reporta la siguiente estadistica: regién parasagital y hoz del cerebro
(30%), ala esfenoidal (18%), convexidad de los hemisferios cerebrales (13%), fosa
posterior (12%), regién del tubérculo sellar (9%), surco olfatorio (5%), suelo de la fosa
media (4%), agujero magno (2%), infraorbitarios (2%), region del ganglio de Gasser
(1%), tentorio (1%) e intraventriculares (1%). Al menos en el 2% de los pacientes
existen meningiomas multiples.

Fisiopatologia

Los pacientes con meningioma presentan una incidencia elevada de convulsiones.
Algunos autores han mencionado que no existe una correlacion histopatol6gica del
tumor con la ocurrencia de la epilepsia en los meningiomas, y que el edema cerebral
(69% de los casos) es el factor epileptogénico mas significativo. La localizacion, el
tamafio, caracteristicas histopatolégicas agresivas y las anormalidades vasculares
contribuyen a la destruccion cortical, permitiendo la transmision directa del fluido del
edema hacia el interior de la sustancia blanca, cuyo resultado es el edema
vasogénico. Otros autores discuten el papel de los receptores esteroideos tumorales
en la produccién del edema peritumoral (77).

Los meningiomas pueden debutar, hacerse sintomatico o aumentar su diametro
durante el embarazo, por expresar receptores para progesterona y estrogenos.
Donnell y colaboradores en 1979, demostraron que los meningiomas pueden
encontrarse asociados a otros tumores relacionados con el sistema hormonal, como la
mama, endometrio, ovario y es frecuente que estas pacientes sean obesas. De los dos
tipos de receptores los progesterdnicos son mas abundantes que los estrogénicos y su
distribucién es mas frecuente en la periferia que en el centro, debido a su mayor
vascularizacion y densidad celular (78).

Maria Nifio y Armando Mejia Cordovez en su articulo titulado: los meningiomas y su
comportamiento intrinseco, sefialan una serie de caracteristicas que, todo
neurocirujano esta en la obligacién de conocer, con respecto al:

1. Edema cerebral. EI meningioma es el Unico tumor extraxial, benigno de
crecimiento lento, capaz de inducir edema vasogénico en el 42-92%.
Tedricamente al estar anatbmicamente separado del cerebro no debe producir
un gran edema cerebral a menos que los factores que generan el edema pasen
a través de las leptomeninges. La aracnoides que es parte de la barrera
hematoencefalica, es relativamente resistente al paso de liquido; la pia madre
es permeable al agua y a los electrélitos, pero menos permeable a las
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macromoléculas proteicas. Para que un meningioma produzca edema
vasogeénico de la misma manera que lo hacen los gliomas y las metéastasis,
debe existir una comunicacion entre el tumor y el espacio extracelular de la
sustancia blanca. La localizacion extraaxial de los meningiomas expresa esta
comunicacion cuestionable. La segunda hipétesis es que el edema sea
resultado del efecto de masa. Los meningiomas en ciertas localizaciones
tienden a estar asociados con edema cerebral mas importante que otros
(convexidad, parasagital y frontobasal). La compresién puede interferir con el
flujo vascular del tumor, tanto arterial como venoso. Como tercera hipétesis un
tumor altamente vascularizado tiene mayor potencial de producir edema. La
cuarta teoria plantea que un producto edemogénico secretado por el tumor
puede difundir al cerebro. Se plantea (Philippon et al) el Fenédmeno Secretorio
Excretorio (FSE) y el edema cerebral de los meningiomas.

2. Efectos sobre la fibrinolisis. El sistema fibrinolitico se activa normalmente en
circunstancias de crecimiento, remodelaciéon y migracién potencial de células
benignas y malignas. Los tumores que afectan las meninges son
especialmente ricos en actividad fibrinolitica por la gran cantidad de activador
de plasmindgeno contenido en ellas y especialmente en la pia madre y la
aracnoides. Aunque la hemorragia intracraneal espontanea en relaciéon con los
meningiomas es rara; la reseccion de los meningiomas se asocia con gran
frecuencia con hemorragia importante durante la manipulacion quirdrgica del
craneo, el tejido tumoral y las leptomeninges. Aunque no se ha podido
demostrar una relacion entre la tendencia hemorragica de estos tumores y el
estado fibrinolitico tener en cuenta que el balance hemostatico es al menos en
parte responsable de la tendencia hemorragica.

3. Efectos sobre la coagulacién. Un tumor cerebral puede activar el sistema de
la coagulacion por tres mecanismos diferentes: secrecion en la superficie de
las células tumorales de moléculas capaces de activar el sistema de
coagulacién o inhibir el sistema fibrinolitico; liberacién de tromboplastina celular
tisular del mismo tumor o del tejido cerebral adyacente, con la consiguiente
activacion no especifica del sistema de coagulacion; y la activacion de los
sistemas inmunes del huésped, que produce una induccion de actividad
procoagulante de las células linfoides y de los leucocitos. La asociacion del
cancer con tromboembolismo pulmonar esta bien identificada en la literatura.
Al-Mefty reporté una incidencia de 24% de embolismo pulmonar en una serie
de 17 pacientes con meningiomas supraselares. En otra serie de 13 pacientes
con meningiomas petroclivales, este mismo autor reporta una incidencia de
38% de embolismo pulmonar. Kadis, encontré 3 casos de embolismo pulmonar
en su estudio retrospectivo de 105 casos de meningiomas del plano esfenoidal
y del tubérculo. Los mecanismos implicados en esta complicacion son
determinados bioldgicamente a través de interferencia bioquimica con el
balance hemostatico, que produce un estado pretrombatico.

4. Efectos sobre la respuesta inmunolégica. Los tumores del SNC son
capaces de desencadenar una respuesta inmunoldgica en el huésped. Esta
respuesta estéa relacionada con el grado de malignidad del tumor. Pees y Seide
encontraron que el test de microtoxicidad 3H prolina, fue positivo en el suero de
65% en el postoperatorio de pacientes con meningiomas. Aunque algunos
estudios sugieren que la respuesta inmune no es necesariamente especifica de
los meningiomas. El significado clinico de estas observaciones no es muy
claro, pero sugiere que el alto nimero de macré6fagos en los meningiomas
atipicos puede indicar una respuesta inmune mayor por parte del huésped

5. Trastornos endocrinos. Es el resultado de la depresibn mecanica sobre
estructuras intracraneanas de regulacion, tales como el hipotdlamo; o por la
produccion o secrecién de sustancias que interfieren con la homeostasis
hormonal. Los trastornos endocrinos descritos pueden explicarse por un efecto
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de masa y por distorsion del eje hipotalamo pituitario producido por las grandes
masas suprasellares, aspectos que han mejorado después de la exéresis
tumoral. La presencia de receptores para estrogenos y progesterona en el
meningioma al igual que en el cancer de mama, tedricamente sugiere la
sensibilidad a la manipulacion hormonal del edema cerebral desencadenado
por los meningiomas y su respuesta a los esteroides.

Clasificacion topogréfica

Meningioma de la fosa temporal.
Meningioma del surco olfatorio.
Meningioma del ala menor del esfenoides.
Meningioma del seno cavernoso.
Meningioma del tubérculo sellar.
Meningioma de la convexidad cerebral.
Meningioma parasagital.

Meningioma de la hoz del cerebro.

. Meningioma del tentorio.

10. Meningioma petroclival.

11. Meningioma del agujero magno.

CoNoOhRWNE

Clasificacién Patologia

Los meningiomas nacen de las células aracnoideas que envuelven a las vellosidades,
inicialmente se desarrollan en este espacio y algunos protruyen en las paredes de los
senos venosos, creciendo hacia el cerebro como masas bien definidas de base dural
(tabla interna, hoz, tentorio, etc.) sésil o pediculada.

MacroscoOpicamente presentan una morfologia esférica o lobulada. A diferencia de
estos Ultimos, los meningiomas en placa crecen como una delgada alfombra de
células tumorales. Dado que la piamadre y la aracnoides forman una barrera
membranosa, entre el cerebro y el tumor, la invasion del parénquima es infrecuente.

En tanto que el meningioma se desarrolla a partir de su base de implantacion dural, se
pueden afectar algunas estructuras adyacentes (sobretodo en la region de la fosa
temporal), invadiendo la médula 6sea craneal, su periostio e inclusive el musculo. A
este fendbmeno compresivo-invasivo el hueso responde con una intensa hiperostosis,
CUyoS mecanismos, aunque no estan totalmente esclarecidos, segun Escalona-
Zapata, pueden deberse a:

1. Estimulacién de la hiperostosis por hiperemia y éstasis venosa en la periferie
del meningioma.

2. Fendémenos inflamatorios en los alrededores del tumor, con aumento del flujo
sanguineo.

3. Capacidad de transformacion de las células del meningioma en osteocitos.

4. Estimulacion de la proliferacién conjuntiva y activacion de las células del
estroma para la neoformacion ésea por células meningiomatosas que invaden
al hueso.
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Microscopicamente atenderemos a la clasificacibn recomendada por la Organizacién
Mundial de la Salud (OMS):

BENIGNOS GRADO
Meningoteliales I
Fibroso (fibroblastico) I
Transicionales (mixtos) I
Psamomatosos I
Angiomatosos I
Microquisticos I
Secretores I
Ricos en linfoplasmocitos I
Metaplasicos I

AGRESIVOS GRADO
Atipicos Il
De células claras (intracraneales) Il
Cordoides Il
Rabdoides 1
Papilares i
Anaplasicos 1

1. Meningioma meningotelial. Masas lobuladas de células meningoteliales, en
las cuales la membrana celular no esta bien definida dandoles el aspecto de un
sincitio. La actividad mitética es baja.

2. Meningioma fibroso. Compuestos por fasciculos de células que se parecen a
los fibroblastos. Tipicamente, contienen colageno y reticulina y pueden estar
presentes focalmente formaciones espirales y psamomas.

3. Meningioma transicional. Una mezcla de los tipos meningoteliales y fibrosos.

4. Meningioma psamomatoso. Contienen psamomas. En ellos se encuentran
proteinas de tipo 6seo como la osteopontina que son producidas por
macréfagos CD68-positivos y que pueden jugar un papel en su formacion.

5. Meningioma angiomatoso. Contienen numerosos vasos de diversas formas y
tamanos.

6. Meningioma microquistico. Muestran pequefios quistes llenos de una mucina
eosinofilica. La formacién de microquistes puede ser debida a las secreciones
de las células tumorales, a su degeneracion o a la penetracién del LCR en el
tumor. También se denominan meningiomas humedos.

7. Meningioma secretores. Lesiones meningioteliales o transicionales en las que
la diferenciacion epitelial ha producido estructuras glandulares.

8. Meningioma de células claras. Contienen laminas de células poligonales con
un citoplasma claro que contiene glucégeno y que toma la tincion de acido
periédico-Schiff.

9. Meningioma ricos en linfoplasmacitos. Son meningiomas meningoteliales,
fibrosos o transicionales con infiltrados linfociticos.

10. Meningioma metaplasicos. Son meningiomas meningoteliales, fibrosos o
transicionales con cambios metaplésicos que pueden ser cartilaginosos, 0seos,
xantomatosos, mixoides o lipomatosos.

11. Meningioma atipico. Presentan una actividad mitética elevada, pequefias
células, nucledlos prominentes, crecimiento laminar y areas de necrosis. Suele
estar asociados a un mayor indice de recurrencia.

12. Meningioma rabdoide. Son muy poco frecuentes. Son tumores agresivos que

forman agregados de células rabdoides. Estas son redondas, con nulcleos

96




Vladimir Cerrén Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

13.

14.

15.

excéntricos y nucledlos promitentes. Algunas contienen un citoplasma eosinoéfilo
y espirales de filamentos.

Meningioma cordoide. Descritos por primera vez en 1988 por Kepes. Los
tumores estaban asociados a una densa infiltracion linfoplasmatica con foliculos
linfoides y un centro germinal. Ademas, los pacientes mostraban los sintomas
de la enfermedad de Castleman (anemia ferropénica microcitica, plasmocitosis,
disgamaglobulinemia y hepatosplenomegalia). Los meningiomas cordoides
estan formados por células eosinofilicas y vacuoladas que forman trabéculas
gue se asemejan a los cordomas.

Meningioma papilar. Formados por células meningoteliales que se disponen
radialmente formando rosetas. Tienen una cierta propension a la metastasis y la
recurrencia.

Meningioma anaplasico. Tienen un aspecto histolégico de malignidad superior
al de los meningiomas atipicos. Muestran una elevada actividad mitética y una
necrosis superior. Su incidencia es bastante baja y representan solo el 2.8% de
los meningiomas.

Cuadro clinico

=

Sindrome de hipertension intracraneal crénica.

Sindrome convulsivo.

Sindrome deficitario motor o sensitivo. Las formas de presentacion focal que
pueden presentar los meningiomas suelen ser lento y progresivo, asi como
fugaces (robo circulatorio).

Sindrome tumoral craneal. Algunos meningiomas suelen debutar con una
protrusion o exostosis craneal a nivel de la convexidad, pterion, orbitaria, etc.

Complementarios

1.

Rx — Craneo. Pueden observarse con relativa frecuencia signos de
hipertensién intracraneal crénica (impresiones digitiformes, destruccion de la
silla turca y diastasis de suturas craneales), como surcos vasculares
aumentados de tamafio, signos de calcificacion o hiperostosis.

TC — Craneo. Se observa una lesion isodensa o hiperdensa, aunque se han
reportado algunos casos de meningioma hipodenso (contenido graso). A la
administracibn de la sustancia de contraste realza su hiperdensidad
uniformemente (75) advirtiéndose una cola dural, que no es nada menos que la
zona de clivaje. En el estudio de ventana 6sea se evidencia hiperostosis
craneal (15-20%), calcificaciones intratumorales (20%), las mismas que pueden
ser nodulares, puntiformes o densas; también precisa la hiperostosis (15-20%),
osteolisis, erosion en el sitio de la insercion dural y el ensanchamiento de los
surcos vasculares de la calota (arteria meningea media). En casos atipicos
como el meningioma quistico la imagen serd francamente hipodensa, rodeada
por un halo tenue hiperdenso y un nédulo mural en la convexidad cerebral,
captadores de contraste (79).
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Caso atipico. Meningioma quistico frontal izquierdo. Fig. 1. Pre operatorio. Fig. 2. Post operatorio
(Cortesia del Dr. Ariel Varela Herndndez. Hospital Universitario Manuel Ascunce Domenech, Camagiiey

— Cuba).
3.

RMN - Cerebral. Lesion tumoral con caracteristica hipointensa (T1) y resalta
hiperintensa a la administracion de contraste (T2). Delinea la extensién
tumoral, la asociacion de edema y la posibilidad de atrapamientos o
desviaciones arteriales. La apariencia en anillo puede representar una cépsula,
las imagenes en T2 muestran bien la extension del edema, un collar de tejido
que capta contraste y rodea el sitio de la insercién dural (cola dural) en el 65%.
Generalmente, porciones del tumor de baja intensidad de sefial en T2 indican
componentes mas fibrosos y rigidos, mientras que las areas de alta intensidad
indican tejidos mas blandos o microhipervascularidad, caracteristicas mas
frecuentes en los tumores agresivos. No es confiable en la demostracion de
calcificacion tumoral.

Angiografia cerebral. Evidencia el curso de las arterias en cuanto a su
aferencia, eferencia, desplazamiento y suplencias arteriales, provocadas por la
presencia tumoral, visualiza, ademas, el estado del poligono de Willis y de los
Senos venosos.

Diagnostico diferencial

ONoOGkWNE

Malformacion arteriovenosa.
Hematoma intraparenquimatoso.
Quistes dermoides o epidermoides.
Quistes aracnoideos.

Astrocitoma.

Astrocitoma quistico.

Absceso cerebral.

Quiste neurocisticercoso.
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Tratamiento médico
Medidas generales:

1. Dieta blanda o suspension de la misma, en caso de vomitos.

2. Hidratacion. La solucién salina fisiolégica debe calcularse en dependencia del
peso de cada paciente.

3. Cloruro de potasio. Los diuréticos en su mayoria son expoliadores de potasio;
los mismos que deben ser repuestos en cada venoclisis.

4. Analgesia. El dolor es una de las causas que eleva la presion intracraneal, es
por ello que su aboliciébn es muy importante. El metamizol 1g EV cada 6 horas
0 en casos mas rebeldes el tramadol 10mg EV cada 8 horas, son los
medicamentos de eleccion.

5. Esteroides. La administracion esteroidea esta indicada para la reduccion del
edema cerebral, por mecanismos aun desconocidos 0 supuestos. Debe
administrarse por lo menos dos dias antes de la intervencion y su disminucion
en el postoperatorio debe ser paulatina, dependiendo del edema cerebral.

6. Diuréticos. La administracion de manitol como diurético osmaético es ideal. Su
administracion ayuda a la reduccién del edema cerebral en el pre, trans y post
operatorio. El manitol durante la exposicion, ayuda a las maniobras quirurgicas,
pero también se han dado casos en los cuales, pese a su administracion, no se
ha logrado el efecto deseado.

7. Hormonas. Se estudia la posibilidad de terapia hormonal con los agentes del
contra-estrogeno, aungque han declarado resultados a largo plazo y sus efectos
a ser determinados.

8. Protector géstrico. Debe evitarse las Ulceras de Cushing con el uso de
Omeprazol 20mg. EV cada 12 horas o cada 8 horas.

9. Antibiético. El uso de ceftriaxona 1g. EV cada 12 horas, ayudara a evitar la
infeccibn post operatoria, debido a que estas cirugias pueden extenderse
largas horas.

Tratamiento quirdrgico

.m . - , ‘ > 3 ; ‘

Fig. 1. TC — Craneo contrastado. Meningioma parietal izquierdo. Fig. 2. TC-Craneo contrastada. Créater
del meningioma, después de tres dias de la exéresis tumoral (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).
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El desarrollo de las técnicas de microneurocirugia, la aparicibn del microscopio
quirurgico, el desarrollo de los medios diagnésticos, la neuroanestesia y los cuidados
perioperatorios han disminuido la morbimortalidad asociada a la reseccion de los
meningiomas. Asimismo, la docencia médica universitaria contribuye con su
rigurosidad al mayor dominio de la anatomia quirdrgica.

La mayoria de estos tumores son benignos, pero con propension a las recidivas, por lo
gue una extirpacion lo mas radical posible deberia ser el esfuerzo y la meta principal
del cirujano. Cuando comprometa solamente las estructuras éseas se debe ser lo mas
radical posible; pero si compromete las estructuras neurologicas (pares craneales) y
arterias se debera ser mas cautos.

La calidad quirdrgica estara en dependencia de la exéresis tumoral y la indemnidad de
las arterias y pares craneales afectados por el tumor. En estos casos, tener en cuenta
que el tratamiento quirdrgico tendrd que completarse, en un alto porcentaje de casos,
con radiocirugia (76), aunque debe recordarse que el factor mas importante para la
exéresis tumoral es la experiencia del cirujano.

Si el tratamiento quirdrgico garantiza una exéresis total, puede garantizarse la cura
total del paciente. Algunas localizaciones o la infiltracion de estructuras vasculares
imposibilitan la extirpacion radical, condicionando morbilidad perioperatoria y tasas de
recidiva muy variables. Raramente se presentan agresivos infiltrando la corteza
cerebral. En casos de recidiva esta planteada la reintervencion.

En general, las dificultades y el pronéstico quirdrgico en los meningiomas, varian
dependiendo de que evoquen o0 no reaccion hiperostosante en el ala esfenoidal
(infiltraciéon tumoral), invadan o no estructuras vecinas (seno cavernoso, carétida,
nervios caraneales, etc), la Orbita o la fosa cigomatica (infratemporal o pterigomaxilar)
(80). El edema cerebral peritumoral puede dificultar la exéresis del meningioma,
sobretodo si se trata de meningiomas del ala menor del esfenoides, de la hoz del
cerebro, del angulo pontocerebeloso y petroclival, pese a haberse realizado el
tratamiento entiedematoso y esteroideo respectivo, dias antes.

El tratamiento quirargico no debera violar las siguientes generalidades:

1. Colocacién del paciente y planificacion correcta de la incision.

2. Interrupcion temprana de las arterias (cardtida externa). Embolizacion
preoperatoria de las ramas meningeas, lo que permite una manipulacién
quirdrgica mas exangue y con mejor vision de los planos y estructuras a
respetar.

3. Decomprensiéon interna: disecciébn de la capsula del tumor (microcirugia,

aspirador ultrasonico, coagulacion bipolar, etc).

Exéresis de la duramadre (base de implantacion) y hueso afectados.

Reconstruccion de los defectos durales (plastia dural).

ok

Radioterapia

La radioterapia ha demostrado que es capaz de frenar el crecimiento de algunos
meningiomas. Las indicaciones quedan reducidas a aquellas que no se pueden tratar
mediante cirugia, resecciones incompletas, recurrentes y los meningiomas atipicos o
anaplasicos (5000-5500 Gy en fracciones diarias de 180-200 Gy, durante 5-6
semanas). La tasa de complicaciones es baja si se tiene un cuidado especial con el
nervio 6ptico y el mesencéfalo
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Tratamiento con radiocirugia

Extiende otra opcién de tratamiento frente a los meningiomas del seno cavernoso y
otros meningiomas basales, revelando excelentes resultados. Duma logré detener la
progresion, observando regresion tumoral hasta en el 56% de los casos sin registrar
dafio de la cardtida ni morbilidad de pares oculomotores, Valentino registro
disminucion del tamafio tumoral en el 69%, estabilizacion en el 25% y progresién en el
5,5% (80). Esta cirugia se limita a los meningiomas anaplasicos, pequefios, de dificil
acceso o cuando exista contraindicacion médica. La radiocirugia también esta limitada
a tumores de 3 cm. de diametro o menos de dificil acceso.

Complicaciones

Epilepsia.

Recidiva tumoral

Infarto hemisférico secundario a oclusién carotidea transoperatoria.

Infarto venoso por oclusion de las venas puente 0 seno venoso.

Edema cerebral transoperatorio.

Hematoma intraparenquimatoso.

Hidrocefalia.

Fistula de LCR.

Infeccién de la herida.

0. Tromboembolismo pulmonar. Esta complicacién se facilita en los meningiomas,
al tener alterados los mecanismos de la coagulacién sanguinea.

11. Complicaciones propias de la postracién: neumonia hipostatica, infeccion

urinaria, flebitis, trombosis venosas y escaras.

BOooo~NOGORWNE

Prondstico

El prondstico del meningioma ha variado favorablemente estos Ultimos afios puesto
gue, gracias a la TC y la RMN se diagnostican cada vez un mayor nimero y en etapas
precoces (asintomaticos y pequefios), a esto se suman las técnicas como la
radiocirugia estereotactica y que cada vez se utilizan mas para tratar estas lesiones y
con mejores resultados en meningiomas que antiguamente se consideraban
inoperables.

La recidiva tumoral se relaciona directamente con el grado de retiro original. La
reseccion completa incluyendo el retiro del margen dural se asocia a un indice bajo de
la recidiva. Los meningiomas agresivos y metastasicos se asocian a un indice
creciente de la recidiva basado en la biologia de sus componentes celulares.

Pese a todas estas consideraciones, el meningioma es el tumor mas noble del sistema
nervioso, con una mortalidad baja. Los estudios de Lobato, reportan una mortalidad
general perioperatoria del 4.4% (80). Hay un axioma que dice que las personas
pueden morir por un meningioma, pero también pueden morirse con un meningioma.

Con fines de determinar la posibilidad de extirpacién y el pronéstico nos remitiremos a
las siguientes escalas:
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Clasificacion de Simpson y Morales. Prondstico en la reseccion de los
meningiomas (76,81).

Grado Nivel de exéresis
I Extirpacion completa de la lesion, incluso el hueso y la dura comprometida.
Se asocia con un 9% de recidivas a los 10 afios.
Il Reseccién tumoral completa acompafiada Unicamente de coagulacion de la
dura. Recidiva del 19% a los 10 afios
i Extirpacion tumoral completa, pero se dejan la dura y/o el hueso
comprometido. Recidiva el 29% a los 10 afios
v Reseccién incompleta.
V Descompresion.
Escala predictiva para conocer las posibilidades de su extirpacion y prondéstico
(76)
Grado Nivel de exéresis

Meningiomas, de la base de craneo, que no afectan a pares craneales ni
engloban arterias o bien solamente afectan a un par craneal o engloban
s6lo una arteria. En ellos las posibilidades de extirpacion total se
encuentran en un 98,3% y las perspectivas de alcanzar 70 puntos en la
escala de Karnofsky son de un 96,5%.

Meningiomas que afectan a un par craneal e incluyen dos o mas arterias.
La extirpacion total en estos casos disminuye al 83,3% y las perspectivas
de alcanzar 70 puntos en la escala de Karnofsky descienden a un 70,6%.

Meningiomas que afectan dos o mas pares craneales e incluyen varias
arterias. En este grupo, las posibilidades de una extirpacion total son de un
42,9% con las perspectivas de alcanzar los 70 puntos en la escala de
Karnofsky en soélo el 60%.
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CAPITULO XIV
MENINGIOMA DE LA CONVEXIDAD CEREBRAL

Concepto

Se denomina asi al tumor extraaxial, situado sobre la convexidad hemisférica cerebral,
el cual crece y deprime el I6bulo sobre el cual se asienta, produciendo determinada
sintomatologia.

Etiologia

Al igual que los meningiomas situados a otro nivel, tienen su origen en las células
aracnoideas de las meninges. En este caso, a nivel de las vellosidades aracnoideas de
la convexidad cerebral.

Epidemiologia

La incidencia del meningioma en esta localizacion es del 15,2% y como todo
meningioma, se presenta frecuentemente en el sexo femenino, con una relacion
mujer/hombre: 3/1, entre los 40-60 afios de edad. Cerca del 70% de estos
meningiomas, estan situados en la region frontal.

Los casos intervenidos en Huancayo, no salen de los patrones mencionados; pero
cabe mencionar que, en el sexo masculino, reportamos tres casos, uno perteneciente
al mismo grupo etareo mencionado y otros dos de 24 y 27 afios. En la edad pediatrica
solamente hemos operado el caso de un nifio de 12 afios (73).

Patologia

Macroscépicamente los meningiomas aparecen unidos a la membrana de la
duramadre, presentan color amarillento o rojizo, sobresaliendo del cerebro, algunos
con presencia hipertréfica de vasos sanguineos anémalos y suelen acompafarse de
un hueso hiperostésico y en algunos casos se desarrollan intradseamente. Estos
tumores alcanzan un tamafio considerable desde un n6dulo hasta un tumor gigante. El
meningioma mas grande que hemos intervenido en nuestro medio tenia un didmetro
de 10 cm. y exhibia una vascularizacion abundante e hipertrofiada en su interior. En el
lecho tumoral se pudo observar un ovillo vascular correspondiente a la arteria nutricia
y venas de drenaje.
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Los hallazgos microscépicos, estdn en dependencia del tipo de meningioma,
anteriormente mencionados.

Clasificacion

Podemos recurrir a la clasificacién topogréfica segun la convexidad lobular donde
asienten:

1. Meningioma de la convexidad cerebral (frontal, temporal, parietal y occipital).
2. Meningioma de la convexidad cerebelosa (hemisférica derecha o izquierda).

Cuadro clinico

1. Sintomas generales: cefalea, vomitos, convulsiones, edema papilar en casos
avanzados y sintomas de hipertension endocraneana precoces (meningioma
cerebeloso). En la gran mayoria la hipertension intracraneal y el papiledema
son tardios.

2. Frontal: trastornos de la esfera psiquica superior (psiquicos o psiquiatricos),
hemiparesia contralateral, disfasia, reflejo palmomentoniano homolateral,
epilepsia con crisis adversiva y protrusion 6sea por hiperostosis craneal.
Ocasionalmente, si estan localizados en esta regién, pueden seguir siendo
asintomaticos mientras esperan tener un gran tamafo.

3. Temporal: trastornos mnésticos, auras uncinadas con epilepsia temporal,
trastornos en la orientacion (se pierde en su casa) y protrusibn oésea
suprayacente a la lesion.

4. Parietal: hemihipoestesia contralateral, disociaciébn derecha-izquierda,
hemianopsia homénima contralateral y protrusion Gsea suprayacente a la
lesion.

5. Occipital: aura visual con fenédmeno psico o6ptico, hemianopsia homonima
contralateral, ceguera cortical y ausencia de atrofia papilar.

6. Convexidad cerebelosa: ataxia, asinergia, dismetria, disdiadococinesia
homolaterales a la lesion y voz escandida.

Fig. 1. Protrusién ésea en un paciente con meningioma de la convexidad cerebral parietal.
Fig. 2. El mismo paciente en vista frontal (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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Complementarios

1. Rx — Craneo. Puede evidenciar calcificaciones a nivel craneal (adyacente a la
lesion hasta en el 50-60%), hiperostosis 6sea, protrusion craneal e hipertrofia
de los vasos sanguineos. Aunque raramente se presenten signos de
hipertension intracraneal, se puede evidenciar algin signo que sugiera la
enfermedad.

2. TC - Créneo. Imagen extraaxial hipodensa, isodensa o hiperdensa a nivel de
la convexidad cerebral, que resalta su densidad a la administracion de
contraste, evidenciando sus fronteras, desplazamiento de la linea media,
colapso del ventriculo cerebral homolateral y edema cerebral perilesional.
Puede evidenciarse calcificaciones en el interior cerebral y la hiperostosis ésea.

3. RMN - Cerebral. Imagen extraaxial hipointensa a nivel de la convexidad
cerebral, que se hace hiperintensa a la administracion de contraste,
desplazamiento de la linea media, colapso del ventriculo cerebral homolateral y
edema cerebral perilesional. Puede demostrar la relacién del tumor con las
estructuras neuroldgicas y vasculares. No identifica las calcificaciones.

4. Angiografia cerebral. Identifica la aferencia y eferencia vascular de la lesion,
dato util para el planeamiento quirdrgico pre y trans operatorio. En algunos
casos, puede permitir una embolizacién pre quirdrgica.

Fig. 1. Rx-Craneo. Calcificacion a nivel frontal derecho. Fig. 2. TC-Craneo. Meningioma de la convexidad
frontal derecha (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo —
Pert).

105



Vladimir Cerrén Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

W =TN01E |

Fig. 1. RMN-Cerebral (sagital). Meningioma de la convexidad frontoparietal izquierda. Fig. 2. RMN-
Cerebral (axial). Meningioma frontoparietal izquierdo con desplazamiento de la linea media y colapso
parcial del ventriculo lateral homolateral (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén Rojas. Hospital IV
Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

a
Fig. 1. RMN-Cerebral (coronal) contrastada. Meningioma de la convexidad cerebral frontoparietal

izquierda. Fig. 2. RMN-Cerebral (sagital) contrastada. Meningioma de la convexidad cerebelosa izquierda
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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Fig. 1. RMN-Cerebral (axial) contrastada. Meningioma de la convexidad parieto occipital izquierdo. Fig. 2.
RMN-Cerebral (sagital) contrastada. Meningioma de la convexidad parieto occipital evidencidndose su
componente quistico (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrdn Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo - Peru).

Fig. 1. TC-Craneo contrastada. Meningioma multilobular de la convexidad occipital bilateral. Fig. 2.
Exéresis total del meningioma (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Clinica Santo Domingo,
Huancayo - Per0).
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Diagnéstico diferencial

Glioma cerebral.

Osteoma craneal.

Displasia fibrosa 6sea.
Hematoma intraparenquimatoso.
Metastasis cerebral.

SR S

Tratamiento quirdrgico

La cirugia es el Unico tratamiento para los meningiomas y produce un elevado
porcentaje de éxito cuando se completa la exéresis. Se recomienda una craneotomia
exactamente suprayacente a la lesiébn que garantice la extirpacion completa sin dafar
las estructuras adyacentes.

El tratamiento preoperatorio tiene que orientarse a la reduccion del edema cerebral
con terapia osmoética y esteroidea (dexametasona), éste Ultimo ayuda a la
compactacién tumoral y reduccion del edema cerebral.

La elevacién del flap 6seo debe ser gentil, puesto que a él se encuentran adheridos
vasos sanguineos y un plano de clivaje tumoral. Si el hueso tuviera signos de
infiltracién tumoral éste debe ser resecado sin la menor duda en su totalidad o
simplemente en el segmento comprometido.

Una vez elevado el flap 6seo, la duramadre se encontrara tensa y semi transparente
advirtiendo a través de ella los vasos sanguineos neoformados. Acto seguido se
procede a la durotomia, que podra permitir una exposicidon tumoral adecuada. Cuando
se identifica la base dural en la convexidad, debe respetarse la misma y comenzar la
diseccién tumoral periféricamente a dicho plano de clivaje, en la interfase del cerebro y
el tumor.

Ayudados por algodén prensado procedemos a la diseccién gentil, alertas de no
lesionar los vasos puente que van del cerebro al tumor, los cuales deben ser
identificados, coagulados y finalmente seccionados. Para facilitar el proceder de la
exéresis debe traccionarse gradualmente la masa tumoral, mediante el peso de las
pinzas Kelly o mosquito.

Una vez extirpada la lesion completamente, se observara una hipertrofia de los vasos
nutricios, los cuales deben dejarse en su lecho y no coagularse. La hemostasia debe
ser rigurosa mediante electrocoagulacién bipolar y gelfon.

Debe procederse al cierre dural, reparando el defecto con una plastia de fascia del
musculo temporal.
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Fig. 1. TC- Créneo: Meningioma frontal derecho. Fig. 2. Exéresis craneal total por infiltracién 6sea
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. Meningioma fibroso extraido en su totalidad. Fig. 2. Medida tumoral de 7cm de didmetro mayor
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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Eventos secuenciales en la exéresis de un meningioma de la convexidad
cerebral frontal derecha.
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Fig. 1. TC-Craneo simple. Lesion tumoral discretamente hiperdensa, con efecto de masa a nivel frontal
derecho. Fig. 2. TC-Craneo contrastada. Hiperdensidad del meningioma de la convexidad frontal derecha
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. Infiltracion 6sea meningiomatosa. Fig. 2. Eventos de la exéresis tumoral (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Per0).
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Fig. 1. Traccion tumoral discreta que facilita la éxéresis a nivel de la interfase cerebro-tumor. Fig. 2.
Extirpacion tumoral adherida a su pediculo dural (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV
Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. Extirpacion total del meningioma, obsérvese la amplia vascularizacion, caracteristica de esta
variedad tumoral. Fig. 2. Plastia dural amplia, con fascia de muasculo temporal (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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Fig. 1. Obsérvese el pediculo dural del tumor. El estudio anatomopatol6gico informé un meningioma
angiomatoso. Fig. 2. Paciente post operada al cabo de un mes (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén
Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Prondstico

El prondstico es muy favorable después de la exéresis total, puesto que estos
meningiomas tienen el mejor potencial para su retiro total. En el postoperatorio
mejoran las funciones (psiquicas superiores, motoras y sensitivas) anteriormente
deterioradas. Solo un infimo nimero de casos recidiva y estan vinculados a la mala
técnica quirdrgica. Naturalmente, meningiomas mAas agresivos y metastasicos se
asocian a un indice creciente de recidiva basada en la biologia de sus componentes
celulares.

Complicaciones

Epilepsia pre y post quirdrgica.

Defecto 0seo craneal extenso.

Shock hipovolémico transoperatorio.

Hematoma del lecho quirurgico.

Recidiva tumoral. El factor mas importante es el grado del retiro original. La
reseccion completa incluyendo el retiro del margen dural se asocia a un indice
bajo de recidiva.

Infeccion de la herida quirurgica.

Osteomielitis del flap éseo.

Tromboembolismo pulmonar.

Complicaciones propias de la postracién: neumonia hipostéatica, infeccion
urinaria, flebitis y escaras.

agprwhpE
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CAPITULO XV
MENINGIOMA DEL ALA MENOR DEL ESFENOIDES

Concepto

Formacion tumoral que se encuentra a nivel de algun segmento del ala menor del
esfenoides o en toda su extension. Es una de las variedades tumorales mas
frecuentes y a medida que crece afecta medialmente estructuras del seno cavernoso,
lateralmente al hueso temporal, anteriormente a la 6rbita y posteroinferiormente al
I6bulo temporal.

Etiologia

Tienen su origen en las células aracnoideas de las vellosidades aracnoideas
meningeas, a nivel del ala menor del esfenoides.

Epidemiologia

Es una de las localizaciones mas frecuentes entre los meningiomas de la base craneal
y constituyen aproximadamente el 12-18% de todos los meningiomas intracraneales.
Frecuente, al igual que en las demas series, en pacientes del sexo femenino y las
edades comprendidas entre los 40 y 60 afios (82).

Patologia

El estudio histolégico demuestra que la mayoria son meningoteliales o
psammomatosos, pudiendo presentar distintos grados de calcificacion o hialinosis.
Presentan con frecuencia, hiperostosis craneal a nivel del hueso temporal y en
ocasiones puede iniciar su crecimiento a nivel intradseo.

Clasificacion (83-85)
Clasicamente se han distinguido tres variedades, segun se afecte la region mas

interna o externa del ala del esfenoides: tercio interno, tercio medio y tercio externo
(pterion), debiendo definirse segun Cushing y Eisenhardt como:

1. Clinoidales o del tercio interno.
2. Mediales o del borde esfenoidal
3. Pterionales o del tercio externo.
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Clasificacion de Bonnal
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GRUPO EXTENSION

ESTRUCTURAS EN CONTACTO

A. Clinoidales | Desde la duramadre del
seno cavernoso,
clinoides anteriores vy

parte interna del ala del

Nervios oOpticos, arteria cardtida y sus
ramas.

esfenoides.

B. En placa Producen hiperostosis | La arteria carétida y sus ramas no estan

del ala Osea y la placa crece en | afectadas.
la duramadre del ala y | Nervio 6ptico (puede estar comprimido).
sSeno cavernoso.

C. En masa Combina los grupos Ay | Muy invasivos. Crecen hacia la linea

del ala B. media y el clivus.

D. Del borde Con insercion dural No invasivos. Sin conexién con la arteria

medio pequefia. cardtida ni con los nervios Opticos.

E. Pterional Parte externa del ala del | Se  hallan en la cisura silviana
esfenoides en el limite | distorsionando los I6bulos frontal vy
entre la base vy la|temporal.
convexidad.

Cuadro clinico

1. Generalmente se trata de una mujer entre la cuarta y quinta décadas de la

vida.

2. Sindrome de hipertension intracraneal crénica: cefalea frontal homolateral a la
lesion (lesién de la primera rama del V nervio craneal); edema de la papila,
atrofia 6ptica homolateral, ceguera homolateral y los trastornos de la esfera
psiquica superior (alteraciones de la conducta, amnesia y bradipsiquia). La
duracién media de los sintomas es de aproximadamente 3 afios.

3. Sindrome deficitario focal: disfasia motora, oftalmoparesia por lesion de los
nervios craneales lll, IV y VI homolaterales a la lesion (sindrome de la pared
lateral del seno cavernoso), la misma que se traduce en diplopia, ptosis
palpebral y midriasis homolateral a la lesiéon. Robo circulatorio con hemiparesia
o disfasia, simulando un ataque transitorio de isquemia o una MAYV, que puede

coincidir con la etapa menstrual.

4. Sindrome convulsivo: crisis adversitas focales y uncinadas, secundariamente

generalizadas.

5. Sindrome tumoral: exoftalmo homolateral a la lesién y exostosis del hueso

temporal.

Complementarios

1. Rx — Craneo. Evidencia las calcificaciones a nivel de la proyeccion tumoral, la
protrusion temporal 6sea y mas raramente presenta signos de hipertension

intracraneal.

2. TC - Créneo. Imagen hiperdensa a nivel del ala menor esfenoidal con
extension a estructuras adyacentes segun su orientaciéon y tamafio, resalta su
densidad a la administracion de contraste y puede evidenciar edema
circundante. En algunos casos se observan hiperostosis de la base craneal,
protrusion del hueso temporal y calcificaciones intratumorales.
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Fig. 1. TC-Craneo. Meningioma del ala menor del esfenoides con invasién orbitaria izquierda. Fig. 2. TC-
Craneo. Corte superior de la lesién tumoral (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV
Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

s L TPF .
Fig. 1. TC-Craneo. Meningioma del tercio externo del ala menor del esfenoides (pterion) con invasion
orbitaria izquierda. Fig. 2. TC-Craneo. Hiperostosis craneal frontal izquierda en el mismo paciente (Archivo
personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

3. RMN = Cerebral. Puede delinear el tumor y su relacion con el parénquima
cerebral. Las im&genes son hipo o isointensas en T1 e hiperintensas en T2,
con captacién de contraste irregular, debido a la presencia de cuerpos de
psamoma. Identifica la real magnitud del edema circundante en
correspondencia con tumores de didmetro mayor. Al igual que la tomografia
cerebral detecta todas las afecciones de indole craneal a excepcion de las
calcificaciones.
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Fig. 1. RMN-Cerebral (axial) no contrastada. Tumor hipointenso fronto temporal derecho. Fig. 2. RMN-
Cerebral (axial) contrastada. Realce del meningioma del tercio medio del ala menor del esfenoides
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 3 y 4. RMN-Cerebral (coronal y sagital) contrastada. Meningioma del tercio medio del ala menor del
esfenoides (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo —
Pera).
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4. Angiografia cerebral. En dependencia del volumen tumoral se aprecia
desplazamientos y atrapamientos vasculares. Evidencia ademas las arterias
nutricias tumorales procedentes de la carédtida interna, carotida externa, ramas
de la meningea media y ramas de la maxilar interna.

Diagnostico diferencial

Sarcomas del hueso del craneo.

Tumores del nervio éptico.

Tumores nasofaringeos que erosionan la base craneal.
Angiomas de la orbita.

Adenoma hipofisario.

Aneurisma gigante.

Carcinoma metastésico.

Nooh~wbhE

Tratamiento quirargico (56,76,86,87)

El tratamiento quirdrgico de los meningiomas de la base de craneo se encuentra
comprometido por dos factores relevantes: la facilidad que tienen estos tumores, en su
crecimiento, de englobar pares craneales y arterias de la base; asi como de comprimir
el tronco del encéfalo y por la tendencia a las recidivas.

La presencia de edema cerebral esta por esclarecerse, parece que el edema tiende a
ser mas extenso en los meningiomas que son nutridos por arterias leptomeningeas, y
se conoce que los meningiomas del ala reciben frecuentemente nutricion por ramas de
arterias cerebrales. También, la compresion de venas cerebrales a nivel de su
desembocadura en el seno esfenoparietal ha sido sefialada por otros autores en el
desarrollo de edema cerebral en los pacientes con meningiomas del ala (80). Siempre
debe considerarse el uso de los diuréticos osmoticos y la dexametasona pues permite
reducir el edema peritumoral. En la etapa transoperatoria debe garantizarse de 2 a 3
unidades de sangre para una transfusion, en caso de ser necesarias.

Para este tipo de meningiomas, se recomienda la craneotomia fronto latero pterional
de Yasargil modificada por Pevehouse (88). Nuevos recursos diagnosticos, técnicas
de exposicibn de la base craneal y colaboracibn con otros especialistas
(otorrinolaring6logos, maxilofaciales y cirujanos plasticos) han permitido extender la
indicacion quirdrgica a pacientes de edad mas avanzada y practicar resecciones mas
completas, sin riesgo adicional.

La exéresis tumoral debe garantizarse en todo el proceder sin necesidad de ser
radical, puesto que a este nivel existen varias estructuras neurolégicas y vasculares de
suma importancia que condicionan morbi mortalidad en el paciente. La extirpacion
radical, no debe ser obsesionada en pacientes con extensién tumoral intracavernosa,
sin déficit de pares oculomotores o con deficiente circulacion cruzada (80).

Se consiguen generalmente resecciones de grado | y Il de Simpson, aunque algunas
veces la extirpacion es subtotal.
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Fig. 1. Cervicotomia y ligadura de la arteria carotida externa para desaferentar vascularmente al tumor.
Fig. 2. Flap 6seo donde se precisa las impresiones digitiformes e infiltracion tumoral a nivel del pterion
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. Ventana dsea pterional que evidencia la duramadre semi-transparente, propia de su tension
cronica. Fig. 2. Sefala la cisura de Silvio y el corredor anatémico para abordar el tumor previa durotomia
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

118



Vladimir Cerrén Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

Fig. 1. Diseccion extracerebral del meningioma a través del valle silviano (Archivo personal Dr. Viadimir
Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. Una vez encontrado y disecado la lesién tumoral, se procede a su extirpacién total (Archivo
personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Per().
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Pronéstico

El prondstico es totalmente favorable si la reseccion de la lesion tumoral es total. La
preservacion funcional de los pares craneales en la cirugia de base craneal es copia
fiel de la calidad quirdrgica; por tanto, el prondstico es mas favorecido en aquellos
pacientes sin afectacion del seno cavernoso y los nervio oculomotores. Asimismo, los
trastornos visuales mejoran en mas del 50% de los casos.

Complicaciones (89,90)

Ruptura transoperatoria de la carétida.

Ruptura transoperatoria del seno cavernoso.

Shock hipovolémico transoperatorio.

Seccion o lesion del nervio optico.

Lesién de nervios craneales (lll, IV, VI y primera rama del V).
Hemiparesia que suele ser transitorias.

Infarto en el territorio de la cerebral media.

Fistula de LCR.

Defecto 6seo post craneotomia.

10. Epilepsia post quirurgica.

11. Recurrencia tumoral (7%).

12. Infeccién: herida quirdrgica y flap éseo.

13. Complicaciones por la postracion: trombosis venosa profunda y neumonia
hipostatica, infeccion urinaria, flebitis y escaras.

CoNohRWNE
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CAPITULO XVI
MENINGIOMA DEL SURCO OLFATORIO

Concepto

El meningioma del surco olfatorio es un tumor intracraneal y extraaxial de naturaleza
benigna y crecimiento lento, cuyo origen es la lamina cribosa o sutura frontoesfenoidal,
localizado a nivel medial y bilateral. Como lesion polar, puede pasar desapercibido por
varios afios y confundido con patologias psiquiatricas.

Etiologia

Se origina en la aracnoide a nivel de la lamina cribosa o sutura frontoesfenoidal. Se
desconoce, al igual que en los otros meningiomas, los factores etiolégicos como tal.

Epidemiologia

Existen varias series respecto a la incidencia del meningioma del surco olfatorio, los
cuales sustentan gque dicha entidad se manifiesta en un promedio del 5-10% de todos
los meningiomas (91-95), incidiendo en el sexo femenino, entre los 50 y 60 afios de
edad.

Patologia

Estos tumores crecen hasta llegar a un gran tamafio, debido a su crecimiento lento y
localizacién frontopolar que le confieren escasa sintomatologia. Los hallazgos
macroscopicos y microscopicos, estdn en dependencia del tipo meningiomatoso
tumoral.

Cuadro clinico

1. Sindrome de Foster-Kennedy: anosmia homolateral, atrofia de la papila
homolateral y papiledema contralateral.

2. Sindrome frontal por afeccién de ambos I6bulos frontales. Los sintomas mas
frecuentes como la moria, el descuido en la apariencia personal, la
bradipsiquia, la bradilalia y la inercia patologica, son frecuentemente
confundidos con patologias de caracter psiquiatrico.

3. Sindrome convulsivo. Crisis adversivas focales con generalizacion secundaria.
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Complementarios

1. Rx — Craneo. Presenta calcificaciones en el area fronto polar (20%),
hiperostosis craneal y agrandamiento de los surcos vasculares a partir del cual
se nutre el tumor.

2. TC - Craneo. Presenta una imagen hipodensa que se realza hiperdensa a la
administracion de contraste endovenoso, localizacion subfrontal bilateral y
frontopolar.

3. RMN - Cerebral. Evidencia el limite tumoral relacionado con estructuras
neuroldgicas y vasculares (vasos aferentes y eferentes, seno sagital superior e
inferior) y el sitio de su implante (lamina cribosa). El tumor puede ser unilateral,
bilateral o situado en la linea media. La lesibnh mantiene una configuracién
esférica en la mayoria de los casos y puede invadir la silla turca. En T1
muestra una imagen hipointensa y a la administracion de contraste se torna
hiperintenso y bien delimitado. En T2 identifica el edema cerebral peritumoral,
los desplazamientos de las estructuras anatémicas comprometidas como el
quiasma y el nervio o6ptico (desplazados en sentido inferolateral). El
parénguima cerebral bifrontal estd rechazado hacia atras y hacia arriba.

Fig. 1. RMN-Cerebral sagital (T1 contrastada). Lesion tumoral hiperintensa fronto basal con punto de
insercion en la lamina cribosa del etmoides. Fig. 2. RMN-Cerebral axial (T1 contrastada). La imagen
corresponde a un meningioma del surco olfatorio (Cortesia del Dr. Luciano Queiroz y Dr. Rogério
Augusto. Universidad de Campinas, Sao Paulo - Brasil).

4. Arteriografia cerebral. Identifica la lesibn extraxial y su vascularizacion
tumoral con respecto a los senos venosos, arterias, venas y circulacion
colateral. Las arterias comprometidas suelen ser la etmoidal anterior y
posterior, ramas anteriores de la meningea media y ramas meningeas de la
arteria oftalmica. En algunos tumores grandes suelen comprometerse las
ramas pequeias de la arteria cerebral anterior y la comunicante anterior.

Diagnostico diferencial
1. Meningioma del tuberculum sellar. En este caso el quiasma y el nervio 6ptico

son desplazados en sentido superolateral y el nervio olfatorio en sentido
inferior.
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Meningioma parasagital del tercio anterior.

Meningioma del tercio anterior de la hoz del cerebro.

Sinusitis frontal, migrafia y las neuralgias suelen confundir el cuadro.
Tumores craneofaciales.

Metastasis.

SarwN

Tratamiento quirdrgico

La craneotomia debe obtener una excelente visualizacion de la fosa craneal anterior
para posibilitar la reparacion de los defectos inducidos por ella y por el tumor. Para su
abordaje se pueden realizar varios modelos de craneotomia, entre las cuales tenemos
la craneotomia bifrontal de Tonnis, subfrontal, pterional, bicoronal, interhemisférico,
etc., estando en dependencia del tamafio y la orientaciéon del meningioma.

Asimismo, el abordaje debe evitar la invasion al seno aéreo frontal y contrariamente,
debe garantizar la diseccién atraumatica del seno sagital superior, la interrupcién
temprana de la irrigaciébn tumoral (desvascularizacion por acceso a las arterias
etmoidales), la separacion atrauméatica de los I6bulos frontales, exposicion y diseccion
de las arterias cerebrales anteriores, nervios opticos y el quiasma, facilitando la
exéresis tumoral total y la mejor sintesis tisular.

| )
4 >
A g
Exposicién de un meningioma del surco olfatorio, mediante craneotomia bifrontal de Tonnis (Cortesia del
Dr. Fredy Gutiérrez Mufioz. Hospital Universitario Manuel Ascunce Domenech, Camagtiey — Cuba).

Complicaciones

Epilepsia.

Anosmia bilateral.

Recidiva tumoral.

Extension tumoral al seno etmoidal (15%).
Extension tumoral a la 6rbita.

Extension tumoral a la cavidad nasal.
Fistula de LCR (nasolicuorrea).

Nooh,~wnhpE
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8. Epistaxis.

9. Invasion del seno frontal durante el acceso a la craneotomia.

10. Propios de la postracion: neumonia hipostatica, infeccion urinaria, flebitis y
escaras.

Prondstico
Como todo meningioma, una vez realizado la exéresis completa, lo mas seguro es que

cure definitivamente. La sospecha de algun resto tumoral precisa el uso de
radioterapia postquirdrgica, permitiendo reducir las recurrencias o recidivas.
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CAPITULO XVII
MENINGIOMA DEL TUBERCULO SELLAR

Historia

Harvey Cushing fue el primero en realizar la descripcibn de un meningioma del
tubérculo sellar, pues le llamé la atencion los pacientes que sufrian trastornos
hemiandpticos bitemporales; y que, a diferencia de los adenomas, tenian la silla turca
sin alteraciones, no existian trastornos hipofisarios ni hipotalamicos y la gran mayoria
eran mujeres.

Concepto

El meningioma del tubérculo sellar se origina por delante de la clinoide anterior, si
consideramos que, tubérculo significa, elevacion redondeada de un hueso. Estos
meningiomas guardan estrecha relacion de proximidad con los nervios opticos,
grandes vasos de la circulacion anterior y la region sellar.

Etiologia

Se desconocen las causas reales de la oncogénesis del meningioma, sin embargo, se
asume que determinados factores tumorales inciden a nivel de la aracnoide del
tubérculo sellar, conllevando al desarrollo meningiomatoso.

Epidemiologia

Estos tumores representan del 3-12% de todos los meningiomas. Su afeccion
preferencial respecto al sexo femenino y al grupo etareo (40-60 afios) es semejante a
lo referido por otros autores (96-98).

Patologia

El tipo anatomopatolégico, mas frecuente en el meningioma del tubérculo sellar, es el
meningoteliomatoso seguido del fibroso psammomatoso.

Cuadro clinico
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1. Sindrome focal. Puede presentar sindrome frontal, precedido por hemianopsia
bitemporal inicialmente, ceguera unilateral y luego bilateral.

2. Sindrome de hipertensién endocraneana: cefalea, vomitos, edema o atrofia de
la papila.

3. Sindrome hipofisario. Cualquier eje del sistema hipotalamo hipofisario puede
ser alterado.

4. Sindrome convulsivo. Puede manifestarse desde crisis focales hasta crisis
secundariamente generalizadas.

Complementarios

1. Rx — Craneo. En los estadios iniciales el estudio radiol6gico puede ser normal
incluyendo la totalidad de la silla turca. Posteriormenete, en casos mas
avanzados, se observa la erosién de la clinoides anterior o la destruccion de la
silla turca. Ocasionalmente identifica las calcificaciones intratumorales.

2. TC - Craneo. Evidencia la lesion tumoral a nivel de la linea media, con
tendencia a la lateralizacion unilateral o bilateral asimétrica. El estado de
integridad de la silla turca, esta en dependencia del tamafio tumoral. A la
administracion de contraste, la imagen es hiperdensa, sélida y homogenea.
Puede evidenciarse ademas la hipertrofia de los vasos arteriales nutrientes.

HMIBEATRIC
68F
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Fig. 1y 2. TC — Craneo contrastada. Meningioma del tubérculo sellar, lateralizado a la derecha, en una
paciente de 50 afios de edad (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo - Per().

3. RMN - Cerebral. Identifica una masa hipointensa en T1 e hiperintensa en T2,
en la linea media. Se caracteriza por la lateralizacion, borde bien definido,
lobulado o redondeado y generalmente de gran tamafio. Precisa las estructuras
vasculares arteriales y venosas afectas, incluyendo a los senos venosos.
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Fig. 1. RMN-Cerebral. Imagen hipointensa en la linea media. Fig. 2. RMN-Cerebral contrastada. Imagen
hiperintensa correspondiente a un meningioma del tubérculo sellar (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron
Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Per().

4. Arteriografia. Estudio importante que permite identificar el desplazamiento
vascular inducido por el tumor y sus vasos nutricios. También, permite inferir
algunos diagndsticos diferenciales como el aneurisma sacular paraclinoideo
gigante. Constituye una herramienta basica en el adecuado planeamiento
quirdrgico y proporciona un pronéstico mas objetivo.

Diagnostico diferencial

Meningioma del seno cavernoso.
Meningioma del ala menor del esfenoides.
Meningioma del surco olfatorio.
Macroadenoma hipofisario.
Craneofaringioma.

Aneurismas saculares gigantes.
Metastasis.

Nog,rwbdE

Tratamiento quirdrgico

El tratamiento quirdrgico tiene la finalidad de lograr la exéresis total de la lesion
tumoral; pero resguardando las funciones de las estructuras adyacentes, como son el
quiasma y el nervio Optico, las arterias y venas de la circulacion anterior, las
estructuras hipofisarias e hipotalamicas y los nervios olfatorios.

Las vias de acceso son multiples (fronto lateral unilateral, la via pterional y la bifrontal)

y su eleccion estd en dependencia de la orientacion tumoral, su bilateralidad, la
conservacion de la funcioén visual y la experiencia del cirujano.
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Radiocirugia

La radiocirugia est& indicada cuando exista duda de la extirpacién tumoral completa o
cuando por algan motivo se haya contraindicado la cirugia convencional. Su finalidad
es evitar la recurrencia o lograr la encapsulacion tumoral.

Complicaciones

Epilepsia pre y post quirdrgica.

Disfuncién de pares craneales.

Disfuncidn hipotadlamo-hipofisario.

Ruptura transoperatoria de la arteria carétida o sus ramos.
Ruptura transoperatoria del seno cavernoso.

Hemiplejia por lesion de la arteria cerebral media.
Panhipopituitarismo.

Fistula de LCR.

Infeccion de la herida quirdrgica y del flap 6seo.

10. Hematoma del lecho quirurgico.

11. Tromboembolismo pulmonar.

12. Muerte transquirirgica o postquirurgica.

13. Propios de la postracién: neumonia hipostatica, infeccion urinaria, flebitis y
escaras.

CoNo~WNME

Prondstico

El pronéstico esta en dependencia de la afeccion o resolucion de las lesiones
encontradas y relacionadas con el quiasma y nervio 6ptico, arteria cerebral anterior,
nervios olfatorios y la glandula hipofisaria. El tamafio tumoral, la reseccion total o
parcial, la experiencia del cirujano y la posibilidad de recidiva, pueden definir con
mayor objetividad el prondstico.

128



Vladimir Cerrén Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

CAPITULO XVIII
MENINGIOMA DE LA HOZ DEL CEREBRO

Concepto

El meningioma de la hoz del cerebro es el tumor que inicia su crecimiento y expansion
a expensas de este repliegue dural. Comienza por una de sus dos caras laterales y
luego se extendiendo a la otra, de manera simultanea, simétrica o discretamente
asimétrica. También puede crecer colgado del borde inferior de la hoz.

Epidemiologia

Se han reportado varias series clinicas que permiten el consenso que este tipo de
meningioma se presenta en 6-8% de la poblacién. Al igual que en los otros
meningiomas, no se sale significativamente de los patrones preferenciales al sexo
femenino y su grupo etareo, entre la quinta y sexta décadas de la vida.

Patologia

Macroscépicamente los hallazgos morfolégicos confirman la relacién tumoral con la
hoz del cerebro, del cual se nutre a partir de las arterias pericallosas y generan su
drenaje a las venas puentes, canales anastomoéticos tumorales o al mismo seno.
Pueden verse involucrados los senos venosos sagital superior e inferior. Si se trata de
un meningioma fibroso, habitualmente es de color palido amarillento; pero si fuera la
variedad angiomatosa presenta una coloracion rojiza o rosada, asociada a edema
cerebral, que en algunas ocasiones puede ser intenso. Las venas corticales y arterias
meningeas generalmente presentan hipertrofia.

MicroscOpicamente se encuentra con mayor frecuencia los tipos fibrosos vy
angiomatosos y este Ultimo asociado a una mayor incidencia de edema cerebral.

Clasificacion
1. Meningioma del tercio anterior de la hoz del cerebro. Estdn enmarcados dentro
del segmento comprendido desde la crista galli hasta la sutura coronal.

2. Meningioma del tercio medio de la hoz del cerebro. Comprendidos desde la
sutura coronal hasta la sutura lambdoidea.
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3.

Meningioma del tercio posterior de la hoz del cerebro. Enmarcados desde la
sutura lambdoidea hasta la tércula (prensa de Herdfilo) o la protuberancia
occipital externa.

Cuadro clinico

1.

Sindrome convulsivo. El paciente presenta crisis parciales o focales en los
miembros inferiores, de caracter sensitivo 0 motor y movimientos involuntarios.
Raramente presentan trastornos en la esfera psiquica, hasta crisis ténico
clénicas generalizadas.

Sindrome deficitario focal. En casos muy avanzados presentan paraparesia
espastica asimétrica, hipoestesia en miembros inferiores, afasia o alteraciones
visuales campimétricas, en dependencia a la orientacion de la lateralizacion
tumoral.

Sindrome de hipertension endocraneana. Aunque esta presentacion es
esporadica, se dan casos que cursan con cefaleas poco intensas o soportables
y en los casos mas avanzados, presenta el sindrome completo dado por
cefalea, vémito y papiledema.

Complementarios

1.

Rx — Craneo. La informacion que brinda este examen es infima y en raras
ocasiones se observa calcificaciones en el area que involucra la hoz cerebral,
el tumor o espacios adyacentes.

TC - Craneo. Describe una imagen hipodensa que se torna hiperdensa con la
administracion de contraste endovenoso, a nivel de la hoz del cerebro con
crecimiento bilateral simétrico o asimétrico y por debajo de la proyeccion del
seno sagital superior. La tumoracién esta bien circunscrita, corresponde al area
anatémica habitual y en ocasiones presenta formaciones quisticas en su
interior.

Meningioma de la hoz del cerebro con crecimiento bilateral asimétrico y componente quistico en su
interior. Fig. 1. Corte Sagital. Fig. 2. Corte axial (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital
IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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Fig. 1. TC-Craneo simple. Lesién ocupativa hipodensa frontoparietal izquierda. Fig. 2. TC-Craneo
contrastada. Lesion ocupativa hiperdensa correspondiente a un meningioma del tercio anterior de la hoz
del cerebro (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo -
Per().

Fig. 1. TC-Craneo simple. Lesion ocupativa hiperdensa parietal derecha con marcado edema peritumoral.
Fig. 2. TC-Craneo contrastada. Hiperdensidad tumoral correspondiente a un meningioma del tercio medio
de la hoz del cerebro (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrdn Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo — Per).

3. RMN = Cerebral. Es la prueba de eleccién y evidencia con mejor calidad los
limites tumorales y el estado de las areas adyacentes al tumor. El tumor puede
ser unilateral o bilateral; simétrico o no. La superficie tumoral en contacto con el
cerebro, es convexa por la tendencia tumoral a crecer de manera esférica. En
raras ocasiones se observa edema cerebral (meningioma angioblastico)
perilesional. Al administrar el contraste, el tumor destaca ain mas del tejido
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cerebral, asi como la porcion dural sobre la que se implanta. El
neurorradiologo, puede identificar la relacidén existente entre el meningioma con
los senos longitudinales superior e inferior, coadyuvando a una buena
planificacién quirurgica.

Fig. 1y 2. RMN-Cerebral. Imagen tumoral hiperintensa a la administracion de contrastae correspondiente
a un meningioma del tercio medio de la hoz del cerebro (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Pert).

seno sagital superior (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo - Per0).
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4. Arteriografia cerebral. Permite conocer la vascularizacion tumoral y del
cerebro circundante, logrando pronosticar mejor la afectacion de los senos
venosos longitudinal superior e inferior y de las venas puentes. Identifica la
circulacion colateral de los canales anastométicos frente a una posible
obstruccién del seno, una especie de by-pass venoso. Esta prueba permite
predecir al cirujano su capacidad de extirpacién con margenes de seguridad.

Diagnéstico diferencial
1. Meningioma parasagital.
2. Meningioma suprasellar
3. Meningioma de la convexidad.
4. Metéstasis.

Tratamiento quirdrgico

Fig. 1. Incision bicoronal. Fig. 2. Craneotomia bifrontal de 6 trépanos para el abordaje de los
meningiomas de la hoz cerebral con crecimiento bilateral (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Pert).

Fig. 3. Lecho tumoral frontal izquierdo por donde se extrajo la totalidad del tumor. Fig. 4. Meningioma
fibroso de la hoz del cerebro: notese la escotadura en el centro que corresponde al sitio de
implantacién en el borde libre de la hoz (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital [V
Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).
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Meningioma del tercio anterior de la hoz del cerebro en un paciente masculino de 23 afios de edad. El
estudio anatomopatolégico informé un meningioma fibroblastico (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron
Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Pert).

Para este abordaje se realiza una craneotomia bifrontal o biparietal en dependencia de
la localizacién del tumor. El area debe sobrepasar los limites del perimetro tumoral,
tomando en cuenta la localizaciéon de las venas puente. En su realizacion, el cirujano
siempre debe tener en cuenta que el seno sagital superior puede ser traumatizado y
tomar las consideraciones del caso.

Al exponer debidamente el area tumoral, se procedera a realizar la durotomia con la
base hacia el seno. Un inconveniente que se presenta con frecuencia, son las
sinequias que existen entre la duramadre y las venas corticales o venas puente, que
dificulta su diseccién con posterior ruptura venosa.

Si se presenta el espacio cerrado por encima del tumor, debido a venas de drenaje
importantes, tenemos dos posibilidades: primero, elegir un camino mas oblicuo,
aunque el tumor se encuentre mas lejano y segundo, hacer la craneotomia en el otro
lado si el tumor es unilateral y si no existen venas corticales en el paso hacia el
meningioma.

Una vez ubicada la hoz del cerebro se apertura un corredor quirargico, por el cual se
desciende hasta encontrar el tumor y disecarlo gentilmente hasta su base pediculada
en la hoz cerebral, coagulando cuanta vena o arteria intratumoral se presente. Si se
trata de un tumor bilateral de la misma forma, se procede a la diseccion tumoral
contralateral.
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En ocasiones el meningioma se aspira y en otras no. Lo ideal es la extirpacion en
blogue, tras una discreta traccion unilateral. Las mismas consideraciones para el
cuidado del seno sagital superior son para el inferior. La duramadre de la hoz cerebral,
no precisa reponerse o repararse tras la extirpacion del meningioma y sus bordes
durales.

Tratamiento con radiocirugia

Se opta por este tipo de tratamiento cuando hay contraindicaciones quirirgicas o
cuando el meningioma tiene un tamafio menor de 3 cm. de diametro.

Complicaciones

Las complicaciones mas temibles suceden en el post operatorio inmediato. El paciente
sufre trastornos de la circulacion y microcirculacién cerebral, alterando la funcién
cerebral, cerebelosa y en casos extremos del tallo cerebral. Entre las mas frecuentes,
tenemos:

1. Hemorragia del lecho tumoral.

2. Infarto cerebral arterial. El cierre de alguna arteria importante proxima al
meningioma puede ocasionar un déficit neuroldgico.

3. Infarto cerebral venoso. La manipulacion excesiva de los senos podria producir
un cierre de los mismos conllevando a un infarto venoso que puede ser muy
grave y afectar inclusive, la circulacion de las estructuras del tallo cerebral.

4. Edema cerebral. La excesiva manipulacion de la corteza cerebral o la lesion de
las venas de drenaje, condicionan el edema cerebral.

5. Embolia gaseosa. La apertura de los senos durante la craneotomia, puede

producir una embolia gaseosa. Sobre todo, en casos en que el paciente se

coloca en la posicién semisentada (meningiomas del tercio posterior de la hoz).

Infeccion. Se han descrito desde una meningitis hasta una osteomielitis.

Neumoencéfalo post quirdrgico. Su resoluciéon habitualmente es espontanea.

~No

Fig. 1. TC-Craneo. Neumoencéfalo temporal derecho tras la exéresis de un meningioma del tubérculum
sellar. Fig. 2. Neumoencéfalo frontal derecho tras la exéresis de un meningioma del tercio anterior de la
hoz del cerebro (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo —
Pert).
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8. Epilepsia pre y post quirdrgica. Esta complicacion esta condicionada por la
propia patologia tumoral y la manipulacion quirurgica.

9. Complicaciones generales. Las tromboflebitis y el embolismo pulmonar, son
frecuentes en las personas con meningiomas, al tener alterados los
mecanismos de la coagulacibn sanguinea con tendencia a la
hipercoagulabilidad. Razén por la cual, en el postoperatorio de estos pacientes,
aun es discutible la administracion de anticoagulantes. La edad avanzada y el
estado de postracion pueden condicionar las neumonias hipostéticas,
cardiopatias, infeccién urinaria, escaras, flebitis, etc.

Prondstico

Fig. 1. Paciente post operada de un meningioma de la hoz del tercio medio y bilateral. Fig. 2. Imagen
TC - Craneo evolutiva al cabo de un mes (Archivo personal Dr. Viadimir Cerron Rojas. Hospital [V
Huancayo EsSalud, Huancayo - Pert).

Los meningiomas en general tienen un buen prondstico, si se extirpa la totalidad con la
duramadre circundante y si el analisis de anatomia patolégica no muestra
caracteristicas de malignidad. Es rara la recidiva tumoral, pero, en caso de no dejar un
margen claro de duramadre resecada, podria recidivar.

Las circunstancias que favorecen la aparicién de déficits neurolégicos postquirdrgicos
son: el tamafio del tumor (mas de 4 cm. de diametro), lesion de las venas puentes,
edema cerebral peritumoral moderado o severo y la edad avanzada. Esta confirmado
gue, durante la exéresis de este tipo tumoral, si no existen alteraciones circulatorias
cerebrales, el pronéstico es bueno; pero en caso de no ser asi, el mismo puede
tornarse radicalmente contrario.
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CAPITULO XIX
MENINGIOMA PARASAGITAL

Concepto

El meningioma parasagital es un tumor que se origina en la pared lateral del seno
sagital superior o seno longitudinal superior, justamente en la linea media (en la zona
de unién entre la duramadre de convexidad y la duramadre que envuelve el seno) a
partir del cual genera su crecimiento y orientacion. Puede ser unilateral o bilateral.

Epidemiologia

La incidencia de los meningiomas parasagitales es del 18-20% y preferentemente en
el sexo femenino, en las edades comprendidas entre los 40-60 afos, sin estar en
contraposicién de lo planteado por otros autores (99-103).

Patologia

Macroscépicamente los meningioma parasagitales, son grandes y conducen a una
oclusién total del seno sagital y protrusion craneal con infiltracion, segin sea la
naturaleza histopatolégica del tumor. En nuestra experiencia, que no es amplia en esta
variedad tumoral, generalmente hemos identificado el tipo angioblastico.

Fisiopatologia

Una caracteristica fisiopatol6gica que presentan los meningiomas en esta localizacion,
es conducir a la obstruccién total o parcial del seno sagital superior, de forma
asintomatica, por el crecimiento tumoral lento, lo que facilita el tratamiento quirdrgico y
su exéresis total. El bloqueo del seno venoso, es reemplazado gradualmente por las
venas de by-pass generadas por el tumor, que supliran su funcién.

Clasificacion atendiendo a su orientaciéon

1. Unilateral. Esta situado en el espacio comprendido, entre la duramadre de la
convexidad cerebral y el repliegue dural de la hoz del cerebro, en relacién a un
solo hemisferio.

2. Bilateral. El tumor implica un crecimiento a ambos lados del seno longitudinal
superior, condicionando su obstruccion total o parcial.
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Clasificacion atendiendo a su relacion con el seno sagital superior

1.

2.

3.

Meningioma parasagital del tercio anterior del seno. Referido al meningioma
gque se encuentra adyacente al seno entre la crista galli hasta la sutura coronal.

Meningioma parasagital del tercio medio del seno. Referido al meningioma que
se encuentra adyacente al seno entre la sutura coronal y la sutura lambdoidea.

Meningioma parasagital del tercio posterior del seno. Referido al meningioma
gue se encuentra entre la sutura lambdoidea y la prensa torcular de Herdfilo.

Clasificacién de Bonnd y Brotchi

LUZ PATENTE LUZ OCUPADA

I. Interesa soélo la pared externa del | V. Invade dos paredes.

seno. VI. Vena rolandica contralateral
Il. Se adhiere so6lo a la pared lateral. ocluida mas dos paredes del
lll. Entra sélo al receso lateral. seno.
IV. Invade una pared completamente. VII. Bloqueo total de la luz del seno (3

paredes).
VIIl. Extension contralateral.

Cuadro clinico

1.

Sindrome de hipertension endocraneana. Puede ser de caracter crénico con
agudizacién en los estadios finales, donde se hacen mas evidentes los
sintomas capitales dados por cefalea, vomitos, edema papilar, trastornos de
conducta, etc.

Sindrome convulsivo. Causan a menudo epilepsia focal que puede
generalizarse.

Sindrome deficitario motor o sensitivo. Presentan en las primeras etapas una
hemiplejia a predominio de los miembros inferiores, inicialmente unilateral.
Luego, con el pasar del tiempo y el crecimiento tumoral, condicionan una
cuadriplejia, pero, siempre a predominio crural.

Sindrome tumoral. Ocasionalmente puede verse una tumoracién a nivel de la
convexidad, en la calota craneana.

Complementarios

1.

Rx — Craneo. Si existe exostosis craneal a nivel de la convexidad puede verse
el perimetro craneal alterado. Evidencia en ocasiones calcificaciones
intratumorales e incremento del diametro de los surcos vasculares.

TC - Craneo. El estudio demuestra una lesién tumoral hipodensa, situada con
relacion a la linea media y al seno sagital superior, de configuracion
redondeada, unilateral o bilateral, con efecto de masa y edema peritumoral. El
colapso del ventriculo lateral es mas evidente si el tumor es unilateral.
Asimismo, como en los meningiomas, estos aumentan su densidad a la
administracion de sustancia contrastada.
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Meningioma parasagital del tercio anterior del seno sagital superior con severo edema cerebral
peritumoral. Fig. 1. TC-Craneo simple. Imagen hipodensa. Fig. 2. TC-Créaneo contrastado. Imagen
hiperdensa (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo —
Per).

Fig. 1. TC-Craneo contrastado. Meningioma parasagital del tercio medio del seno sagital superior. Fig.
2. TC-Craneo. Meningioma parasagital del tercio posterior del seno sagital superior (Archivo personal
Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Per).

3. RMN - Cerebral. Es el estudio de eleccion para ver con precision las
cualidades y el diametro tumoral, y situacion exacta que permite un buen
abordaje neuroquirdrgico. La angiorresonancia permite ver la aferencia y
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eferencia vascular tumoral, permeabilidad u obstruccion del seno sagital
superior y las venas de by-pass generadas por la obstruccion tumoral.

Diagndstico diferencial

Meningioma de la hoz del cerebro.
Meningioma de la convexidad cerebral.
Glioma quistico.

Metastasis.

PownhpE

Tratamiento quirdrgico

. - A AN Y . -,’:;{E‘; bid b
Fig. 1. Exposicon de un meningioma angioblastico parasagital derecho del tercio medio. Obsérvese el

color carnoso debido a su gran vascularizacion. Fig. 2. Paciente post operado al cabo de una semana
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Cuando el seno no se encuentra ocluido totalmente, la cirugia es dificil, porque no
permitira la clausura o ligadura total del seno con el tumor adyacente. En tal caso, se
deja parte del tumor en la zona junto al seno, pues su recidiva y crecimiento lento ira
ocluyendo el seno de forma progresiva, permitiendo a la naturaleza generar vias o
puentes venosos (by-pass), que sustituyan al seno sagital. En tiempo prudencial y
guiado angiograficamente, cuando el tumor ha ocluido totalmente el seno, es el
momento de la exéresis tumoral total. La obstruccion iatrogénica o tromboembdlica del
seno sagital superior representa el riesgo que produzca un infarto venoso grave.

Complicaciones

1. Epilepsia pre o post quirdrgica.

2. Hemiparesia o cuadriparesia transitoria.

3. Cuadriplejia. En el caso de meningioma parasagital bilateral, el infarto venoso
hemisférico lesiona las areas motoras primarias Yy suplementarias
bilateralmente. Predomina el control subcortical y manifiesta rigidez de
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descerebracion (al no existir el control piramidal), con poca toma sensorial.
Este fendmeno puede tornarse transitorio o permanente.

4. Muerte subita por obstruccion (trombosis del seno sagital superior) o ruptura
traumatica del seno sagital superior.

5. Shock hipovolémico durante el transoperatorio o postoperatorio, debido a la
hemorragia del lecho tumoral (ésta requiere la reintervencion quirargica).

6. Edema cerebral. La excesiva manipulacion cerebral, la lesion de las venas
puente u oclusién del seno sagital superior, podrian generarlo.

7. Infarto cerebral. El bloqueo de una arteria importante proxima al meningioma,
condiciona la complicacion.

8. Embolia gaseosa. La apertura de los senos venosos durante la craneotomia o
en otros tiempos quirdrgicos, puede producir una embolia gaseosa, sobre todo
en casos en que al paciente se le coloca en posicibn semisentado
(meningiomas parasagitales del tercio posterior).

9. Fistula de LCR. Debido a que la cirugia requiere la exéresis dural
comprometida y deja aberturas pendientes de cierre definitivo.

10. Infeccién. La infeccién de una herida, aparentemente inofensiva, ocasiona
desde una meningitis hasta una osteomielitis. El tiempo prolongado en la
cirugia, también la condiciona.

11. Complicaciones propias de la postracion. Neumopatias hipostéticas, infeccion
urinaria por sonda, flebitis, escaras, tromboflebitis, embolia pulmonar y
alteraciones cardiacas.

Prondstico

Una vez extirpado, el meningioma parasagital, sin secuelas motoras, sensitivas o de
coordinacion (por dafio vascular arterial 0 venoso), suele evolucionar favorablemente y
su recidiva tiene indices muy bajos. Los trastornos motores y autonémicos como la
incontinencia urinaria, son complicaciones transitorias en la mayoria de los casos y se
recuperan al cabo de tres meses.
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CAPITULO XX
MENINGIOMA DEL TENTORIO

Concepto

Es el meningioma que se origina a expensas de la tienda del cerebelo, afectando
cualquiera de sus dos superficies (superior o inferior) y orientando su crecimiento tanto
al espacio supratentorial, infratentorial o ambos, acorde a su caracteristica disposicion
anatomica.

Etiologia

El meningioma tentorial, se origina a expensas de las células aracnoideas a nivel de la
tienda del tentorio.

Epidemiologia

Afecta primordialmente a la mujer en las edades comprendidas entre la cuarta y quinta
décadas de la vida. La incidencia oscila entre el 1-3,6% del total de meningiomas
diagnosticados (36,76) y el 10% de las neoplasias de la fosa posterior. EI caso mas
llamativo, que presentamos en el siguiente capitulo, se trata de una paciente de 37
afos de edad, que presentd un meningioma del tentorio gigante con crecimiento mixto.

Patologia

Macroscopicamente el tumor afecta la tienda del cerebelo, su crecimiento se da hacia
los espacios supra e infratentorial, en forma de reloj de arena, involucrando estructuras
como el seno venoso lateral, los parénquimas cerebelosos y cerebrales, ademés de
los conductos de circulacion del LCR.

Microscopicamente los hallazgos estdn en dependencia del tipo de meningioma
encontrado.
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Clasificacion

1.
2.
3.

Con crecimiento supratentorial.
Con crecimiento infratentorial.
Mixto.

Cuadro clinico

1.

2.

3.

Sindrome convulsivo. Fendmenos psico opticos (visidbn de chispas, centellas,
luces, etc.).

Sindrome de hipertension endocraneana. Cefalea de larga data, vémitos vy
edema papilar, condicionados por el tumor o por la hidrocefalia.

Sindrome neuroldgico focal. Cerebral (hemianopsia homénima contralateral) o
cerebelosa (vértigo, zumbido de oidos, voz escandida, asinergia, ataxia
vermiana o hemisférico). También se ha reportado el espasmo hemifacial.

Complementarios

1.

TC - Craneo. Evidencia una imagen hipodensa en la interfase del espacio
supra-infra tentorial, que desplaza el I6bulo occipital hacia arriba y el hemisferio
cerebeloso hacia abajo, resaltando sus limites y tornandose hiperdenso a la
administracion de contraste.

RMN — Cerebral. Determina las caracteristicas morfolégicas y tipicas del
meningioma y sefiala las caracteristicas de masa extraaxial. Ademas,
evidencia infiltracibn 6sea y meningea, manifestando la neovascularizacién
existente y el estado de permeabilidad del seno lateral, sobre todo tras la
administracién de contraste. Puede existir desplazamiento del IV ventriculo
condicionando hidrocefalia (104,105).

Fig. 1. RMN-Cerebral (sagital). Meningioma del tentorio con orientacion supratentorial occipital
izquierda. Fig. 2. RMN-Cerebral (axial). Meningioma occipital izquierdo (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).
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Fig. 1. RMN-Cerebral (coronal). Meningioma del tentorio con orientacion supratentorial occipital
izquierda. Fig. 2. RMN-Cerebral (axial T2). Edema peritumoral (Archivo personal Dr. Viadimir Cerron
Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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Fig. 1. RMN-Cerebral (axial). Meningioma del tentono con orientacion de su crecimiento a nivel
supratentorial occipital izquierdo. Fig. 2. RMN-Cerebral (axial). EI mismo meningioma en su crecimiento
orientado hacia el nivel infratentorial cerebeloso hemisférico izquierdo (Archivo personal Dr. Viadimir
Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).
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Fig. 1. RMN-Cerebral (sagital). Meningioma del tentorio con crecimiento a ambos compartimientos,
supra-infra tentorial. Fig. 2. RMN-Cerebral (coronal). Desplazamiento de las estructuras de la linea
media, condicionando obstruccion parcial del IV ventriculo e hidrocefalia subsecuente (Archivo personal
Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

3. Angiografia. Examen que permite visualizar la permeabilidad del seno lateral,
la vascularizacién tumoral, su aferencia-eferencia y el by pass arterial o venoso
compensatorio por el efecto de la masa tumoral.

Diagnostico diferencial

1. Meningioma petroclival.
2. Meningioma del angulo pontocerebeloso.
3. Meningioma del orificio tentorial.

Tratamiento quirurgico

El tratamiento neuroquirdrgico de los tumores de la base craneal constituye un enorme
reto, debido a su dificil acceso, pese a tener un caracter histoldgico benigno en la
mayoria de ellos. Se debe a la cercania a estructuras altamente sensibles de causar
morbimortalidad.

En los casos de meningiomas de la tienda del cerebelo, se enfrenta el compromiso de
la estructura que delimita el espacio supratentorial del infratentorial, lo que significa
que el abordaje debe permitir un acceso mixto.

El abordaje lateral supra-infratentorial pre sigmoideo es el ideal, para abordar los
tumores de la tienda del cerebelo, atendiendo a modificaciones, en dependencia del
tamafio y la orientacién tumoral. Las estructuras vasculares como el seno lateral
representan algun peligro al no estar ocluido por el tumor y haber desarrollado by
pass-venosos, los que deben cuidarse en extremo.

Cabe mencionar que la exéresis completa de un meningioma del tentorio con
crecimiento hacia ambos compartimientos, constituye el reto mas grande de estos
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abordajes, al estar insertado en la duramadre de la convexidad cerebelosa y cerebral,
seno transverso y tentorio.

Complicaciones

Fistula de LCR.

Infarto venoso cerebral o cerebeloso.

Lesion de pares craneales.

Infeccion de la herida quirargica.

Epilepsia pre o post quirdrgica.

Recidiva tumoral.

Complicaciones propias de la postracion: neumopatias, escaras, infeccion
urinaria y flebitis.

Muerte subita.

Nogs~wbdE

©

Prondstico

El perfeccionamiento de la técnica neuroquirtrgica ha sido motivado por el dominio de
nuevos accesos quirdrgicos, la introduccién del microscopio quirdrgico, el desarrollo de
la neuroanestesia, la farmacologia y la microanatomia, permitiendo la reduccién de la
morbimortalidad en la dltima década. En algunos casos se pueden realizar exéresis
amplias o en el mejor de los casos lograr la reseccién total. No obstante, el porcentaje
de mortalidad, en este tipo de tumores, aun sigue oscilando cerca del 30% seguido de
un porcentaje menor (10%) de recidiva.
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CAPITULO XXI
MENINGIOMA PETROCLIVAL

Concepto

Estos tumores se originan a nivel de la unién del clivus con el hueso petroso, medial al
nervio trigémino y tienen crecimiento hacia tres direcciones: a lo largo de la piramide
petrosa (puede penetrar el conducto auditivo interno), en direccion al seno cavernoso y
hacia la fosa media. En su crecimiento comprometen estructuras neurolégicas (tallo
cerebral) y vasculares (arteria basilar o sus ramos) altamente sensibles y vitales. Estos
meningiomas enfrentan la ley dialéctica de la contradiccion, al ser tumores benignos,
pero con comportamiento bioldgico maligno, mayormente por su localizacién antes que
por su naturaleza.

Etiologia

Estos meningiomas se originan a nivel de las células aracnoideas de la union
petroclival, por factores aun desconocidos.

Epidemiologia

Los meningiomas de la regién petroclival son responsables del 13% de los
meningiomas de la base del craneo. El promedio de edad en los pacientes afectos es
la cuarta y quinta décadas de la vida, con un promedio de los 45 afos, con doble
frecuencia en mujeres que en varones y el periodo de presentacion de los sintomas
varia de tres a cinco afios (106,107).

Patologia

Macroscépicamente puede verse que el 60% de los pacientes poseen un tumor mayor
de 2.5 cm. de diametro maximo. Los tumores con bases irregulares se encuentran en
65% de los casos y 50% de estos presentan edema peritumoral. Los hallazgos
microscopicos estan en dependencia del tipo de meningioma que se presente.

Cuadro clinico (82)

1. Sintomatologia por dos afios 0 mas antes de realizarse el diagnoéstico.
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2. Sindrome de pares craneales. Existe toma del V (68%), VII (57%) (paralisis o
espasmo) y VIl (64%) nervios. Paresia del IV par (40%), paresia del IX y X par
(34%). La toma del Il par, esta presente en el 20%.

3. Sindrome de vias largas. Afectacion de la via cerebelosa (70%) y via piramidal
(57%) que conduce a la ataxia y pardalisis.

4. Sindrome de hipertension intracraneal. La hidrocefalia (70%) o el volumen
tumoral conllevan a este sindrome, manifestdndose con rigidez nucal en el
25%.

Complementarios

1. Rx — Craneo. Puede demostrar la amputacion de la punta del pefiasco y mas
raramente calcificaciones a nivel tumoral.

2. TC —= Craneo. Permite demostrar el tumor de caracteristica uniformemente
hiperdensa a la administracién de contraste, con sus bordes bien definidos, de
localizacién petroclival, con franco desplazamiento lateral del tallo cerebral y
posterior del hemisferio cerebeloso. Descarta la presencia de hidrocefalia.

3. RMN - Cerebral. Los hallazgos son compatibles al estudio tomografico y
agregan a sus hallazgos el edema perilesional (al tumor y a la hidrocefalia). En
la administracion de contraste se identifica las relaciones con el tronco
cerebral, pares craneales, seno cavernoso, seno sigmoideo, arterias cerebrales
y el hueso temporal.

-

N ($565.0
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Fig. 1. RMN-Cerebral (sagital) contrastada. Meningioma petroclival. Fig. 2. RMN-Cerebral (sagital)
contrastada. Meningioma petroclival e hidrocefalia subsecuente, en una paciente de 52 afios de edad
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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Fig. 3. RMN-Cerebral (axial) contrastada. Meningioma petroclival con desplazamiento posterior del
cerebelo y lateral derecho del tallo cerebral. Fig. 4. RMN-Cerebral (coronal) contrastada. Meningioma
petroclival (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo —

Peru).

4,

Arteriografia. Los estudios del sistema vertebrobasilar y carotideo
bilateralmente, precisan los desplazamientos u oclusiones arteriales y venosas,
producidos por el tumor y permiten realizar un mejor planeamiento quirdrgico.
La arteria cerebral posterior y cerebelosa superior, suelen estar elevadas
ipsilateralmente por el tumor. La angiografia selectiva es muy util para
demostrar las suplencias durales al tumor, que suelen proceder de ramas de la
arteria caroétida interna en el siféon carotideo y también de la arteria carétida
externa, por la via de la arteria faringea ascendente y de las arterias
meningeas medias. El estado venoso es crucial para la planificacién de la
cirugia, asi como la presencia y conexiébn con los senos sigmoideos,
transversos y la tércula, ademas de la posicion de la vena de Labbé (82).

Diagnéstico diferencial

Nogh~wbdE

Neurinoma del acustico.
Meningioma del seno cavernoso.
Meningioma del tentorio.
Adenoma hipofisario.

Displasia fibrosa 6sea.

Cordoma clival.

Metastasis cerebral.

Tratamiento quirdrgico

La indicacién quirargica esta limitada a pacientes con gran sintomatologia, disfuncién
de tallo cerebral o pacientes jovenes con disfuncion de nervios craneales. Los
pacientes con sintomas menores, deben ser observados periddicamente.

Los accesos pueden ser Unicos o combinados: petroso, via petrosa combinada
anterior y posterior, via presigmoidea combinada supra e infratemporal, Orbito-
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zigomatico infratemporal, retrosigmoideo intradural, suprameatal, pterional,
retromastoideo, subtemporal y via combinada retromastoidea-subtemporal. La
ejecucion de algun abordaje estd en dependencia de la configuracion del tumor y la
direccion de crecimiento.

Las consideraciones generales de la intervencion incluyen: planeamiento adecuado
del abordaje, apertura del tentorio, descompresion interna del tumor preservando el
cuidado de los pares craneales y de las arterias que compromete el tumor, diseccién
de la capsula tumoral, alternando entre la exposicion supratentorial e infratentorial
(108-110).

Complicaciones

1. Extension tumoral a la region paraselar (65%).

2. Extension tumoral hacia el glomus yugular (25%).

3. Extension tumoral al canal éptico (20%).

4. Extension tumoral y compromiso al foramen magno (18%).

5. Hidrocefalia pre y postquirdrgica.

6. Fistula de LCR.

7. Infeccion de la herida quirudrgica.

8. Disfuncion de pares craneales.

9. Propios de la postracion: neumonia hipostatica, infeccion urinaria, flebitis y
escaras.

10. Disfuncién posquirdrgica del tallo cerebral seguido de muerte (dafio de los
vasos de suplencia y por infarto de la regién tegmental lateral del puente por
lesion sobre la arteria cerebelosa anteroinferior). Esta complicacién esta
altamente asociada al proceder quirdrgico.

Prondstico

La historia natural de los pacientes no intervenidos es de una progresion gradual y de
resultado fatal. El indice de mortalidad aln es alto, bordea el 50%. Asi. Couldwell
reporta que, de 26 pacientes intervenidos, s6lo 10 sobrevivieron a la cirugia y solo en
un caso se logro la extirpacion completa (111,112).

Cuando se realiza el control radioldgico evidencia una recidiva en el 75% de los casos
(entre 9-32 meses) y la radioterapia no tiene mayores resultados.
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CAPITULO XXl
MENINGIOMA DEL AGUJERO MAGNO

Concepto

El meningioma del agujero magno es un tumor de la base de craneo en la fosa
posterior, al igual que los meningiomas de localizacion petroclival, clival, petroso o del
angulo pontocerebeloso. Atendiendo a su detalle anatémico, el meningioma del
agujero magno puede situarse en su borde anterior o posterior, conduciendo a la
compresion de las estructuras neurolégicas en la transicion craneo-raquidea.

Etiologia

El tumor se origina en las células aracnoideas situadas alrededor del agujero magno y
tiene una orientacion hacia arriba o contrariamente hacia el canal raquideo.

Epidemiologia

Segun Vaquero y Garcia, la frecuencia de los meningiomas del agujero magno es de
1,8-2% del total de los meningiomas y constituye el 6,6% de los meningiomas de la
fosa posterior (36,113). Las edades entre 40-50 afios y el sexo femenino son la
frecuencia de afeccién, al igual que en otras series de meningiomas de otra
localizacion.

El caso que presentamos en las imagenes es peculiar, el paciente pese a estar en el
grupo etareo comprometido, es del sexo masculino.

Patologia
Macroscépicamente podemos observar que el tamafio promedio de estos tumores es
de cinco centimetros, crece lobuladamente hacia arriba y tubularmente hacia el canal
raquideo.
Microscopicamente los hallazgos estan en dependencia del tipo de tumor hallado, pero

se han reportado estudios anatomopatolégicos de meningiomas sincitiales con
numerosos cuerpos de psamoma (104).
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Clasificacion

1. Meningioma del borde anterior del agujero magno.
2. Meningioma del borde posterior del agujero magno.

Cuadro clinico

1. Sindrome de hipertension endocraneana. La cefalea es uno de los sintomas
principales, asociado al vomito y al edema papilar. La hidrocefalia obstructiva
es otro hallazgo que justifica la sintomatologia.

2. Sindrome cerebeloso. La ataxia, asinergia, dismetria, discronometria,
disdiadococinesia, etc., son sintomas unilaterales a la lesion cerebelosa. La
voz escandida es otro sintoma frecuente.

3. Sindrome deficitario motor. Puede presentarse hemiparesia contralateral a la
lesion tumoral, pudiendo evolucionar hasta la cuadriplejia y la postracion.

4. Sindrome de pares craneales bajos. La toma de los nervios VIII, IX, X y XIl son
frecuentes.

Complementarios

1. TC - Craneo. Precisa una imagen hipodensa a nivel de la fosa posterior,
ocasionalmente con calcificaciones en su interior, con desplazamiento de la
linea media (compartimiento infratentorial) y del tallo cerebral, colapso del IV
ventriculo, hidrocefalia obstructiva y edema cerebeloso peritumoral. Con la
administracion de la sustancia de contraste, el tumor realza una hiperdensidad
homogénea y bien delimitada. El tumor presenta su plano de clivaje a nivel del
borde anterior o posterior del agujero magno.

Fig. 1. TC-Craneo (sagital). Meningioma con punto de clivaje en el borde anterior del agujero magno. Fig.
2. TC-Craneo (axial). Meningioma con compresidn cerebelosa hemisférica derecha (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Perq).
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2. RMN - Cerebral. Presenta una lesion hipointensa en T1 e hiperintensas en T2,
con captacion homogénea de contraste. Se observa un detalle algo
patognomonico en meningiomas de la fosa posterior: la cola dural (sobretodo
en los del tentorio y el pefiasco). Debido al edema peritumoral también precisa
un descenso de la amigdala cerebelosa homolateral en la vista sagital y la
presencia de hidrocefalia.

3. RMN - Columna cervical. Su estudio es importante para descartar la
prologaciéon tumoral hacia el canal raquideo cervical.

4. Angiorresonancia. El desplazamiento contralateral de la arteria basilar con
estiramiento de las arterias cerebelosa superior y cerebral posterior. Puede
determinar el grado de vascularizacién tumoral y sus venas de drenaje,
ademas del estado del seno venoso lateral y sigmoideo.

Diagnostico diferencial

Meningioma del angulo pontocerebeloso.
Meningioma petroclival.

Meningioma de la convexidad cerebelosa.
Meningioma de la tienda del tentorio.
Gliomas.

Metéastasis.

ogkwnE

Tratamiento quirurgico

El tratamiento quirdrgico es el mas idéneo para garantizar la exéresis total o parcial del
tumor. Si el paciente desarrolla una hidrocefalia o estd en vias de instalacion, es
necesario, proceder a una derivacion ventriculo peritoneal en primera instancia; y en
una segunda etapa, extirpar la totalidad del meningioma por un abordaje lateral a la
fosa posterior, facilitado por el adelgazamiento de la concha occipital producto de la
hipertension intracraneal cronica.

Complicaciones

Hidrocefalia pre y post quirdrgica.

Infarto cerebeloso y del tallo cerebral.

Fistula de LCR.

Infeccion de la herida quirurgica.

Lesion de pares craneales bajos.

Muerte subita por enclavamiento amigdalino, compresion posterior o infarto del
tallo cerebral.

Complicaciones propias de la postracion: neuropatias, escaras, infeccion
urinaria, trombosis venosa profunda y flebitis fundamentalmente.

oubkhwnpE
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Prondstico

Como todo meningioma, su prondstico esta sujeto a las condiciones médicas en el pre,
trans y post operatorio, la destreza del cirujano y del anestesiblogo, el instrumental
quirargico adecuado y las posibilidades reales de su exéresis.

Las mayores complicaciones se presentan en el acto quirdrgico, sobretodo cuando son
meningiomas del borde anterior del agujero magno, por su intima relaciéon con el tallo
cerebral y los pares craneales bajos. El edema o infarto del tallo cerebral es fatal en el
intento de la exéresis total.
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La extirpacién total debe garantizar la cura total del paciente, aunque existen algunas

complicaciones asociadas como la hidrocefalia aguda post quirdrgica, que puede
atentar contra la calidad de vida.
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CAPITULO XXIII
MENINGIOMA MALIGNO

Concepto

El meningioma maligno es un tumor poco frecuente, de crecimiento rapido e invasivo,
formado en una de las capas internas de las meninges. A menudo, tiene la capacidad
de diseminarse hasta otras partes de la economia.

Existen quienes pretenden extender este concepto a los meningiomas que se localizan
cerca de las estructuras sensibles, infiltrando la pared de importantes senos venosos
intracraneales, estructuras neuroldgicas vitales o que se muestran recidivantes.

Sinonimia

Meningioma anaplasico, meningioma grado Il (OMS), meningioma papilar,
meningioma rabdoide y meningosarcoma.

Etiologia

Perry y col., estudiaron los marcadores pronésticos en el meningioma maligno. Esto
les permitié inferir que, en algunas series publicadas las delecciones del cromosoma
9p21 (pl1l6) se asocian fuertemente con una disminucion de la supervivencia en el
meningioma anaplasico. La ausencia de la deleccion, por el contrario, identificaria un
subgrupo de éstos con supervivencia prolongada (114).

Epidemiologia

Estos tumores son muy poco frecuentes, sin superar el 1% de todos los meningiomas
(36). Se presenta con una incidencia semejante en ambos sexos y cuando se
presentan en las primeras décadas de la vida, son ain mas agresivos.

Criterios de malignidad

Necrosis.

Aumento del indice mitético.
Hipercelularidad.
Pleomorfismo nuclear.

PN
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5. Infiltracion de estructuras encefélicas (por ocupacion directa o a través de los
espacios perivasculares).

6. Infiltracién de estructuras 6seas.
7. Infiltracién de estructuras musculares.
8. Recidiva local.
9. Metastasis sistémica.
Patologia

MacroscoOpicamente se observa un tumor amarillento o rojizo, con microlobulaciones,
altamente friable en ocasiones, sangrante, con componente axial y extraaxial, que
condiciona la invasién de estructuras parenquimatosa, 6sea y cutanea.

Microscopicamente la lesion muestra zonas de aparente necrosis, hipercelularidad y al
parecer marcada mitosis. La infiltracién parenquimatosa cerebral se consideraba como
un dato definitorio de malignidad. Sin embargo, actualmente se conoce que implica un
mayor riesgo de recidiva. Puede asociarse a meningiomas histolégicamente benignos,
pero con una evolucion natural en el tiempo hacia la transformacion maligna en las
sucesivas recidivas, con pérdida de las caracteristicas meningoteliales tipicas.

Clasificacion

Anatomopatol6gicamente entre los tipos de meningiomas malignos estan los atipicos,
de células claras (intracraneales), cordoides, rabdoides y papilares.

Cuadro clinico

El meningioma maligno suele quebrar los parametros habituales, es decir se presenta
en edades tempranas de la vida y afecta mas aun al sexo masculino a diferencia del
meningioma clasico.

1. Sindrome convulsivo. Las crisis convulsivas pueden ser el principio de la
enfermedad, caracterizado por ataques parciales complejos hasta
ténicoclénicos secundariamente generalizados.

2. Sindrome de hipertension intracraneal. La cefalea, vomitos y edema de la
papila son sintomas precoces a diferencia de los demas meningiomas.

3. Sindrome neurolégico focal. La hemiparesia, hemianopsia, disfasia, etc., son
de caracter precoz y rapidamente evolutivas.

4. Sindrome tumoral. Al estar invadido el craneo y los tegumentos cutaneos, el
tumor protruye hacia el exterior, permitiendo acercarnos a sus principales
caracteristicas como: tamafio, consistencia, limites, superficie y adherencia a
plano profundo.

Complementarios

1. Rx = Craneo. Si hay invasion craneal evidencia imagenes radiotransparentes
correspondientes a una osteolisis tumoral y algunos signos de hipertension
endocraneana (apertura de las suturas e impresiones digitiformes), sobretodo
en nifos.

2. TC -Craneo. La técnica de ventana 6sea muestra invasion de la calota
craneana y la técnica de ventana parenquimal la invasién del tejido cerebral,
respectivamente. Las densidades que presenta el tumor son mixtas,
predominando la hiperdensidad a la administracion de contraste.
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Fig. 1. TC - Craneo (ventana d¢sea). Osteolisis craneal e invasion de las partes blandas epicraneales, en
un infante de 8 afios de edad con meningosarcoma. Fig. 2. Osteolisis del hueso occipital (Archivo
personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. TC-Créneo contrastada. Lesion tumoral bifrontal quistica con invasion parenquimal, en un infante
de 5 afios de edad con diagnostico de meningosarcoma. Fig. 2. TC-Craneo (ventana dsea). Erosién
craneal tumoral, ademés de calcificaciones intratumorales (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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3. RMN - Cerebral. La infiltracion 6sea y parenquimatosa son mas evidentes, por
sus respectivas interfaces y el edema cerebral peritumoral resalta en toda su
magnitud. La lesion tumoral carece de las todas las caracteristicas habituales
de ser un meningioma clasico, es decir, es amorfo e impide identificar la base
de implantacién o de origen. Las arterias comprometidas, solamente pueden
inferirse, atin con la angiorresonancia.

Diagnéstico diferencial

1. Lafranca anaplasia puede simular sarcomas, carcinomas o melanomas.
2. Glioblastoma multiforme.
3. Metastasis cerebral.

Tratamiento quirdrgico

El tratamiento quirargico solo esta indicado para obtener la biopsia y lograr una
descompresién parcial en la cavidad intracraneal, para conseguir el alivio de la
hipertensién intracraneal y el diagndstico definitivo.

Complicaciones

Epilepsia pre y post quirdrgica.
Infeccion de la herida quirurgica.
Shock hipovolémico transoperatorio.
Defecto 6seo post quirdrgico.
Muerte subita.

aornNE

Prondstico

El pronéstico es muy pobre, frente a los demas meningiomas, porgue las resecciones
completas son menos comunes y la capacidad proliferativa es mayor (37,115).

Tienen un alto riesgo de recidiva, agresividad local y potencial metastasico con baja

supervivencia y en algunos casos puede comportarse como extremadamente malo y
fulminante.
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CAPITULO XXIV
ADENOMA HIPOFISARIO

Historia

Victor Horsley (1893), aunque no haya fundado escuela ni dejado discipulo conocido,
se dedico la mayor parte de su vida a la cirugia del sistema nervioso, disefié varios
instrumentos quirdrgicos, realizando los primeros intentos de extirpacién de tumores
hipofisarios.

La primera cirugia transesfenoidal para la exéresis de un tumor hipofisario fue
realizado por Schloffer en Innsbruck, Austria (1907). El paciente de Schloffer tenia 30
afios de edad, quien debuté con hipopituitarismo, cefalea, hemianopsia bitemporal y
episodios de vomito. El tumor fue facilmente resecado mediante una craneotomia
lateral, pero el post operatorio fue fatal, porque present6 a los dos meses signos de
herniacion cerebral y muerte. La necropsia revelé un tumor intrasellar-suprasellar
gigante con invasion al tercer ventriculo, que le condicion6 una hidrocefalia obstructiva
(116). Sin embargo, el abordaje transesfenoidal en la actualidad es el preferentemente
utilizado para la exéresis del mas del 90% de los tumores hipofisarios.

Concepto

Los adenomas son tumores de naturaleza benigna que se originan a partir de la
glandula hipdfisis, afectando a uno o varios de sus ejes hormonales, produciéndose,
ademas, compresion sobre las estructuras oftalmol6gicas y neurolégicas adyacentes.

Etiologia

La etiologia de los adenomas es desconocida y su incidencia ha sido reportada de
forma muy diversa. Para entender algunas de las hip6tesis, hemos resumido sus
principales caracteristicas, las mismas que describiremos siguiendo el orden
hipotalamo, hipofisis y érgano diana.

1. Nivel hipotaldamico. Un defecto hipotalamico produce un incremento de los
factores de liberaciéon hormonal hipofisaria, conllevandolo a su hipertrofia y
posterior transformacion tumoral, con el resultado de un aumento en la
hipersecrecion y proliferacion hormonal (Garcia-Uria los denominé adenomas
secundarios).
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2. Nivel hipofisario. Son aquellos en las que las células hipofisarias sufren una
mutacién cancerigena debido a factores multifactoriales (viral, genética,
ambiental, quimica, etc.), (Garcia-Uria los denominé adenomas primarios).

3. Nivel 6rgano diana. Se plantea la existencia de una hiperplasia regional a partir
de probables reacciones a fracasos de los 6rganos diana, relacionados con la
edad. Algo similar a lo planteado en cuanto al nivel hipotaldmico.

Epidemiologia

El 10-15% de los tumores cerebrales primarios diagnosticados anualmente son
hipofisarios. Segun el Dr. lan Mc Cutcheon, la incidencia de los tumores hipofisarios en
general es aproximadamente uno de cada siete personas, no obstante, solo el 5% de
las personas con tumores hipofisarios presentan algin sintoma relacionado con el
tumor. La edad media de presentacion es en los adultos jovenes entre los 20-25 afios.

Patologia

Los tumores hipofisarios son adenomas benignos, de crecimiento lento y se clasifican
como funcionales (secretan en exceso una 0 mas hormonas, representando el 60%), o
no funcionales (no secretan hormonas y constituyen solo masas de células,
representando el 40%). Estas masas tumorales comprimen la misma hipdfisis (lo cual
puede causar deficiencias hormonales) o estructuras adyacentes como el nervio
Optico, que causa perturbaciones y pérdida de la vision.

Fisiopatologia

Los tumores que se desarrollan en el seno de la hipdfisis provocan trastornos
endocrinoldgicos, al interferir con la secrecion normal de hormonas, disminuyendo la
produccién (hipopituitarismo). Por otra parte, es comln que estos tumores produzcan
hormonas por si mismos, sin el control que existe en condiciones normales. En estos
casos las manifestaciones clinicas dependen de cudél es la hormona producida en
exceso.

Los sindromes mas frecuentes estan dados por el exceso de produccion de hormona
del crecimiento (HGH) en el gigantismo o acromegalia; de prolactina (PRL) en el
sindrome de amenorrea-galactorrea; y adrenocorticotropa (ACTH) en la enfermedad
de Cushing.

El adenoma secretor de hormona de crecimiento (HGH) resulta en un crecimiento de
las extremidades, fascie y demas tejidos blandos, produciendo una caracteristica
inequivoca de acromegalia. Si esta condicion se da en el nifio, antes del cierre de la
epifisis con la diafisis, existe un incremento proporcional de todo el cuerpo
denominado como gigantismo.

El adenoma secretor de PRL es el adenoma maés frecuente (30%) en la practica
clinica, caracterizado por un hiperfuncionamiento hipofisario, con produccion
patolégica excesiva de prolactina.

El sindrome de Cushing es el resultado del hipercortisismo, resulta en gran medida por
una hiperplasia o0 adenoma hipofisario en un 60%, aunque se produce también por una
produccion excesiva de ACTH procedente de un tejido ectépico no hipofisario, (tumor
pulmonar). Cuando el sindrome es producido por una hiperfuncion hipofisaria, con
aumento patologico de ACTH, se denomina Enfermedad de Cushing.
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El adenoma secretor de hormona tirotropica (TSH) se origina por la produccion
excesiva y anormal de dicha hormona. De igual modo, existe una afeccion singular de
cualquier otro eje o una mixtura de ellos.

La existencia de un hipopituitarismo requiere mucho tiempo o lesiones hipofisarias
muy extensas. Es necesaria la destruccion de mas del 60% de la hipdfisis para dar
una sintomatologia clara. Tener en cuenta que las etapas del dafio gonadotropo es de
acuerdo a la edad del paciente y que cualquier alteracion de la hipoéfisis posterior habla
de patologia hipotaldmica. Estos tumores estan en relacion con la edad, después de
los 80 afios se encuentran adenomas en el 80% de las hipdfisis.

Clasificaciéon segun su actividad hormonal

1. Funcionantes (secretores). Son aquellos endocrinamente activos (presentan
hormonas de la adenohipdfisis inmunoreactivas), entre ellas pueden
identificarse, aquellas que afectan los siguientes ejes hormonales: HGH, TSH,
PRL, ACTH, FSH y LH.

2. No funcionantes (no secretores). Contrariamente a los anteriores son
endocrinamente inactivos.

Clasificacién inmunohistoquimica-funcional

Células productoras de PRL: 27% de los adenomas.

Células productoras de HGH: 14 % de los casos.

Células productoras de HGH y PRL: 8% de los adenomas.
Células productoras de ACTH: 8% de los adenomas.

Células productoras de FSH y LH: 6% de los adenomas.
Células productoras de TSH: 1% de los adenomas.

Células no productoras de hormonas: 31% de los adenomas.
Células plurihormonales: 4% de los adenomas.

NG~ WNE

Clasificacion segun su actividad y repercusiéon endocrina

Hipopituitarismo Hiperpituitarismo Hipotalamo-hipofisaria
Absoluto Sindrome somatotropo Craneofaringioma
Simmonds: hipofisectomia | (gigantismo y acromegalia)

total Diabetes insipida
Sheehan: necrosis Sindrome corticotropo

puerperal (Enfermedad de Cushing) | Sindrome adiposo-genital
Relativo Sindrome gonadotropo Pubertad precoz
Sindrome gonadotropo hipofisaria

Sindrome tirotrépico Sindrome lactotropo

Sindrome corticotrépico Anorexia nerviosa

Clasificacion de las lesiones sellares segun Hardy

Grado I. Silla turca normal.

Grado Il. Silla turca primaria.

Grado Ill. Hasta la cisterna quiasmatica.
Grado IV. Por encima del Ill ventriculo.

PwnE
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Clasificacion atendiendo al tamafio tumoral

TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

1. Microadenoma. Menor a 1 cm. (frecuentemente intrasellares).

2. Macroadenoma. Mayor a 1 cm. (extension variable arriba hacia el diafragma
sellar, lateral hacia el seno cavernoso o inferior hacia el seno esfenoidal).

3. Gigantoadenoma. Didmetro igual a 4cm. o 2 cm. encima de la silla turca.

Clasificacion de Vezina y Maltais

1. Grado I. Silla normal.
2. Grado Il. Silla aumentada, aunque el contorno permanece intacto.
3. Grado lll. Silla aumentada de tamafio, cuyo contorno ha sido parcialmente

destruido.

4. Grado IV. Silla destruida masivamente.

Clasificacién de las lesiones sellares atendiendo a su origen, estructuras
involucradas, sintomas y abordaje quirurgico.

Posicion Origen y Estructuras Sintomas Abordaje
crecimiento involucradas quirdargico
Intrasellar Piso de la silla Hipdfisis Hipopituitarismo | Transesfenoidal
Intradiafragmatico
Endo-suprasellar | Hipofisis Hipdfisis Hipopituitarismo | Pterional
anterior Quiasma optico | Hemianopsia Temporal
Debajo del Nervio dptico Ceguera
diafragma
Anterior- Pars tuberalis Compresion y Hipopituitarismo | Pterional
suprasellar Anterior al alargamiento Ceguera Temporal
guiasma o6ptico | del nervio 6ptico | Hemianopsia
Entre los Quiasma o6ptico
nervios 6pticos | Segmento Al
de la arteria
cerebral anterior
Posterior- Pars tuberalis Compresion del | Disturbios Pterional
suprasellar Detréas del diencéfalo diencefalicos Temporal
guiasma 6ptico
Intraventricular Pars tuberalis Oclusién del Hidrocefalia Transcallosa
hacia el Ill agujero de Hipertensién Interhemisférica
ventriculo Monro endocraneana
Intra- Pars tuberalis Oclusion del Hidrocefalia Combinada:
extraventricular Intra y extra lll agujero de Hemianopsia Pterional y
ventriculo Monro Ceguera Transcallosa
Compresion del | Hipertension
quiasma 6ptico | endocraneana

y nervio éptico

Cuadro clinico general

Estos tumores se manifiestan con trastornos endocrinoldgicos, oftalmol6gicos y
neuroldgicos, y por ello deben ser evaluados por el neurocirujano, oftalmélogo y el

endocrinélogo.
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1.

2.

Sintomas del orden endocrinologico: esta relacionado con el eje tomado, pero
clinicamente puede advertirse que se afecta el eje gonadotropo.

Sintomas del orden oftalmologico: disminucion de la agudeza visual, atrofia
Optica, hemianopsia bitemporal (el cuadrante superior es afectado
inicialmente), escotomas (central unilateral), defecto en la aferencia pupilar
(signo de Marcus-Gunn), ceguera unilateral inicialmente y luego bilateral.
Sintomas del orden neurolégico: cefalea, diplopia, disfuncion hipotalamica e
hipofisaria, paralisis de nervios craneales (afeccion de la pared lateral del seno
cavernoso), hidrocefalia, sintomas por efecto de masa en los tejidos cerebrales
adyacentes (convulsion).

A estos sintomas y signos generales, se agregan algunas particularidades
semioldgicas en cada tipo de adenoma.

Cuadro clinico del adenoma secretor de hormona del crecimiento

1.

o o

Comienzo insidioso, sus primeros sintomas comienzan en dolores musculares,
fatiga, somnolencia. Mayormente en mujeres y en relacion con el embarazo.

El acromegalico tipico es voluminoso y fornido, tiene aumentada su fuerza
muscular al principio y luego disminuye.

Cifosis toracica y artralgias frecuentes.

Crecimiento de las porciones acrales (distales) del cuerpo: hipertrofia de las
partes blandas y salientes de la cara (nariz y labios), prognatismo con
desfiguracion de la fascie.

Organomegalia: esplacnomegalia y macroglosia.

Se asocia a una disminucién de la esperanza de vida, relacionada con
problemas de indole cardiaca, respiratoria y alteraciones psiquicas profundas.
Sintomas endocrinos: piel engrosada e hiperpigmentada, aumento del vello y
de la sudoracion, voz ronca y cavernosa, bocio (50% de los casos), amenorrea
frecuente, menopausia precoz, pérdida de la libido, impotencia frecuente,
galactorrea ocasional. Se asocia a diabetes mellitas, hipertiroidismo e
hipertensiéon arterial. En el gigantismo el sujeto es de talla por arriba de lo
normal, comparados con sujetos de la misma edad y sexo.

Hallazgos oftalmolégicos y neuroldgicos anteriormente descritos.

Fig. 1. Antes de la enfermedad. Fig. 2. Después de instalada la acromegalia (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Pert).
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Fig. 1. Abultamiento de los senos paranasales frontales. Fig. 2. Diastema (Archivo personal Dr. Vladimir
Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Perd).

Cuadro clinico del adenoma secretor de prolactina

1. Los hallazgos en la clinica estan en dependencia del sexo. En las mujeres, el
principal sintoma constituye la galactorrea, disfuncion reproductiva, incluyendo
amenorrea como oligomenorrea e infertilidad. Puede haber cefalea persistente.

2. En el hombre, el tumor crece mas rapido y los sintomas descritos son los
compresivos hacia estructuras vecinas. No obstante, produce sintomas dados
por descenso de la libido, impotencia y oligospermia, ocasionalmente puede
presentar galactorrea y ginecomastia.

3. Hallazgos oftalmoldgicos y neurolégicos anteriormente descritos.

Cuadro clinico del adenoma secretor de hormona adrenocorticotropica

1. Obesidad centripeta, hirsutismo, estrias cutaneas, sintomas mentales, pobre
cicatrizacion de las heridas, infecciones, debilidad muscular, acné y amenorrea
u oligomenorrea.

2. Asociado a trastornos metabdlicos (anomalia en la tolerancia a la glucosa),
hipertensién, edema, hipocaliemia, osteoporosis, pérdida de proteinas,
eritrocitosis, linfopenia y eosinopenia.

3. Trastornos psiquicos como labilidad emocional, irritabilidad o estado psicaético.

4. Hallazgos oftalmologicos y neurolégicos anteriormente descritos.

Cuadro clinico del adenoma secretor de hormona tirotrépica

Sensibilidad anormal al calor y mayor tolerancia al frio.

Adelgazamiento (debido al aumento de las combustiones y del metabolismo).
Ansiedad, temor, angustia y mirada brillante.

Bocio.

Exoftalmo (llamada también tarjeta de presentacion).

Taquicardia y tendencia a la hipertensién arterial.

Temblor, hiperexcitabilidad psiquica y emotiva.

Nooh,hwnhpE
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8. Tendencia a la osteoporosis.

9. Cansancio facil.

10. Alteraciones sexuales (aumento y luego disminucién de la libido).
11. Piel himeda y seborreica.

12. Alopecia y caida del vello axilar y pubiano en casos extremos.

13. Ufias de crecimiento rapido, quebradizas y con alteraciones troficas.
14. Hallazgos oftalmolégicos y neuroldgicos anteriormente descritos.

Complementarios

1. Rx - Créneo. Evidencia el aumento de los diametros de la silla turca, erosion
del piso sellar, adelgazamiento del dorso sellar, adelgazamiento y destruccion
de las clinoides, calcificaciones intrasellares o suprasellar. Puede advertir
también signos de hipertension endocraneana como diastasis de suturas,
impresiones digitiformes, destruccion de la silla turca y atrofia ésea.

2. Rx — porciones acrales. En las manos se advierte la hipertrofia de las
falanges distales. En manos y pies las falanges distales adoptan la forma de
sombrero napolednico.

Fig. 1. Aumento de los diametros de la silla turca. Fig. 2. Falanges aumentadas en su extremo
distal en forma de “sombrero napoleénico” (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Perq).

3. TC-Craneo. Los microadenomas suelen verse como una imagen hipodensa
menor de 1 cm. didmetro de contorno neto, diferenciandose de la densidad
hipofisaria normal. En los macroadenomas o gigantoadenomas, el estudio
identifica una masa y su extension local a partir de la linea media, de variable
densidad y diametro, presentando calcificacibn y ocasionalmente un
componente quistico intratumoral.

4. RMN-Cerebral. A diferencia de la tomografia, precisa las relaciones tumorales
con respecto a la cisterna quiasmatica, tallo pituitario, receso del Il ventriculo,
[l ventriculo, sus relaciones con la fosa posterior y el seno cavernoso. También
permite una visién clara de los nervios épticos y carétidas con respecto al
tumor.
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SADOLMNO

Fig. 1. RMN-Cerebral (axial). Macroadenoma quistico en un varén de 44 afios. Fig. 2. RMN-Cerebral

(coronal). El estudio anatomopatolégico informé un prolactinoma (Archivo personal Dr. Viadimir Cerron
Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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Fig. 1. RMN-Cerebral (sagital). Macroadenoma que comprime el receso del Ill ventriculo. Fig. 2.
Gigantoadenoma en una paciente de 48 afios de edad (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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.
"\ :
Fig. 1y 2. RMN-Cerebral. Gigantoadenoma con extension suprasellar e invasion al seno esfenoidal que

condiciona una hidrocefalia asimétrica (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. RMN-Cerebral (sagital). Microadenoma hipofisario. Fig. 2. RMN-Cerebral (ampliacién).
Microadenoma adrenocorticotropico (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo — Pert).
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5. Angiografia cerebral. Es util para descartar la presencia de un aneurisma
paraclinoideo gigante que puede simular una lesién tumoral. Determina el
diametro tumoral con més exactitud, su extension, su relacion con los vasos
involucrados y descarta otros tipos de lesion tumoral, como los meningiomas
parasellares.

6. Exdmenes hematoldgicos especiales. Correspondientes a los ejes
hormonales involucrados. Valores normales de las hormonas hipofisarias:

HGH: 3.3 £ 2.8 ng/ml.

PRL: 10.2 + 4.8 ng/ml

LH: 2.9-9.3 mU/ml (varones) - 8.3-30 D (p.ov) mU/ml (mujeres).
FSH: 3-18 mU/ml (varones) - 1.3-18 D (p.ov) mU/ml (mujeres).
TSH: 0.7-7.5 uU/ml.

ACTH: 15-70 pg/ml.

Diagnostico diferencial

1. Craneofaringioma. Este tumor se diagnostica en edades tempranas, su
localizacién es suprasellar y su frecuencia es del 3% de todos los tumores
intracraneales,

2. Meningioma parapituitario.

3. Tumor de células granulares. Estos tumores en su localizacion hipofisaria son
estructuralmente idénticos a los encontrados en otras partes de la economia
(cavidad oral, lengua, glandulas salivales, trdquea, parénquima cerebral, tercer
ventriculo, meninges y nervios craneales, etc.).

4. Glioma optico.

5. Tumor dermoide y epidermoide.

6. Aneurismas paraclinoideos.

7. Quistes.

8. Absceso.

9. Metéstasis (117).

Tratamiento quirurgico
Es importante atender algunos parametros para proceder a la cirugia:

= Si el tumor esta hiperproduciendo la hormona causante del sindrome clinico.
= Siimpide que la hipdfisis funcione normalmente.

= Si causa deficiencias hormonales concomitantes.

= Sila masa tumoral causa pérdida de vision o afecta otros nervios craneales.

Las indicaciones quirargicas dependen del tamafio y tipo (secretor o no secretor)
tumoral. La excepcion al tratamiento quirdrgico de los tumores funcionales son los
prolactinomas, que generalmente son sensibles a la terapia médica con bromocriptina
(agonista dopaminérgico, disminuye la prolactina sérica a valores normales con
desaparicion de la galactorrea y recuperaracion del ciclo menstrual normal. Ademas
disminuye el tamafio de la masa tumoral, pudiendo llegarse a una dosis maxima de 10
mg/dia). Aunque también se han reportado casos de prolactinomas refractarios al
tratamiento médico (118,119).

Las técnicas quirargicas se dividen en tres grandes grupos: abordajes transcraneales
(pterional, fronto lateral, bicoronal, etc.), extracraneal (transesfenoidal, transmaxilar,
transorbitario, transbucal, etc.) y combinados. En aproximadamente el 95% de las
operaciones se usa el abordaje transesfenoidal.
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Las técnicas del abordaje transesfenoidal ofrecen al cirujano distintos tipos de
informacién. La cirugia estereot4ctica orienta sobre la trayectoria y anatomia sellar,
pero se ve limitada, particularmente al componente suprasellar. La endoscopia es
capaz de proveer una vista panordmica y bien iluminada de la regién sellar y sus
recesos.

Ultimamente se ha introducido la RMN intraoperatoria con la ventaja de proveer una
informacién objetiva del tamafio y extension del tumor antes del cierre quirdrgico. Con
cualquiera de los métodos, la exéresis se torna dificil durante la intervencion como
resultado del colapso tumoral, septos fibrosos intratumorales y confusiones con la
aracnoide o el diafragma sellar.

Contraindicaciones de la via transesfenoidal o transeptoesfenoidal

Sinusitis esfenoidal.

Anomalia vascular intrasellar.

Invasién del seno cavernoso.

Extension suprasellar grande y compleja.
Diafragma integro.

A S

Complicaciones post operatorias de la via transesfenoidal

1. Complicaciones anestésicas y perioperatorias: cardiomiopatia, dificultades
post intubacion y trombosis venosa profunda.

2. Complicaciones endocrinas: diabetes insipida, insuficiencia hipofisaria y
sindrome de secrecion inadecuada de ADH.

3. Complicaciones esfenoidales: hemorragia de la arteria esfenopalatina,
fractura del seno esfenoidal, mucocele, dafio del nervio éptico y cardétida.

4. Complicaciones intrasellares: dafio carotideo, dafio de la arteria cerebral
anterior (A1) con hemorragia o infarto, lesiébn del seno cavernoso, seudo
aneurismas, dafio del VI nervio craneal, dafio aracnoideo, cierre del piso de
la silla, fistula de LCR, dafio hipotalamico y quiasmatico. Hemianopsia
bitemporal progresiva experimentada por deterioro visual post operatorio
(por hematoma del lecho).

5. Complicaciones del acceso: anestesia del labio superior, anestesia de los
dientes superiores, diastema, nariz en silla de montar, perforacion del
septum, anosmia, diastasis de la maxila, fractura de la érbita y sinusitis. El
abordaje se puede tornar dificultoso en pacientes con una historia previa de
multiples y previos abordajes, incluyendo la craneotomia pterional, abordaje
transesfenoidal y radioterapia.

6. Complicaciones por indicacion: sélo de debe indicar hacia los

microadenomas, microadenomas circunscritos, extension suprasellar

simétrica, macroadenomas invasivos al seno esfenoidal y al clivus.

Complicaciones infecciosas: meningitis y aracnoiditis.

Muerte: dafio carotideo, neumoencéfalo y dafio hipotalamico.

© N

Prondstico

La apoplejia pituitaria es una complicacion del adenoma, que ensombrece el
pronostico y resulta en una hemorragia o infarto de la neoplasia. Esta emergencia
clinica esta caracterizada por cefalea intensa, trastorno mental, meningismo, pérdida
visual aguda y paralisis oculomotora (120).
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Los riesgos mayores del abordaje transesfenoidal son los vasculares, porque
condicionan la ruptura traumatica de la carétida y del seno cavernoso, inclusive por
cualquiera de las vias o abordajes, que conllevan en la mayoria de los casos a la
muerte durante el transoperatorio o post operatorio inmediato. Las secuelas de lesion
de los nervios oculomotores son frecuentes y contrariamente, es casi frecuente la
recuperacion de algun déficit visual preoperatorio. Una vez extirpado en su totalidad el
adenoma puede significar la cura del paciente y las recidivas que se observan refieren
que no es elevada.

Fig. 1. RMN-Cerebral (coronal). Macroadenoma hipofisario. Fig. 2. TC-Craneo (axial). Silla turca vacia
post quirtrgica (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrdn Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo —
Pert).
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CAPITULO XXV
GLIOMA CEREBRAL

Historia

En 1884, Rickman Godlee y Alexander Hughes, usaron los conceptos de localizacion
cerebral, desarrollados por Hughlings Jackson, para realizar la remocion segura de un
glioma. Es oportuno sefialar que la neuro oncologia nacié gracias a la colaboracién
entre los neurdlogos y los neurocirujanos, cuando los estudios imagenoldgicos no
existian, la neuropatologia estaba en pafales y los pacientes de Godlee, morian
algunas semanas mas tarde. Hughlings Jackson, sugeria que los abordajes para una
cirugia cerebral deben basarse en algunos criterios clinicos como la pardlisis local
persistente, la convulsiéon focal y el papiledema. Los tumores localizados en areas
polares, eran dificiles de diagnosticar y la intervencion resultaba siendo en un error
(26,121).

En 1906, Knapp estudia los resultados quirtrgicos de los tumores cerebrales y los
compara con los de 1881 y 1889, reconociendo alguna mejora en las técnicas, aunque
los resultados estaban aun lejos de ser esperanzadores, ya que la mortalidad
inmediata superaba el 20% y los casos de total recuperacion fueron excepcionalmente
raros.

En esta encrucijada aparece Harvey Cushing y gracias a sus adquisiciones técnicas y
su investigacion, consigue establecer lo que hoy se denomina Neurocirugia. Durante
su estancia en el Massachusset General Hospital en Boston ve morir a humerosos
pacientes intervenidos de tumores cerebrales, pero su perseverancia hace que en
1910 obtenga una curacién aparente en el 30% de los pacientes y un 13% de
mortalidad quirargica, resultados infinitamente mejores a los publicados hasta
entonces. En 1915 revisa la mortalidad de series contemporaneas, que oscilaba entre
el 38-50% y asombré al presentar una mortalidad del 6,6% para los tumores
supratentoriales y del 17% para los infratentoriales.

Concepto
Se denomina glioma cerebral a la proliferacion neoplasica de la estirpe glial, de
crecimiento lento, progresivo e infiltrante, a lo largo de los tractos de la sustancia

blanca, situado en cualquier localizacion del eje neural o en lugares inaccesibles al
hombre como el tallo cerebral.
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Etiologia

Los factores de la génesis tumoral en la linea glial ain son desconocidos; aunque en
algunas ocasiones se han planteado que los factores genéticos influyan en su origen,
sobretodo cuando se presentan asociados a las facomatosis. Otros factores como los
toxicos, ambientales, quimicos, virales, radiaciones, etc., también han sido expuestos,
pero sin sustento sélido, ni respaldo epidemioldgico.

Epidemiologia

El astrocitoma constituye entre el 9,8-15% de los gliomas, segun la serie de Cushing.
La infiltracién hemisférica se presenta con mas frecuencia en la edad media de la vida,
afectando con mayor preferencia al sexo masculino. Las afecciones a nivel de la fosa
posterior (tallo cerebral y hemisferio cerebeloso), es mas frecuente en las primeras
décadas de la vida y la afeccién cerebelosa, va acompafiada de un componente
quistico. Cuando en su estructura anatomopatoldégica se encuentran signos de
malignidad pasan a constituir el temible glioblastoma multiforme, el mismo que
representa un promedio del 50% de todos los tumores gliomatosos.

El oligodendroglioma es una neoplasia infrecuente, originada a expensas de la
oligodendroglia, constituyendo menos del 2,7-8% de los tumores primarios y el 4%
dentro del grupo glioma. En nuestra experiencia hemos presenciado esta entidad en
un paciente de 15 afios de edad, aunque se reporta que la edad media de
presentacion esta entre los 35-40 afios, afectando preferentemente al sexo masculino,
con localizacion hemisférica frontal y calcificaciones en su interior. El
oligodendroglioma es relativamente frecuente en los animales y su presencia en el
humano no deja de llamar la atencién.

El término gliomatosis cerebral, describe un crecimiento difuso de células gliales con
afectacion extensa de ambos hemisferios cerebrales, coexistente con una arquitectura
cerebral preservada. No se cuenta con estadisticas actuales, por su rara incidencia.

coanis La

Fig. 1. TC-Craneo (simple). Oligodendroglioma en un adolescente de 15 afios de edad. Obsérvese la
tipica localizacion frontal y las calcificaciones en su interior. Fig. 2. TC-Craneo (contrastada). No hay
mayor variacion de su densidad a la administracion de sustancia contrastada (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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Fisiopatologia

Los gliomas generalmente tienen una presentacion dada por un curso lento y
progresivo en la cual va infiltrando y destruyendo innumerables vias y redes
neuroldgicas, con las consecuencias deficitarias de las areas afectas. El crecimiento
tumoral, genera eventos que contribuyen a la instalacion de un sindrome de
hipertensiébn endocraneana: edema cerebral vasogénico y citotéxico peritumoral,
bloqgueo de las vias de circulacion del LCR, cambios vasculares cerebrales por
blogueo del drenaje venoso, aumento de volumen tumoral como tal, etc. Estos factores
predicen un desequilibrio entre la complianza y la elastancia, cuyo efecto es la
degradacién cefalocaudal y posterior muerte del paciente.

A pesar que la presentacion de los gliomas es lenta y progresiva; existe la
presentacion subita o aguda, reflejada por un ictus tumoral, en cualquiera de sus
modalidades, hemorragica o isquémica (122).

Patologia

1. Astrocitoma (astrocitoma pilocitico, astrocitoma, astrocitoma anaplasio,
glioblastoma multiforme, xantoastrocitoma pleomorfico y el astrocitoma
subependimario de células gigantes).

Oligodendrogliales (oligodendroglioma y oligodendroglioma anaplasico).
Ependimomas (ependimoma, ependimoma anaplasico, ependimoma
mixopapilar y subepedimoma).

4. Mixtos (oligoastrocitoma y oligoastrocitoma anaplasico).

W N

Estadios
Grado I Il [ \Y,
Crecimiento | Lenta Lenta Rapido Muy rapido
Limites Circunscriptos | Imprecisos o la | Imprecisos Imprecisos
(encapsulados | extension es
0 No) difusa
Celularidad | Moderada Moderada Focos Signos
anaplasicos marcados de
anaplasia,
Necrosis y
proliferaciéon
vascular.
Extirpacién | Mejor Extirpacion Imposible Imposible
quirdrgica posibilidad incompleta
Prondstico Mejor Malo Malo Malo
pronéstico

Cuadro clinico

1. Sindrome convulsivo. El paciente debuta con una convulsion focal o
generalizada.

2. Sindrome deficitario motor piramidal. La instalacion progresiva de una
hemiparesia es el principal motivo de consulta al médico.
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3.

Sindrome de hipertension endocraneana. La cefalea matinal, vémitos en
proyectil, papiledema o los trastornos conductuales son un cuadro avanzado de
la enfermedad.

Complementarios

1.

TC — Craneo. Presencia de una imagen hipodensa con efecto de masa y
rodeado de edema cerebral importante. Identifica la presencia de lesiones
quisticas intratumorales, los mismos que se diferencian de los abscesos
cerebrales en fase de cerebritis (identificados por la presencia de calcio, un
argumento a favor de benignidad). El glioma cerebral también se presenta
como una imagen discretamente hiperdensa o mixta que, con la administracion
de sustancia contrastada, resalta la presencia de un halo hiperdenso.

RMN - Cerebral. Estudio de elecciéon en el glioma cerebral que muestra una
masa de bordes irregulares y con la administracion de contraste, describe un
incremento de los mismos. El estudio permite el diagndstico diferencial certero
con respecto a otras patologias (absceso, infarto, contusién, etc.). Ademas,
identifica la existencia de vasos patoldgicos intratumorales, areas de
hemorragia y necrosis intratumoral, sugiriendo malignidad que permite inferir
los grados tumorales.

Biopsia estereotactica. Estd reservada para los tumores profundos,
inaccesibles o en las cuales, la cirugia tumoral estd contraindicada. Sus
resultados determinan algun tipo de tratamiento alternativo.

Diagnéstico diferencial

1.

2.
3.

Metastasis cerebral. En los estudios de RMN — cerebral, a diferencia de los
gliomas, la metastasis es mas esférica, regular y maltiple.

Quiste cisticercoso. Debe diferenciarse con los gliomas quisticos.

Hematoma intraparenquimatoso. En su fase de reabsorcion, puede simular una
imagen similar al glioma.

Absceso cerebral. La presencia de calcio intralesional en el estudio de RMN —
cerebral, precisa su diagndstico definitivo.

Infarto cerebral. En esta entidad la imagen hipodensa no resalta a la
administracion de contraste ni presenta halo tumoral.

Hemangioblastoma quistico del cerebelo. Debe diferenciarse del astrocitoma
quistico de la fosa posterior, el cudl tiene mayor incidencia en la edad
pediatrica.

Contusion cerebral. Su hipodensidad suele ser causa de confusion, pero la
ausencia de cambios a la administracion de contraste y el antecedente de
traumatismo, suelen ser la clave del diagndstico.
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Fig. 1y 2. TC-Craneo S|mple Glloma cerebral de bajo grado, sin efecto de masa, a nivel frontal derecho.
Al biopsiarlo el informe revelé un astrocitoma grado | (OMS) (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrdn Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. TC-Craneo simple. Astrocitoma quistico en una adolescente de 14 afios. Fig. 2. TC-Craneo. El
estudio anatomopatolégico demostro un astrocitoma grado Il (OMS) (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén
Roijas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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Fig. 1. TC-Craneo simple. Glioma cerebral frontal izquierdo con edema perilesional. Fig. 2. TC-
Craneo contrastada. Halo hiperdenso o anillo tumoral. El informe anatomopatoldgico informé un
astrocitoma grado Ill (OMS) (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud. Huancavo - Per().

Fig. 1. TC-Craneo contrastada. Glioblastoma multiforme (astrocitoma grado V) frontal derecho con
quiste intratumoral. Fig. 2. TC-Craneo contrastada. Efecto de masa con colapso ventricular homolateral
y desviacién de la linea media (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo - Pert).
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Tratamiento quirdrgico

Existen tres modalidades de tratamiento para los gliomas cerebrales. En orden
descendente de frecuencia y eficacia son: el tratamiento quirdrgico, radiante y el
quimioterapéutico. No obstante, se ha demostrado que la combinacion de las tres
modalidades, en algunos casos, aumenta la sobrevida (26).

Los fines de la cirugia cerebral se reducen a la exéresis total, exéresis parcial
(citorreduccién) o simplemente la biopsia, que esta en dependencia de cada caso en
particular. Para cada cirugia se evallan elementos como: la edad, localizacién,
accesibilidad quirargica, escala de Karnofsky, instrumentales quirargicos adecuados y
recursos humanos disponibles.

Asimismo, la practica de una craneotomia, seguida de la exéresis tumoral (mas amplia
posible) logrando la maxima citorreducciéon y la toma de biopsia, evitando el dafio de
las areas aledafias y la diseminacion tumoral, son las tareas que el neurocirujano debe
garantizar. Como tratamiento coadyuvante a estos procederes, se investigan
inyecciones preoperatorias provistas de marcadores, que ayudan a delimitar el tumor
del tejido cerebral normal, coadyuvando al cirujano en su propésito, cada vez mas
certero, de la exéresis tumoral total.

Fig. 1. Craneotomia que expone la lesion tumoral cerebral, donde pueden precisarse algunos signos
caracteristicos: aplanamiento de los surcos cerebrales, hipertrofia vascular, edema y protrusion cerebral a
través de la ventana 6sea (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrédn Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo - Per0).
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Criterios de reintervencion

Necrosis post radiacion al cerebro sano.

Si causa déficit neurolégico y déficit por efecto de masa.
Localizacion polar.

Seis meses post quirdrgicos con buena evolucién.
Karnofsky mayor de 70 puntos.

Asociado a quiste.

ogakrwnE

Complicaciones

Edema cerebral trans operatorio refractario al tratamiento.
Epilepsia pre y post quirurgica.

Infeccién de la herida.

Hernia transcalvaria.

Hemiplejia y postracion.

Recidiva tumoral.

Necrosis post radiacion.

Muerte.

NGO~ WNE

Prondstico

Actualmente, los paises con alta tecnologia, ayudan al cirujano a resecar una lesién
tumoral con ayuda asistida de la RMN — cerebral trans operatoria. También se
demuestra gque ninguna tecnologia a la fecha logra posponer la habilidad del cirujano
en ese fin.

Claro esta que, en cada caso, debe valorarse la dicotomia riesgo-beneficio. Los
pacientes con una escala de Karnofsky mayor de 70 puntos, deben ser tributarios de
tratamiento quirargico, porque tienen mejor prondéstico.

Los déficits que pudiera inducir la realizacion de la cirugia, como el dafio a un area
elocuente en el intento de reseccién tumoral, deben compensarse con los beneficios y
calidad de vida ofrecido al paciente.

La terapia con altas dosis de radiacién estd indicada en los gliomas malignos,
irradiandose hasta 2-3 cm. alrededor de la lesion, siempre con el riesgo de la necrosis
post radiacion, que ensombreceria el pronéstico. Esta terapia trae como consecuencia
el descenso de la toxicidad tumoral, pero con poco efecto sobre la sobrevida. La
guimioterapia también esta indicada como tratamiento coadyuvante (ver capitulo de
generalidades de la patologia tumoral). Para el futuro se investiga la terapia genética,
terapia antiangiogénesis y la inmunoterapia.

Lamentablemente y pese a todos los intentos de tratamiento, incluido el
neuroquirurgico, los indices de mortalidad en el glioma cerebral superan el 90%.
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CAPITULO XXVI
GLIOMA DEL NERVIO OPTICO

Concepto

El glioma 6ptico puede afectar a uno o ambos nervios Opticos, al quiasma oéptico,
raramente extenderse hasta el hipotalamo e invadir el tercer ventriculo conllevando a
una hidrocefalia.

Etiologia

Aunqgue se desconoce su etiologia precisa, el glioma 6ptico esta muy relacionado con
la NF | hasta en el 50%, siendo su manifestacion oftalmolégica la méas frecuente, la
misma que puede sugerir una causal genética y hereditaria.

Histol6gicamente se trata de astrocitomas de bajo grado, identificados como
astrocitomas piloides. La mayoria de estos tumores permanecen estables por meses o
afos, apoyando la idea de que algunos gliomas quiasmaticos no son verdaderos
tumores, sino hamartomas con escasa capacidad de crecimiento.

Epidemiologia

Los tumores del nervio 6ptico més frecuentes en la préactica clinica son los gliomas
benignos del nervio 6ptico y los meningiomas de la vaina del nervio éptico. El glioma
del nervio Optico representa aproximadamente el 1,5-3,5 % de los tumores orbitarios
en el adulto (123) y el 7% en los nifios. Se diagnostica en la primera y segunda
décadas de la vida, existiendo una relacion directa con la NF |, de forma que hasta el
50% de los nifios con gliomas de la via Optica reanen criterios de NF |. La incidencia
de glioma del nervio 6ptico en pacientes con NF | es aproximadamente del 20%. El
glioma benigno es casi exclusivo de la edad pediatrica (75% antes de los 10 afios).
Segun Listernick y Duffner esta alta incidencia debe precisar el examen oftalmolégico
completo en los pacientes en el momento del diagnadstico.

Patologia
El glioma del nervio o quiasma 6ptico asume dos formas clinicas bien diferenciadas. El

primero y mas frecuente es el glioma de curso relativamente benigno de la edad
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pediatrica, de crecimiento lento y curso crénico. Se trata, habitualmente, de un
astrocitoma pilocitico juvenil (grados | y 1), derivados de un tipo especial de células
astrogliales localizadas en el cerebelo, la region periventricular y la via 6ptica, que en
casos excepcionales, experimentan una regresion espontdnea o una degeneracion
maligna (124). No obstante, lo usual es que aumenten gradualmente de tamafio por
tres mecanismos (125): proliferacion de los astrocitos, hiperplasia reactiva de la
aracnoides perineural y produccion de microquistes de material mucinoso por los
astrocitos.

El segundo tipo y menos frecuente es el glioblastoma de conocido curso maligno,
propio de la edad adulta, de crecimiento rapido y curso agudo.

Estos gliomas se asocian con frecuencia a la NF I, en este caso son, a veces, de
caracter multifocal.

Fisiopatologia

El nervio 6ptico en realidad es un haz, una prolongacion del SNC, por lo que es
susceptible a desarrollar la enfermedad gliomatosa. La mutacién genética a nivel de
dicha estructura se produce a un ritmo lento y progresivo, paralelamente a su propia
infiltracion. Las vias de propagacion tumoral constituyen los mismos haces, llegando
de esa forma hasta el quiasma 6ptico y pudiendo afectar el nervio 6ptico contralateral.
La afectacion quiasmética se propaga hacia las cintillas y mediante éstas, hasta el
hipotalamo. El dafio hipotalamico causado por el glioma es un estadio muy serio que
suele acompafiarse, posteriormente, de hidrocefalia por bloqueo del tercer ventriculo o
del acueducto de Silvio, conllevando a la hipertension endocraneana por hidrocefalia y
a la muerte.

Clasificacion

1. Anteriores. Involucran a los nervios Opticos y parte anterior del quiasma, son
benignos.

2. Posteriores. Involucran la parte posterior del quiasma, hipotalamo y el Il
ventriculo, son de mayor agresividad.

Cuadro clinico

1. Sindrome cutaneo. Las manchas de café con leche a nivel corporal sugieren el
antecedente de NF I.

2. Sindrome tumoral. Proptosis unilateral o bilateral en dependencia de los
nervios opticos afectados. Raramente provocan dolor.

3. Sindrome de pares craneales. Pérdida progresiva de la vision, atrofia del nervio
Optico con o sin papiledema, limitacion de los movimientos oculares con
estrabismo, diplopia y midriasis homolateral (puede ser la primera
manifestacion). La oftalmoplejia es frecuente como sintoma terminal.

4. Sindrome hipotalamico. Retraso en el crecimiento, anorexia, somnolencia,
pérdida de peso y de la grasa corporal, amnesia y trastornos cognoscitivos.

5. Sindrome de hipertension endocraneana. Si el tumor invade el Il ventriculo o el
acueducto de Silvio (126) puede producir cefalea, vomitos y trastornos de la
conciencia. El desarrollo del edema papilar puede verse interferido por la
invasion tumoral de ambos nervios y la consiguiente obstruccion del retorno
Venoso.
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Complementarios

1. TC - Craneo. Muestra un engrosamiento isodenso del nervio Optico, con
mayor frecuencia fusiforme, asi como un posible agrandamiento del canal
optico y de la silla turca. Detecta la infiltracion del quiasma y el hipotalamo,
ademas de la presencia de hidrocefalia obstructiva en casos mas agresivos. En
pacientes con afectacion clinica unilateral, la TC puede detectar un
engrosamiento del quiasma o del nervio contralateral.

Fig. 1. TC-Craneo. Lesion tumoral fusiforme e isodensa correspondiente a un glioma del nervio éptico
izquierdo. Fig. 2. RMN-Cerebral. Agrandamiento del canal dptico y ensanchamiento fusiforme, isointenso
e intraconal correspondiente a un glioma dptico, con la respectiva proptosis (Cortesia Dr. Arruga, Dr. Prat

v Nr Niaz Hacenital Drinrane FenaRa)

2. RMN - Cerebral. En T1 emite una sefal isointensa respecto al nervio 6ptico
normal, ademas de zonas hipointensas, correspondientes a la degeneracién
mucinosa. La hiperplasia aracnoidea no capta gadolinio, lo contrario sucede
con los meningiomas orbitarios. En T2 muestra una sefal hiperintensa, mas
patente en los margenes del tumor, en razén de la gliomatosis perineural
asociada a la NF I. Hay casos en que la RMN ha demostrado una afectacién
quiasmética no detectada mediante potenciales evocados visuales (PEV) ni
TC.

3. Potenciales evocados visuales (PEV). La agudeza visual es dificil de evaluar
en los nifios con glioma de nervio éptico, por ello, los PEV han demostrado ser
una prueba funcional no agresiva muy util y de alta sensibilidad.

4. Campimetria y perimetria. Verifica la afectacion de los campos visuales del
nervio optico afecto y del contralateral.

5. Biopsia estereotactica. Precisa el diagnéstico de manera fehaciente.

Diagnostico diferencial
1. Meningioma de la vaina del nervio optico.

2. Pseudotumor orbitario.
3. Hematoma retro ocular.
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4. Fistula carétido-cavernosa.
5. Celulitis orbitaria.

6. Rabdomiosarcoma.

7. Mucocele.

8. Linfoma (127).

9. Retinoblastoma.

10. Metastasis orbitaria.

Conducta a seguir ante un glioma del nervio 6ptico (Dr. Arruga, Dr. Prat y Dr.
Diaz, Hospital Princeps, Espafia)

GLIOMA DEL NERVIO OPTICO

Extirpacién
del nervio
Optico

Buenavision | Observacion | Afectacion quiasmatica——]

Mala vision/proptosis
. Craneotomia Afectacion
" Quiasmatica

Progresién RMN <

GLIOMAS DEL
QUIASMA

Braquiterapia o no complicados «— l

. . . . Biopsia
Radioterapia €+—— afectacién hipotaldmica< P

Derivaciones «——— hidrocefalia <

Tratamiento quirurgico

El tratamiento definitivo del glioma 6éptico sigue siendo motivo de polémica. Algunos
neurocirujanos plantean que la reseccién total deberia restringirse a los casos de ojos
amauroticos con exoftalmos grave (128). Un abordaje orbitario facilita la extirpacion
completa del tumor, cuando no haya afectado el quiasma, las cintillas y el hipotalamo.

En los casos de extension extraorbitaria, se recomienda extirpar mediante
craneotomia transfrontal las porciones prequiasmatica y orbitaria del nervio y dejar la
porcion intracanalicular, cuyos dos extremos se coagulan (129).

Tratamiento radiante

La polémica sobre el tratamiento surge a raiz de los siguientes factores: eficacia de las
técnicas neurorradiolégicas sofisticadas, nuevos conocimientos sobre la fisiopatologia
e historia natural de los gliomas o6pticos, eficacia de las diferentes modalidades de
tratamiento (cirugia, radioterapia y quimioterapia), estado clinico post quirdrgico,
morbilidad de las manipulaciones biépsicas y quirargicas (déficit visual, ptosis,
oftalmoparesias e hipostesia) y finalmente los efectos secundarios en los tejidos
adyacentes.

La radioterapia carece de eficacia en casos de dafio quiasmético (130), aunque otros
autores manifiestan que, por el contrario, los gliomas posteriores serian los tributarios
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de radioterapia (131). Algunos autores considerando que se trata de verdaderas
neoplasias astrociticas, recomiendan la radioterapia en todos los gliomas del quiasma
y en los del nervio Optico con vision conservada, asi como, la extirpacion en los
gliomas del nervio con afectacion visual grave (132).

En los gliomas quiasmaticos irradiados con dosis de 45 Gy 0 mas, retrasa de 1-3 afios
la progresion tumoral. Segun Dutton, la funcién visual se estabiliza aproximadamente
en el 80% de los pacientes, después del deterioro inicial. Los pacientes seguidos
mediante observacion o biopsiados, presentaban un curso estacionario en el 90% de
los casos, mientras que la visibn en los gliomas quiasmaticos es estable en
aproximadamente el 75% y el 70% de los no tratados y de los irradiados,
respectivamente (123).

Las complicaciones de la radioterapia son infrecuentes y de mayor gravedad en los
pacientes mas jovenes, comprendiendo accidentes isquémicos transitorios cerebrales,
déficit de la hormona del crecimiento y la pubertad precoz. Su incidencia puede
reducirse si se utilizan menores dosis de irradiacion a los 50 Gy (133).

Recientemente, se esta utilizando la braquiterapia con lodo-125, con un porcentaje de
éxito, pero sin resultados oficiales (134).

Complicaciones

Amaurosis.

Extension tumoral al hipotalamo.
Recidiva post quirdrgica.
Infeccion post quirdrgica.
Hidrocefalia.

arNE

Prondstico

Muchos de los exadmenes imagenolégicos y funcionales, pese a su realizacién
rigurosa, pueden infravalorar la real extension tumoral. Cuando el tumor compromete
el quiasma, el hipotalamo y el lll ventriculo, se comporta de manera muy agresiva,
siendo su pronéstico malo directamente proporcional a mayor extension tumoral.

Mc Donnell ha reportado la regresion de un glioma de bajo grado tras la radioterapia,
mejorando en los aspectos clinicos e imagenolégicos (135). Debe tenerse presente
que a pesar de la indemnidad quiasmatica en los estudios de TC o RMN, los PEV
pueden demostrar alteraciones del quiasmay nervio éptico contralateral (136).

No se ha definido aun, cual es la ayuda especifica de la quimioterapia, aunque puede

constituir la eleccion en los gliomas quiasmaticos progresivos que afectan a los nifios
menores de dos afios (133).

183



Vladimir Cerrén Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

CAPITULO XXVII
GLIOBLASTOMA MULTIFORME

Historia

Durante el siglo XIX, el neurélogo Knapp dedicé gran parte de sus esfuerzos al estudio de
los tumores cerebrales y refirid, tras el estudio de una importante serie de tumores
analizados postmortem, que el 7% habrian sido operables y que de ellos la mitad se
habrian recuperado de la intervencion. Entre 1846 y 1890, varios cirujanos, fueron
animados por los neurdlogos, de forma simultanea y en varios paises, a intentar extirpar
tumores cerebrales y medulares.

Concepto

El glioblastoma multiforme es el tumor mas comun, mas agresivo y maligno, de los
tumores primarios del sistema nervioso. Segun la clasificacion de la OMS, el
glioblastoma multiforme es el astrocitoma grado IV. Es un tumor altamente maligno
que infiltra el cerebro extensamente y puede presentarse de gran volumen, antes de
dar alguna sintomatologia.

Sinonimia

Astrocitoma grado 1V, glioma grado IV, astrocitoma de alto grado, glioma de alto grado,
gliosarcoma y gliomatosis cerebral.

Etiologia

La etiologia aun es desconocida, no obstante, se investiga la influencia genética en su
origen, basado en que los desordenes genéticos (esclerosis tuberosa,
neurofibromatosis, sindrome de Turcot, sindrome de Li-Fraumeni, etc.), estan
asociados al incremento en la incidencia de los gliomas. Los efectos radiactivos en los
astrocitomas de bajo grado, también son una linea de investigacion importante.

Fisiopatologia
El glioblastoma es un tumor anaplasico, altamente indiferenciado, células redondeadas

o pleomorficas, ocasionalmente células multinucleadas, atipia nuclear y anaplasia.
Segun la OMS, el glioblastoma difiere de los astrocitomas anaplasicos por la presencia
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de necrosis bajo el microscépio. La fisiopatologia que explica la degradacion del
sistema neuroldgico y su conduccién a la muerte, esta detallada en el capitulo anterior.

Los signos y sintomas que se presentan, se conocen a partir de los cambios
producidos por los déficits focales provenientes de la compresion e infiltracion
cerebral, el compromiso vascular y el incremento de la presion intracraneal.

Epidemiologia

El glioblastoma multiforme, es el tumor mas frecuente en los adultos, después de las
metastasis cerebrales, representando del 12-15% de los tumores intracraneales y del
50-60% de los tumores cerebrales primarios. Estos patrones han sido corroborados
internacionalmente.

Su mortalidad esta supeditada a la localizacion tumoral, progresion y los efectos en la
presion intracraneal. El pronéstico, aunque poco, ha mejorado en estas dos ultimas
décadas después de la aparicion y popularizacién de los estudios de neuroimagen,
nuevas técnicas neuroquirirgicas y el tratamiento radiante. Algunos han logrado
sobrevivencias de hasta tres afios promedio.

El astrocitoma de alto grado, es mas comun en la raza blanca que en la negra, latinos
y asiaticos presentan la misma incidencia; mas comun en el hombre que en la mujer
(relacion: 3/2), afecta por igual a los grupos etareos y su incidencia se incrementa
directamente y proporcional al aumento de la edad.

Patologia

Extremadamente heterogénea, caracterizado por grados variables de incremento de
celularidad, pleomorfismo, mitosis, proliferacion endotelial y necrosis.

La clasificacién de la OMS para los gliomas se basa en la presencia o ausencia de 4
criterios histoldgicos: atipia nuclear, mitosis, proliferacion endotelial y necrosis. El
glioblastoma multiforme presenta tres o cuatro de los criterios mencionados y sus
variantes tumorales incluyen el gliosarcoma multifocal o gliomatosis cerebral
(infiltracién cerebral total). Estas variantes, sin embargo, no alteran el pobre prondéstico
del tumor, pudiendo metastizar la médula espinal u 6érganos extraneuroldgicos.

Cuadro clinico

1. Sindrome de hipertension endocraneana. La cefalea esta presente en el 30-
50% de los casos, asociado al vémito y el edema de la papila. Este sindrome
puede deberse al efecto de masa tumoral como tal, como a la hidrocefalia
instalada como complicacion tumoral.

2. Sindrome convulsivo. Las crisis epilépticas estan presentes en el 30-60% de
los pacientes, quienes presentan crisis parciales hasta generalizadas.

3. Sindrome deficitario neurdgico focal. El 40-60% de los pacientes presentan un
signo focal, en cualquiera de sus variantes y en dependencia del area afecta.
los trastornos de la esfera psiquica superior (20-40%), la afasia, hemiplejia,
neuropatia craneal, hemianopsia, etc., se describen frecuentemente. Si
existiera toma del tallo cerebral se presenta el déficit neurolégico bilateral,
cefalea y pardlisis de los nervios craneales.
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Complementarios

1. TC - Craneo. Evidencia una imagen irregular, variable en cuanto a su
densidad, hipodenso o isodenso, con franco efecto de masa y edema
peritumoral importante. Su localizacién puede ser bihemisférica, debido a que
afecta los tractos de la sustancia blanca y frecuentemente cruza el cuerpo
calloso (glioblastoma en alas de mariposa). Ocasionalmente, identifica areas
hemorragicas, calcificadas y necréticas intratumorales, asi como la captacién
irregular de la sustancia de contraste. La presencia de lesién quistica uni o
multilobulada intratumoralmente, se observa hasta en el 25% de los casos.

Fig. 1. TC -Craneo. Glioblastoma multiforme parieto occipital izquierda con su componente quistico
bilobulado en una anciana de 62 afios de edad. Fig. 2. RMN-Cerebral contrastada. Glioblastoma
multiforme quistico parieto occipital izquierdo (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV
Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

2. RMN - Cerebral. Caracteristicamente en T1 muestra una hipointensdad y en
T2 una hiperintensidad de la lesion tumoral. Con la administraciéon de contraste
el tumor usualmente aumenta su didmetro y presenta tipicamente una
hipointensidad central rodeado por un anillo tumoral hiperintenso. El estudio es
capaz de diferenciar los limites en la interfase cerebro-tumor, identificar los
focos hemorragicos y necréticos intratumorales mas no asi, las calcificaciones.
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Fig. 1. RMN-Cerebral (T1). Imagen hipointensa frontoparietal derecha correspondiente a un glioblastoma
cerebral. Fig. 2. RMN-Cerebral (T2). El glioblastoma aumenta su diametro a la administracion de
sustancia contrastada (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo - Pert).

Fig. 3. RMN-Cerebral (T2) (sagital). Glioblastoma multiforme quistico. Fig. 4. RMN-Cerebral (T2) (coronal).
Glioblastoma multiforme con extension bilateral a través del cuerpo calloso (alas de mariposa) (Archivo
personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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3.

Tomografia por emision de positrones. Puede diferenciar los tumores de
otras lesiones benignas con efecto de masa como el absceso, toxoplasmosis,
necrosis post radiacion, infarto, contusion, hemorragia, foco desmielinizante,
etc., y delimitar mejor el area y los mérgenes para una cirugia lo mas exitosa
posible.

Biopsia estereotactica. Estudio reservado para casos especiales, que no
puedan someterse a la cirugia convencional por cualquier contraindicacion.
Confirma definitivamente la naturaleza tumoral, la cual permitird tomar un
tratamiento adecuado.

Diagnéstico diferencial

CoNohr~wWNME

Glioma de tallo cerebral.
Ependimoma.
Craneofaringioma.
Toxoplasmosis.

Linfoma primario.
Meningioma quistico (137).
Absceso intracraneal.
Astrocitoma de bajo grado.
Malformacion arteriovenosa.

. Esclerosis multiple.

. Neurocisticercosis.

. Hemorragia (fase de reabsorcion).
. Metéstasis.

Tratamiento médico

1.
2.

Dieta. Suspensién de la dieta o administrar dieta blanda si el paciente lo tolera.
Hidratacién. Emplear solucién salina fisiolégica 1000 ml. c/12h. cada frasco
debe asociarse a una ampolla de cloruro de potasio, para evitar la
hipopotasemia inducida por el manitol.

Tratamiento del edema cerebral. El diurético osmético manitol 20%, sigue
siendo el de eleccién, pudiendo dosificarse desde 0,5-2 g /Kg de peso corporal
(segun el requerimiento) en 24 horas, divididas en 6 tomas, cada 4 horas.
Tratamiento esteroideo. El medicamento de eleccion es la dexametasona y
debe administrarse a una dosis de 4mg. cada 8 horas. Posee actividad
antiedematosa cerebral y efectos colaterales minimos.

Tratamiento analgésico. La cefalea es un sintoma frecuente y su no atenciéon
incrementa la hipertensién endocraneana. El empleo de metamizol a una dosis
de 1g cada 6 horas es suficiente, aunque en casos extremos puede requerirse
el tramal o la morfina.

Tratamiento profilactico de la gastritis. Los inhibidores de la bomba de protones
(omeprazol, pantoprazol, etc.) o en su defecto los antihistaminicos H-2, pueden
contribuir de una forma importante.

Tratamiento anticonvulsivante. En el tratamiento de las crisis convulsivas
(tumores supratentoriales), puede indicarse la fenitoina a una dosis de 100mg
cada 8 horas. Puede emplearse dosis mas altas del mencionado farmaco,
como otros medicamentos (fenobarbital, tiopental, etc.), en dependencia de
cada caso y cuando la convulsion, sea refractaria al tratamiento médico.
Tratamiento psicoldgico. Si puede influenciarse positivamente sobre las
funciones psiquicas superiores del paciente; puede intentarse brindar un
soporte emocional.

Tratamiento antibiético. Si la cirugia es prolongada o el paciente permanece
postrado, requeriran tratamiento antibiotico. Las cefalosporinas de tercera
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generacion, como la ceftriaxona a una dosis de 1g cada 12 horas suele ser
suficiente.

Tratamiento quirurgico

El tratamiento neuroquirdrgico esta en dependencia de la ubicacién (area elocuente o
no), la accesibilidad, el volumen tumoral, las estructuras comprometidas, etc., que se
comportan como factores que inciden en la reseccion. No obstante, la cirugia prolonga
la vida después de la remocién quirargica. La radioterapia es el mas efectivo
coadyuvante para el tratamiento en pacientes con glioblastoma multiforme, pues
segun series reportadas, la exéresis quirdrgica siempre es incompleta.

Para cada caso se practica una craneotomia, lo suficientemente grande como para
garantizar una vision adecuada al cirujano, en su propdsito de reseccion tumoral. La
duramadre se encuentra tensa y en ocasiones adelgazada (tela de cebolla), que
mediante su transparencia, permite ver los surcos cerebrales aplanados. Una vez
realizada la durotomia, el cerebro protruye a través de la ventana 6sea, identificando
las caracteristicas inducidas por la hipertensién endocraneana y la naturaleza tumoral.

Si existe un quiste intrataumoral, se procede de forma inmediata a su puncién y
evacuacion, de manera lenta sin provocar una descompresién brusca. Posteriormente,
realizar una corticotomia en la superficie del giro en busca del tumor, el cual debe
extraerse en saca bocados, en la mayor cantidad posible y logrando una
citorreduccion lo mas ambiciosa y racionalmente posible. Una vez realizado el objetivo
principal, debe valorarse la posibilidad de reponer el flap éseo o retirarlo
definitivamente, para garantizar una mejor complianza.

Fig. 1 y 2. Drenaje de un quiste intratumoral en un glioblastoma multiforme (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Per0).
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Tratamiento radiante

Algunos estudios y series oncoldgicas, demuestran que aproximadamente, cerca del
50% de los astrocitomas y el 25% de los glioblastomas multiformes, decrece su
volumen como consecuencia directa del tratamiento radiante. Esta respuesta suele
ocurrir al final del tratamiento, prolongando la sobrevida del paciente.

Braquiterapia estereotactica

Es un proceder indicado en pacientes con recurrencia tumoral, después de la
radioterapia convencional y reseccion tumoral repetida. Los candidatos excelentes son
pacientes con lesion unifocal bien definida, con tumores supratentoriales menores a 5
cm. diametro y sin compromiso del cuerpo calloso, tallo cerebral o superficie
ependimaria. La braquiterapia implica usar la técnica estereotactica para asegurar la
ubicacién del catéter que contiene el isétopo radiactivo dentro del tumor, sin efectos
tumoricidas sobre el tejido normal.

Radiocirugia estereotactica

Técnica relativamente nueva, usada para tumores menores de 4 cm. diametro. Se
procede una vez que el tumor esta radiolégicamente bien definido y con una sola
fraccion de dosis alta de radiacién ionizante es efectivo. Presenta algunas ventajas
sobre la braquiterapia, que se resumen en el ser no invasivo, irradiar areas
inaccesibles como las &reas elocuentes. Esta indicado si no existe contraindicacion
médica y no presenta los riesgos de un proceder invasivo prolongado.

Complicaciones

Epilepsia pre y post quirdrgica.
Hemorragia intratumoral.

Necrosis post radiacion.

Neuropatia por quimioterapia.

Recidiva tumoral.

Infeccidn de la herida quirargica.
Metéstasis regional y sistémica.
Complicaciones propias de la postracion.
Muerte.

©CoN>TrwWDN P

Prondstico

Pese a los tratamientos descritos y los adelantos nombrados, asi como el intento de la
quimioterapia, no existe mayores cambios en el prondstico, ofreciéndose una
sobrevida méaxima del promedio de 8 meses y estando sujeto a los factores siguientes:
hallazgo histoldgico, la edad y puntuacion en la escala de Karnofsky.
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CAPITULO XXVIII
LINFOMA PRIMARIO DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

Concepto

El linfoma primario del SNC es una enfermedad en la cual, se forman células malignas
en el tejido linfatico cerebral, medular espinal o las meninges, en ausencia de
enfermedad tumoral sistémica y sin presentar metastasis.

Etiologia

Aunque la etiologia aln no esta identificada, indudablemente existe en el huésped una
enfermedad de base que lo inmunodeprime (138), la que permanece silente o esta
plenamente identificada en el momento del diagnéstico de la enfermedad.

Epidemiologia

El sistema neuroldgico suele ser el érgano blanco afectado con mayor frecuencia en el
curso de la infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), siguiendo a la
afectacion pulmonar. Entre 40-70% de los infectados por VIH, tendran un cuadro
clinico neuroldgico en el curso de la evolucién de la enfermedad (139,140). En mas del
50% de este grupo de pacientes, las lesiones son multifocales y la localizacion mas
frecuente es la supratentorial, con compromiso de cuerpo calloso y areas
periventriculares o periependimarias. En menos de 10%, el linfoma se localiza en la
fosa posterior.

El sistema inmunitario debilitado aumenta el riesgo de desarrollar el linfoma primario
del SNC, afectando principalmente a pacientes con SIDA, trastornos diversos del
sistema inmune (lupus eritematoso sistémico, esteroide dependiente, etc.) y pacientes
sometidos a transplante de algun 6rgano (renal, cardiaco, hepatico, etc.).

Patologia

Habitualmente el linfoma se trata de la variedad no Hodgking, cuyo crecimiento inicial
es limitado al SNC, con tendencia a una localizacion hemisférica profunda (ganglios de
la base, periventricular, cuerpo calloso, cerebelo, etc.), diseminacibn meningea o
subependimaria, crecimiento multifocal (40%) e infiltrante por los espacios
perivasculares.
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Cuadro clinico

1. Sindrome de hipertension intracraneal. Cuadro que puede presentar una
presentacién subaguda con cefalea, vomitos, papiledema y trastornos de la
conducta.

2. Sindrome convulsivo. Si existe localizacion cortical cerebral, el debut de la
enfermedad, puede iniciarse con una crisis focal o generalizada.

3. Sindrome neuroldgico focal. Signos como la hemiplejia, hemihipoestesia,
incoordinacion cerebelosa unilateral, hemianopsia, dispraxia, etc., son una
presentacion habitual.

4. La afectacién ocular (retiniana o vitrea) puede ser un cuadro inicial y ocurre en
el 10-20% de los casos.

Complementarios

1. TC - Créneo. La lesion se caracteriza por estar bien definida, presentar iso o
hiperdensidad y localizacion profunda (involucrando a la sustancia gris). Son
poco frecuentes la calcificacion, hemorragia y los quistes. La lesion tiene la
caracteristica de mostrar un realce en anillo, en la mitad de los pacientes con
SIDA; mientras que, en los pacientes sin SIDA, casi siempre muestran realce
homogéneo.

SRNTOD

Fig. 1. TC-Craneo. Linfoma primario del cerebelo. Fig. 2. TC-Craneo. Absceso cerebral
temporal derecho. La diferencia entre ambos radica en la uniformidad y el grosor de la pared
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo —
Pera).

2. RMN - Cerebral. La apariencia tumoral es variable donde las lesiones pueden
ser iso 0 hipointensas en T1, mientras que en T2 pueden ser iSO O
hiperintensas. Tiene la ventaja de poder detectar lesiones multifocales que,
inicialmente pasan inadvertidas.

3. Examenes inmunoldgicos. Los pacientes afectos presentan una severa
inmunodepresion (CD-4 menor a 50/ml).
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4. Biopsia. La biopsia cerebral y el estudio anatomopatoldégico son
indispensables para el diagnostico definitivo y estan sujetos a una gran
responsabilidad del patélogo.

Diagnéstico diferencial

Absceso cerebral.
Glioma cerebral.
Toxoplasmosis.
Metastasis cerebral.

PR

Tratamiento médico

Algunos estudios utilizan ciclofosfamida, doxorubicina, vincristina y dexametasona,
previa a la radiacion, pero el tiempo de supervivencia media no resulta mejor que
cuando se administra radioterapia solamente. El fracaso de ésta y otras modalidades
de ensayos combinados, se atribuye a la precaria penetracion de los medicamentos
estandares a la barrera hematoencefalica cerebral y al aumento de la neurotoxicidad
(141-146).

Tratamiento quirurgico

La naturaleza difusa de los linfomas del SNC, la descompresién quirdrgica agresiva,
con remocién macroscépica parcial o total del tumor no es beneficiosa para el
paciente. La supervivencia mediana después de la cirugia sola, es 1-5 meses.

Tratamiento radiante

La radioterapia es el tratamiento de norma, con dosis de hasta 45 Gy, usando el
fraccionamiento estandar. Pero la experiencia ha demostrado que la enfermedad
recurre en el cerebro hasta en el 92% de los pacientes, a pesar de las altas dosis de
radiacion (147).

Complicaciones

1. Déficit cognoscitivo con todas las terapias, debido a la leucoencefalopatia
yatrogena.

2. Los esteroides complican la evaluacion diagnoéstica, al oscurecer los resultados
histol6gicos.

3. Infecciones oportunistas como toxoplasmosis, tuberculoma, criptococoma,
chagoma, infecciones fungicas y encefalitis por herpes virus.

4. Muerte.

Prondstico

Los factores de mal prondstico son: el estado funcional no ambulatorio, la edad mayor
a 60 afos, presencia de disfunciones neuroldgicas multiples, indices elevados de
proteina en el LCR y la localizacién no hemisférica. La esperanza de vida media sin
tratamiento es de 1-3 meses y la supervivencia global de los pacientes tratados es
mucho mejor en los que no tienen SIDA (18,9 meses) que, en los que lo tienen (2,6
meses) (148-150). Por ello, durante la evolucion, los pacientes con SIDA o sin él,
tienen igualmente, un mal prondstico.
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CAPITULO XXIX
TUMORES DEL SISTEMA VENTRICULAR

Historia

El primer caso de un tumor intraventricular en un nifio de 3 afos, fue descrito por
Guerard en 1832, y en 1902 Bielschowsky, fue el primero en extirpar quirdrgicamente
un plexopapiloma. En 1863 Virchow, reconocié histolégicamente el ependimoma y en
1919 Perthes, describe el primer caso quirdrgico de un tumor intraventricular, con una
supervivencia prolongada (82).

Concepto

Los tumores intraventriculares son aquellos originados a expensas de las estructuras
de cualquiera de los cuatro ventriculos, involucrando sus componentes ependimarios y
plexural coroideos. Trataremos en este capitulo solamente el ependimoma (excepto
del ependimoma del IV ventriculo) y el papiloma de los plexos coroides, por ser los
mas frecuentes.

Etiologia

Los ependimomas se originan en las células del revestimiento ependimario ventricular
0 a partir de los nidos de células ependimarias desplazadas de su localizacion
habitual.

El papiloma esta originado a partir de las células del epitelio del plexo coroideo y se ha
planteado la hip6tesis congénita, debido a que se han reportado gemelos con la
misma entidad (82). Asimismo, se han identificado casos asociados a la enfermedad
de von Hippel Lindau.

Epidemiologia
El orden de frecuencia de afeccién ventricular, esta dada por el IV ventriculo (50-60%),
seguido de los ventriculos laterales (25-30%) y el Il ventriculo (10-25%). La afeccién

en cuanto al sexo es indiferente, pero en cuanto al grupo etareo presentan una
predileccion por las primeras décadas de la vida.
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Los ependimomas representan aproximadamente el 3-5% del total de los tumores del
SNC y el 5% de los gliomas, presentan gran incidencia en la infancia con discreto
predominio por el sexo masculino. Escalona-Zapata, sin embargo, ha reportado que la
edad promedio de afeccion es a los 26 afios de una casuistica de 158 casos, lo cudl
no quiere decir que los extremos de la vida no se afecten. Asi, en 1986 Zulch, reportd
el caso mas temprano de ependimoma a los 7 meses de edad y el de méas edad a los
81 afios.

Los tumores del plexo coroide representan entre el 0,3-0,5% de todos los tumores
intracraneales del nifio, el 4% de los tumores en la infancia y menos del 1% en el
adulto. Cerca de la mitad de los papilomas del plexo coroide se presentan en el IV
ventriculo sin predominio por algin sexo. Aunque se han descrito casos congénitos,
mas de la mitad de los casos aparecen en nifios menores de 10 afios y el 20% por
debajo del afio de edad.

Se describen otro tipo de tumores como los meningiomas, que se originan en las
células aracnoideas y los neurocitomas, originados en los ventriculos laterales de los
adultos jévenes, muchos de ellos histolégicamente benignos (151). Los meningiomas
en el ventriculo lateral son extremadamente raros y del Il ventriculo alin mas, con una
frecuencia de 0,5 y 2% del total de meningiomas (152) y los 2/3 de los mismos se
encuentran en la fosa posterior y en la infancia, sin embargo, en el adulto la incidencia
supra e infratentorial es similar.

Patologia

Macroscépicamente son masas papilares extraaxiales (recuerdan la morfologia del
cotileddn), arborescentes, bien delimitadas, blandas y muy vascularizados, que flotan
en el interior de la cavidad ventricular y pueden alcanzar grandes tamafios. En los
estudios anatomopatolégicos, se demuestran calcificaciones intratumorales.

MicroscOpicamente se presentan en cuatro grupos: tubulares, celulares, papilares y
mixopapilar. Todos ellos, a excepcion del dltimo (propio de la cola de caballo), crecen
en la luz ventricular, obstruyendo la libre circulacion del LCR. En la mayoria de los
casos se presenta en el IV ventriculo y terminan posesionados en el &angulo
pontocerebeloso a través de su paso por los agujeros de Luschka. Histologicamente
reproducen la morfologia del plexo adulto y presentan dos variedades: el papilomay el
carcinoma.

Clasificacion

1. Primarios. Originados en las estructuras ventriculares.
2. Secundarios. Originados en otras estructuras de la economia y que
secundariamente invaden el sistema ventricular.

Cuadro clinico

1. Sindrome de hipertensiobn endocraneana. La hidrocefalia inducida por la
obstruccién de las vias de circulacion del LCR, conlleva a la cefalea, la misma
que puede ser condicionada a la postura, debido al bloqueo intermitente de la
circulacion del LCR. El vomito, el papiledema bilateral y el curso regresivo en el
desarrollo psicomotor del nifio, son frecuentes. La macrocefalia es frecuente en
los nifios menores, mas no en los nifios de mayor edad.

2. Sindrome neurolégico focal tardio. Al ser tumores que se comportan
anatdbmicamente como extraparenquimatosos, suelen dar sintomas focales
tardios.
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3. Sindrome convulsivo. Puede observarse en el 2-3%, cuando su extension ha
comprometido el parénquima cerebral.

Complementarios

1. Rx — Créaneo. Muestra signos de hipertension intracraneal en los nifios y
macrocraneo, ademas de calcificaciones en el 20% de los casos. En el adulto,
el estudio puede ser aparentemente normal o con algunos de los signos de
hipertensién endocraneana (diastasis de sutura, impresiones digitiformes o silla
turca secundaria).

2. TC - Craneo. Evidencia lesiones hiperdensas intraventriculares de morfologia
difusa, lobulada o irregular. Los hallazgos asociados a hidrocefalia o dilatacion
asimétrica de los ventriculos laterales, es una regla inviolable. Si se trata de
ependimomas se puede observar hasta en el 20% calcificaciones
intratumorales. El papiloma del plexo coroide suele mostrar una intensa
captacibn de contraste tras su administraciébn, por su extremada
vascularizacion y su morfologia es mas compacta.

Fig. 1. TC-Craneo. Ependimona en un nifio de 8 afios de edad. Fig. 2. TC-Craneo. Papiloma del plexo

coroide en un infante de 2 afios de edad (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrdn Rojas. Hospital IV
Huancayo EsSalud, Huancayo - Pert).

3. RMN - Cerebral. Los ependimomas suelen tener sefal hiperintensa (T2) y se
delimitan perfectamente al ser contrastadas. Los papilomas presentan una
abundancia de vasos sanguineos en el seno tumoral, soliendo ser lobulados,
heterogéneos, con hipointensidad (T1) e hiperintensidad (T2). Identifica la
presencia de hidrocefalia con dilatacion asimétrica de los ventriculos, presencia
de edema periventricular, interfase tumor-parénquima cerebral y puede
descartar la invasion leptomeningea.

4. Ecografia transfontanelar. En el lactante es bastante util e inclusive se
encuentra facilitado por la prominencia de la fontanela (inducida por el tumor y
la hipertension endocraneana) y los megaventriculos afectos. La ecografia
puede diagnosticar la macrocefalia y el tumor intra Gtero en las embarazadas.
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5. Arteriografia. En el papiloma del plexo coroide, muestra la vascularizacién
tumoral a expensas de las arterias del plexo coroidal, las mismas que se
encuentran hipertroficas.

Diagnéstico diferencial

Gliomas con invasion ventricular secundaria.
Carcinoma de los plexos coroides.
Schwannomas.

Meduloblastoma.

Neurocitoma intraventricular.

Meningioma intraventricular.

Quiste coloide.

Tumores yuxtaventriculares.

NN E

Tratamiento quirdrgico

Inicialmente, debe resolverse el problema de la hidrocefalia mediante la implantacién
de un catéter de derivacién ventriculo peritoneal, el cudl inclusive presenta una
obstrucciéon temprana debido a la hiperproteinemia, fibrina o el mismo tumor por los
plexos coroides hipertrofiados. En segundo lugar, el ataque directo al tumor, esta en
dependencia del tamafo, localizacién, dominancia hemisférica y la experiencia del
cirujano. La reseccion tumoral es el fin del tratamiento, porque proveera del verdadero
diagnostico histolégico y resolvera la hipertension endocraneana al extirpar el tumor y
restaurar la libre circulacion del LCR (151).

Complicaciones

1. Epilepsia post quirdrgica.
2. Hidrocefalia pre quirargica.
3. Hidrocefalia recurrente post quirdrgica.
4. Infeccidn de la herida quirdrgica.
5. En casos de meningiomas, se puede esperar su malignizacion (153).
6. Complicaciones propias de la postracion.
7. Muerte subita.
Prondstico

El prondstico de los ependimonas es malo hasta en el 50% de los casos por la
recidiva, el promedio de vida es de cinco afios y las formas anaplasicas con peor
prondstico.

En los papilomas del plexo coroide la exéresis total del tumor en muchos casos

significa la curacién del proceso (82), debido a que el indice de recidiva es muy bajo y
la diseminacion por el LCR es excepcional.
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CAPITULO XXX
QUISTE EPIDERMOIDE

Historia

Los quistes dermoides fueron identificados y descritos desde el siglo XIX con el
nombre de tumor perlado y se le debe a Bailey el primer reporte en 1920.

Concepto

Tumoracién benigna de localizacién intracraneal, extracraneal o mixta, producida por
defectos en la embriogénesis durante el cierre del tubo neural, siendo atrapados en su
contenido células del epitelio cutdneo. El reconocimiento del tumor es importante
porque la cirugia es curativa y el tumor tiene una pobre respuesta a la radiacién y la
quimioterapia.

Sinonimia
Epidermoides, quistes epidérmicos, epidermoinoma, tumor perlado, quiste sebaceo,
quiste infundibular o colesteatoma.

Etiologia

Los quistes epidermoides se desarrollan a partir de inclusion de restos epidérmicos, en
el momento de cierre del tubo neural, entre la 3-5 semana de la vida embrionaria.

Epidemiologia

Los quistes epidermoides son tumores raros, su incidencia oscila entre el 0,5-0,9% de
los tumores intracraneales. Es un tumor que ataca preferentemente a los jovenes
(promedio de 16 afios de edad) y se establece extremos entre las edades de 3-57
afos, presentandose por igual en ambos sexos.

En la serie de Fisher, representan el 3.3% del total de tumores pontocerebelosos

operados, con mayor incidencia en la edad adulta y describiéndose formas intraaxiales
excepcionales e intradiploicas (154), incluso a nivel espinal.
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Patologia

Macroscépicamente son masas redondeadas o aplanadas, aplastadas contra la
superficie del cerebro, con una superficie lisa, blanca y brillante (tumor perlado). Son
lesiones bien delimitadas, con un buen plano de clivaje, salvo en casos que se han
desarrollado adherencias (78). Presentan una lesion con contenido sebaceo, pelos y
liquido oleoso denso, por lo que es denominado por algunos como tumor mantecoso,
pudiendo ser quistico o sélido; parcial o totalmente encapsulados (155). A veces se
asocian a tractos fistulosos que comunican con el exterior y son lesiones relativamente
frecuentes afectando al hueso y a las partes blandas epicraneales. Su localizacion
intracraneal predilecta es a nivel de la base del I6bulo temporal.

MicroscOpicamente presentan las tres capas propias del revestimiento tegumentario,
con estrato profundo cubico, capa granulosa constante, elementos superficiales
enucleados, queratinizados, que se descaman y rellenan la luz del quiste (78).

Clasificacién (78)

Epidermoides intracraneales

Mediales Laterales Intraparenquimatosos
Cisterna periquiasmatica Base del I6bulo temporal Raro
Cisterna interpeduncular Angulo pontocerebeloso
Regién pineal Intraventriculares (IV
Surco interhemisférico y ventriculo y laterales)
cuerpo calloso
Lamina cuadrigémina

Epidermoides espinales

Lumbosacros y de la cauda equina

Cuadro clinico

1. Suelen hacerse sintoméaticos entre la tercera y quinta décadas de la vida.

2. Sindrome convulsivo. La irritacion de la corteza cerebral de caracter refractario,
se manifiesta por el efecto compresivo del tumor o por el efecto irritante de su
contenido.

3. Sindrome de hipertension endocraneana. Cuando han adquirido un tamafio
considerable la cefalea, el vomito y el edema de la papila estan presentes.

4. Sindrome deficitario motor o sensitivo focal. La lateralizaciébn de la masa
tumoral puede focalizar motora o sensitivamente, el cuadro clinico.

5. Sindrome meningeo. La cefalea y la rigidez nucal, se han reportado a causa de
la ruptura espontanea o traumatica quirdrgica, del quiste a nivel del espacio
intraventricular y subaracnoideo.

Complementarios

1. TC - Créneo. Se aprecia una masa masa extraxial, hipodensa y lobulada, con
densidad entre el LCR y la grasa (156). Los dermoides y epidermoides pueden
tener calcificaciones y ocasionalmente refuerzo periférico, por reaccion
inflamatoria local secundario a ruptura o malignizacion. Finalmente se han
descripto dermoides y epidermoides espontdneamente hiperdensos.

2. RMN - Cerebral. Los epidermoides se presentan hipointensos (T1) con una

densidad similar al LCR, simulando un quiste aracnoideo, pero resultan soélidos
en la cirugia. Pueden ser también hiperintensos (T1), al poseer un alto
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contenido lipidico y resultan quisticos en la cirugia. Horowitz propone la
denominacién de negros para los primeros y blancos para los segundos.
Ambos tienen sefial homogénea alta y brillante (T2). Las diferencias de sefial
se explican por las distintas concentraciones de queratina, colesterol y agua
dentro del quiste, que implican diferentes tiempos de relajacion.

, 2 PN d T .
Fig. 1. RMN-Cerebral (T1). Masa temporal izquierda extraxial de intensidad mixta y lobulada,
correspondiente a un quiste epidermoide. Fig. 2. RMN-Cerebral (T2). Imagen de intensidad mixta con
refuerzo periférico. Fig. 3. RMN-Cerebral (T2). Corte sagital y Fig. 4. RMN-Cerebral (T2). Corte coronal
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Diagnéstico diferencial

1. Quiste dermoide. Histolégicamente presentan glandulas sebaceas, sudoriparas
y foliculos pilosos a diferencia de los epidermoides. Su consistencia es
parecida al queso, mientras que el epidermoide es oleoso como aceite.

2. Glioma cerebral.
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Teratoma.

Craneofaringioma.

Quiste aracnoideo.

Colesteatoma congénito del apex petroso.
Metéstasis cerebral.

Nookw

Tratamiento quirdrgico

El tratamiento quirdrgico del quiste epidermoide considera la extirpacion completa y no
se han reportado recidivas si la lesion ha sido extirpada en su totalidad. Los abordajes
y demas modelos de craneotomia, estaran en dependencia de la localizacién quistica.
Durante el procedimiento se debe tener en cuenta que la ruptura traumatica de la
capsula quistica, puede conducir a una meningitis quimica.

Exéresis de un quiste epidermoide fronto-orbitario izquierdo con tractos fistulosos, que comunican al
exterior, a través del craneo (Cortesia del Dr. Fredy Gutiérrez Mufioz. Hospital Universitario Manuel
Ascunce Doménech, Camaguey - Cuba).

Prondstico

El pronéstico es favorable luego de la exéresis quistica total. Existen autores que
plantean el tratamiento radiante y quimioterapéutico coadyuvante como algo
necesario, habiendo traido resultados positivos en mas del 90% de los casos (155). El
desarrollo de la epilepsia post quirirgica, reduce la calidad del paciente. La meningitis
aséptica ocasionada por su ruptura (liberacién de queratina y colesterol) es frecuente
después de la reseccion tumoral, aunque de forma inusual puede ocurrir
espontaneamente.
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Complicaciones

bR

Meningitis aséptica.

Transformacion carcinomatosa (155).

Epilepsia pre y post quirlrgica.
Muerte subita.

TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO
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CAPITULO XXXI

QUISTE DERMOIDE
Concepto
El quiste dermoide es una malformacion tumoral congénita, originada por alteraciones
durante el cierre del tubo neural, el cual produce la inclusién quistica de células
epiteliales, pudiendo tener una localizacién intracraneal, extracraneal o mixta.
Etiologia
Al igual que el epidermoide, el quiste dermoide tiene una etiologia congénita, las
cuales se producen por anomalias durante el cierre del tubo neural en la tercera o
cuarta semana de gestacion.

Epidemiologia

Comprenden un porcentaje muy bajo, sin sobrepar el 1% en su incidencia de las
lesiones tumorales intracraneales.

Patologia

Macroscépicamente el contenido de estos quistes tiene una consistencia similar a la
del queso, a diferencia del epidermoide que su contenido es oleoso. Las series
descritas por diferentes autores, han localizado la lesion quistica intracraneal a nivel
del IV ventriculo, fosa posterior, vermis cerebeloso o la base craneal.

Microscopicamente los quistes dermoides estdn compuestos por foliculos pilosos,
glandulas sudoripadas, sebaceas y epitelio escamoso.
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Cuadro clinico

Fig. 1.y 2. Quiste dermoide a nivel supraorbitaio lateral izquierdo, el mismo que tenia una continuacion
intracraneal hacia la base anterior (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo - Per0).

1. Su localizacién extracraneal generalmente es la region diploica supraorbitaria,

temporal anterior, puente de la nariz y la region occipital. La lesién tumoral
puede tener un didmetro variable, ser de consistencia blanda, superficie lisa, no
doloroso a la palpacion, con limites precisos, firmes e inmdviles
ocasionalmente. El dolor solamente aparece si se encuentra infectado o
traumatizado. Siempre debe considerarse que estas lesiones puedan tener
conexiéon con las estructuras intracraneales, sobretodo si son en la linea media
(localizacién nasal y occipital).

La localizacion intracraneal (IV ventriculo, fosa posterior, vermis cerebeloso o
la base craneal), aunque menos frecuente, pero, puede conducir a los mismos
sindromes que el quiste epidermoide, dando sintomas con respecto a las
estructuras en las cuales produce una compresion mecanica o irritacion
guimica.

Complementarios

1. Rx — Craneo. Puede observarse la erosion del hueso craneal con los bordes

escleroticos. El agrandamiento intradiploico es excepcional. La erosion de la
tabla externa es frecuente, mas no la tabla interna. Ocasionalmente puede
calcificarse hasta en el 20% de los pacientes.

TC - Craneo. Evidencia una lesion hipodensa que no resaltan a la
administracion de contraste. El estudio descarta o confirma el compromiso de
las estructuras intracraneales y sus consecuencias respectivas (hidrocefalia,
efecto de masa, ductus intra-extracraneal, etc.). En nuestra experiencia hemos
podido presenciar un quiste hiperdenso.
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a1

POTTON

Fig. 1.y 2. TC-Créneo simple. Quiste dermoide hiperdenso a nivel frontal derecho en una paciente joven
que habia sufrido un trauma con hundimiento craneal (Archivo personal Dr. Viadimir Cerron Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

3. RMN - Cerebral. Los hallazgos son similares a los descritos en la TC-Craneo.
Su mejor resolucion puede precisar con exactitud el ductus intra-extracraneal si
lo existiera.

4. Biopsia. Se puede proceder a este examen cuando la lesion tenga una
continuacion extracraneal o sea lo suficientemente accesible, lo cual permite
definir el diagnostico con objetividad antes de la cirugia radical.

Diagnostico diferencial

1. Quiste dermoide.
2. Glioma maligno.
3. Meningioma basal.

Tratamiento quirdrgico

El tratamiento es netamente quirlrgico y consiste en la exéresis total de la lesion.
Antes de cualquier procedimiento es necesario definir si la lesiébn tiene o no
continuidad intracraneal. Cuando la lesién se circunscriba extracranealmente, puede
abordarse con una incisién sobre la ceja o el area afecta, debiendo garantizarse la
extirpacion completa por el peligro de recidiva, para lo cuél debe recurrirse al curetaje.

Entre los hallazgos que pueden encontrarse es la erosion de la tabla externa o un
ductus que comunica ambos compartimientos extra-intracraneal. Si la erosion ésea es
considerable, puede dejar relucir un defecto estético, una vez cicatrizada la herida.

Si la localizaciéon fuera intracraneal, se debe practicar una craneotomia lo

suficientemente amplia, para garantizar la exéresis total de la lesién y evitar que su
contenido contacte la corteza y produzca cualquier efecto irritante sobre la misma.
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Pronéstico

El prondstico es totalmente favorable si la lesion se circunscribe al exterior y se
garantice la exéresis total, dejando en el peor de los casos un leve defecto estético. Si
el quiste es intracraneal (o se prolonga al exterior) y se ha garantizado su exéresis
total, se logra la cura definitiva. Por el contrario, si la reseccion intracraneal fuera
incompleta, se acarreara una morbilidad en dependencia del area afecta.

Complicaciones

Recidiva quistica.

Infeccion quistica o de la herida.
Defecto craneal por erosion quistica.
Defecto estético cutaneo.

el S
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CAPITULO XXXII
TUMORES DE LA FOSA POSTERIOR

Historia

Con Cushing la neurocirugia fue amplidndose en el campo de sus actividades; pronto
intentara poco a poco la exéresis de todo tipo de tumor, cualquiera que fuera su
localizacién. Se arriesg6 a realizar operaciones de la fosa posterior, beneficiandose de
los éxitos y fracasos que habian tenido sus antecesores (Star, Knapp y Horsley). Sus
resultados sirvieron de aliento mundial para continuar la especializacion en el
anteriormente territorio prohibido al hombre.

Concepto

El tumor de la fosa posterior es todo proceso expansivo que en su origen y desarrollo
se encuentra a nivel del espacio infratentorial, independientemente de su origen
primario (procedentes de cerebelo, tallo cerebral o nervios craneales) o secundario
(metéstasis).

Etiologia

Son muchas las variedades tumorales que pueden asentarse en la fosa posterior,
respondiendo a diferente etiologia (congénita, tumoral primaria, infecciosa, vascular,
traumatica y matastasica), pero con igual efecto de masa y consecuencias respectivas.

La etiologia de la gran variedad de neoplasias, responde en muchos casos a
especulaciones sin mayor sustento, sin embargo, se han identificado factores
asociados a los neurinomas y las neurofiboromatosis o el caso del glioblastoma
multiforme el cual es un derivado de los astrocitomas de bajo grado, que van
evolucionando de manera desfavorable. Lo cierto es que aun los origenes reales
permanecen en la nebulosa.

Epidemiologia

El astrocitoma cerebeloso es frecuente en la infancia, representando el 15-20% de los
tumores intracraneales en la edad pediatrica, por lo mismo que el astrocitoma de la
fosa posterior en la edad adulta no es frecuente. EI hemangioblastoma quistico del
cerebelo es un tumor vascular que se presenta con una frecuencia de 0,2-2% de los
tumores intracraneales, en el curso de una facomatosis. El glioma del tallo cerebral
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representa del 10-15% de todas las neoplasias pediatricas y es excepcional en el
adulto, aunque histolégicamente puede considerarse benigno, se comporta como
maligno por su localizacion en la protuberancia, aunque puede extenderse a lo largo
del eje hasta el diencéfalo.

El meduloblastoma es la segunda neoplasia méas frecuente en el nifio y el adolescente,
con un promedio en la edad de presentacion entre 2-10 afios, representando el 8% de
los tumores intracraneales, localizandose a nivel de vermis cerebeloso, con invasion al
tronco y al IV ventriculo. El neurinoma del acustico es un tumor que se presenta con
una frecuencia de 8% de los tumores intracraneales. Los tumores dermoides y
epidermoides son otras entidades que se presentan en menos del 1% de los tumores
intracraneales. Los meningiomas de la fosa posterior constituyen cerca del 7% de los
tumores intracraneales. La metastasis en la fosa posterior no es frecuente, frente a las
localizadas en el espacio supratentorial, pero constituyen un porcentaje no
despreciable del 20% (157).

Fisiopatologia

La fosa posterior es un compartimiento intracraneal localizado en la parte mas
posterior e inferior, donde se aloja el cerebelo, el tronco cerebral y algunos conductos
de circulacion del LCR. Sus limites son inferior y lateralmente, el hueso occipital;
lateral y superiormente, el hueso temporal (pefiasco) y anteriormente, el hueso
occipital (clivus). Por arriba, la fosa posterior esta cubierta por el tentorio, que deja un
orificio para que pase el tronco cerebral. Por estas caracteristicas anatémicas, la
complianza en este recinto es mas reducida que en el supratentorial y la posibilidad de
instalarse una hidrocefalia no comunicante por obstruccion del acueducto de Silvio y el
IV ventriculo, es inminente si no se toman las precauciones del caso. Estas
caracteristicas hacen que todo proceso tumoral comprometa la vida en un breve plazo
y en el peor de los prondésticos, conllevar a la muerte subita o en muy breve plazo.

Patologia (158,159):

Los diferentes hallazgos, de indole macroscopica como microscépica, estan en
dependencia de cada cualidad neoplasica. Los tumores que se encuentran con mayor
frecuencia son el hemangioblastoma quistico del cerebelo, meningioma,
meduloblastoma, astrocitoma cerebeloso, sarcoma (raro), oligodendroglima,
glioblastoma multiforme, ependimoma, colesteatoma, papiloma de plexo coroide y el
glioma del tallo cerebral.

Clasificacion

1. Tumores del cerebelo.
a. Hemisferio cerebeloso.
b. Vermis cerebeloso.

2. Tumores del tallo cerebral.

3. Tumores del IV ventriculo.

Cuadro clinico

1. Sindrome de hipertension endocraneana. La cefalea, el vémito, papiledema
bilateral y los trastornos de la conciencia, pueden constituir sintomas precoces
por el efecto de masa o la hidrocefalia tumoral. El cuadro puede instalarse de
manera lenta y progresiva, subaguda o subita como en la hemorragia tumoral
en el glioblastoma multiforme.
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2. Sindrome cerebeloso. La ataxia de extremidades (lesién hemisférica) o truncal
(lesibn del vermis), asinergia, temblor intencional, voz escandida, nistagmo
vertical u horizontal, dismetria y la disdiadococinesia, son sintomas y signos
frecuentes.

3. Sindrome del tallo cerebral. La lesion de pares craneales (VI, VI, IX y X),
inicialmente unilateral y luego bilateral, la lesion de las vias piramidal y
cerebelosa son hallazgos habituales. Cuando existe lesion peduncular cerebral
se han descrito casos de alucinosis al reportarse escenas vividas complejas, a
menudo coloreadas, moviles, de contenido variado, generalmente de animales
y personas en movimiento, pero el paciente los reconoce como anormales
(160).

Complementarios

1. TC - Craneo. En los casos de astrocitoma o hemangioblastoma cerebeloso se
observa una lesion quistica hipodensa, de localizaciébn hemisférica cerebelosa.
La diferencia del primero con el segundo es el nodulo mural captador de
contraste, propio del hemangioblastoma. En los casos de lesién del tallo
cerebral solamente se observa el ensanchamiento hipodenso de la
protuberancia asociado a una hidrocefalia concomitante. En el glioblastoma
cerebeloso puede simular un hematoma intraparenquimatoso, sobretodo
cuando el tumor ha sangrado, pero las tomografias evolutivas se encargaran
de realizar el diagnostico diferencial (el hematoma, con los dias cambiard de
densidad y la lesion tumoral permanecera igual). Los meningiomas son
hiperdensos a la administracion del contraste y tienen una localizacién habitual.
La hidrocefalia es un hallazgo que casi nunca falta.

Ictus hemorragico en un glioblastoma multiforme. Fig. 1. TC-Craneo. Imagen hiperdensa
cerebelosa hemisférica con extension vermiana izquierda. Fig. 2. TC-Craneo. Imagen tumoral
con hemorragia tumoral e hidrocefalia secundaria (Archivo personal Dr. Viadimir Cerron Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Pert).
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2. RMN - Cerebral. Es la prueba de eleccion, se observa con mejor calidad la
zona cerebelosa adyacente al tumor, situacion del 1V ventriculo (distorsionado,
desviado o cerrado), existencia de hidrocefalia y naturaleza tumoral. Si se trata
de un meningioma de la convexidad tiene superficie relativamente plana en
continuidad con la duramadre y aparentemente adherida a la superficie interna
del hueso occipital. La superficie interna en contacto con el cerebelo va a ser
convexa, debido a la tendencia tumoral a crecer de manera esférica. Al
administrar el contraste (T2) se observa hiperintenso. En los casos de glioma
del tallo cerebral existe una dilataciébn con desplazamiento hacia atras del IV
ventriculo, condicionando hidrocefalia. El glioblastoma puede presentar una
variable intensidad de resolucion imagenolégica y las caracteristicas de los
epidermoides y dermoides son los mismos que en el espacio supratentorial a
excepcion de la hidrocefalia asociada.

Fig.1. RMN - Cerebral (T2). Quiste epidermoide cerebeloso izquierdo, en un varon de 18 afios de
edad. Fig. 2. Corte axial (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo - Per().
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Fig. 1. RMN - Cerebral. Quiste epidermoide cerebeloso. Fig. 2. TC - Craneo. Imagen nodular metastasica
a nivel cerebeloso derecho (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo - Peru).

3. Arteriografia cerebral. En los casos de sospecha de meningioma de la fosa
posterior o cualquier otro tumor de dificil identificacion, la realizacion de
panangiografia es obligada porque permite conocer la vascularizacién tumoral
del cerebelo circundante y el tallo cerebral. Mediante su estudio se accede a
las arterias nutricias del tumor y permite una embolizacién, facilitando el acto
quirdrgico exangle y secundariamente, la exéresis de la lesién ocupativa.

Diagnéstico diferencial

Lipoma intracraneal.
Quistes aracnoideos.
Megacisterna magna.
Neurocisticercosis.
Absceso cerebeloso.
Calcificaciones.
Hematoma cerebeloso.
Metastasis.
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Tratamiento quirurgico

Abordaje a la fosa posterior. Fig. 1. El cabezal previsto de tres pines, es el ideal, por la firmeza en su
fijacion. Fig. 2. La posicién es en decubito supino con una discreta hiperflexion cervical, la misma que
puede modificarse con el cabezal, segun los requerimientos de la cirugia (Archivo personal Dr. Viadimir
Cerrdn Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).

Fig. 1. Abordaje mediante hemicraneotomia de la fosa posterior izquierda. Fig. 2. Duramadre tensa con
hematoma subdural de etiologia tumoral por el sangrado de un glioblastoma multiforme (Archivo
personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Per0).

Todas las lesiones ocupativas a nivel de la fosa posterior deben ser tributarias de
tratamiento quirdrgico, mas aun si comprenden la estructura cerebelosa, puesto que
las lesiones tumorales del tallo cerebral son inaccesibles al hombre. Antes de proceder
al ataque directo de la lesion tumoral, los pacientes que presenten hidrocefalia tumoral
deben ser tratados mediante derivacion ventriculo peritoneal.
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En los casos de astrocitoma quistico del cerebelo se procura la exéresis completa
incluyendo el nédulo mural (si lo hubiere), pudiendo resultar curativo en casos
excepcionales. En los hemangioblastomas quisticos del cerebelo la cirugia
habitualmente ofrece la cura del paciente. Los diferentes abordajes quirdargicos
(central, lateral, presigmoideo, retrosigmoideo, etc.), generalmente estan
estandarizados por la localizacion anatomica, los accesos no varian mucho en la
mayoria de los casos. Otras vias excepcionales como la transoral, para las lesiones
clivales, se utiliza en dependencia de los demas factores que sugieran una cirugia
exitosa.

Complicaciones

1. Hidrocefalia pre y post quirargica.

2. Hemorragia tumoral. El glioblastoma multiforme es uno de los tumores con
predileccién al sangramiento.

3. Hemorragia del lecho tumoral.

4. Infeccidn de la herida quirdrgica, plastia dural u 6sea.

5. Meningitis y ventriculitis quimica (quistes dermoides y epidermoides).

6. Edema cerebeloso, por excesiva manipulacion de la corteza cerebelosa o por
lesion de las venas de drenaje.

7. Infarto cerebeloso, por cierre de alguna arteria importante proxima al tumor. El

cierre de una vena de drenaje importante o seno venoso dural, puede provocar
un infarto cerebral o cerebeloso grave (161).

8. Muerte subita por infarto del tallo cerebral, ocurre al interrumpir la circulacion
de la arteria cerebelosa media o anteroinferior.

9. Fistula de LCR post quirtrgica. Es la complicacion mas frecuente y reportada.
Es probable que permanezca una coleccion de LCR por debajo de la piel,
apareciendo hinchada y fluctuante con las posiciones (disminuye al estar de pie
y aumenta en decuUbito), pudiendo durar meses, pero se soluciona y es
excepcional su permanencia. Una alternativa para solucionarlos es realizar
punciones lumbares repetidas (hasta producir cefalea), incluso dejar un drenaje
lumbar permanente durante varios dias.

10. Complicaciones propias de la postracion. Las tromboflebitis, trombosis venosa
y la embolia de pulmén, sobretodo en personas obesas, son consecuencias de
la postracion. La edad avanzada y el mal estado general del paciente pueden
provocar complicaciones como las neumonias hipostaticas, alteraciones
cardiacas, infeccién urinaria, escaras, etc.

Prondstico

El pronéstico estd en dependencia de la naturaleza tumoral, la rapidez con que se
actla y el grado de exéresis tumoral. Los abordajes en esta zona son altamente
riesgosos, pero es necesario destacar que luego de la resolucién quirdrgica de la
hidrocefalia, existe una mejoria relativa en la calidad de vida del paciente, la misma
gue estara en dependencia de la resolucién tumoral definitiva.

El 25% de los pacientes con gliomas de tallo cerebral tiene un promedio de 5 afios de

vida con la resolucién de la hidrocefalia y el tratamiento radiante. El prondstico de las
demas entidades se estudia en los capitulos correspondientes a cada patologia.
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CAPITULO XXX
MEDULOBLASTOMA

Concepto

El meduloblastoma es un tumor embrionario, infiltrativo y maligno, frecuente en la
infancia, originado en la fosa craneal posterior a nivel cerebeloso y puede metastizar
dentro y fuera del sistema nervioso.

Etiologia

Su origen es muy discutido, se plantea que sea en las células neuroepiteliales
germinales del techo del cuarto ventriculo, otros planteamientos apuntan a que deriva
de remanentes de la capa granular externa cerebelosa (162).

Epidemiologia

Representa entre 15-20% de los tumores cerebrales en pacientes pediatricos y el 8%
de los tumores intracraneales, localizandose generalmente en el vermis. Se observan
con mayor frecuencia en la primera década de vida, y la mitad de ellos afecta a nifios
menores de 6 afos de edad. Existe un segundo pico entre los 20-30 afios de edad, su
incidencia es de 5,7 por cada millén de infantes y predomina en el sexo masculino 2/1
con respecto a las mujeres.

Segun Sales y Navarro un 10-35% de los pacientes presentan una diseminacion
intravisceral o regional en el momento del diagnostico y un 5 % presentan metastasis
sistémica (extraneurales), algunas veces facilitado por la derivacién del LCR (20-50%).

Las metéstasis en el parénquima cerebral se producen por extension de células
tumorales a lo largo de los espacios perivasculares de Virchow—Robin. La
diseminacion metastasica se clasifica como intravisceral (peddnculo cerebeloso),
regional (piso del IV ventriculo, espina cervical o encima de la tienda) y sistémica
(huesos).
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Patologia

Macroscépicamente se identifica este tumor a nivel de la linea media en el vermis
cerebeloso (sobretodo en nifios), en el apex del techo del IV ventriculo y en los
hemisferios cerebelosos (sobretodo en el adulto). Como hallazgos asociados se
encuentra la obstruccién del IV ventriculo y los signos inneherentes a la hidrocefalia y
metastasis regionales dentro del eje craneoespinal. EI 30% de los estudios citoldgicos
de LCR son positivos y excepcionalmente el 5% metastizan fuera del sistema nervioso
con preferencia por los huesos largos (162).

Microscépicamente se observa un tumor altamente celular con abundante mitosis, de
células pequefias, escaso citoplasma y nucleo hipercromatico. Existen variantes al
respecto, como el meduloblastoma clasico (células con nucleo oval o redondo e
hipercromético), desmopléasico (con reticulina y colageno abundante) y el
meduloblastoma de células grandes (células con los nucleos redondos grandes).

Cuadro clinico

1. Sindrome de hipertensién endocraneana. La mayoria de los pacientes tienen
antecedentes de cefalea y vomitos matutinos, que empeoran con el tiempo. El
edema bilateral de la papila es un hallazgo frecuente. Se observa un deterioro
gradual en el desempefio escolar.

2. Sindrome neuroldgico focal. Debido a la ubicacion del tumor, los pacientes
pueden experimentar ataxia motora (problemas dismétricos con tareas como la
escritura manual) y ataxia vermiana (retro y antero pulsion del tronco).

3. Sindrome meningeo. En fases finales de la hipertensién intracraneal puede
acondicionarse un cuadro de meningismo.

4. Si el tumor se disemind a la médula espinal, los sintomas son dolor de espalda,
dificultad para caminar e incapacidad para controlar las funciones intestinales y
de la vejiga.

Complementarios

1. Rx — Craneo. En los infantes se observan signos relacionados a la
hipertension endocraneana generada por la hidrocefalia como la macrocranea,
excesiva apertura de las suturas y fontanelas e impresiones digitiformes.

2. TC - Créaneo. Lesion ocupativa a nivel de la linea media, en la zona vermiana,
hiperdensa a la administracion de sustancia contrastada con edema
peritumoral de moderado a intenso, colapso del IV ventriculo e hidrocefalia
concomitante.
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Fig. 1. TC-Craneo (axial). Tumoracién vermiana correspondiente a un meduloblastoma, en un infante de 5
afios de edad. Fig. 2. TC-Craneo (coronal). Asimetria tumoral con compromiso hemisférico cerebeloso
bilateral (Archivo personal Dr. Viadimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

3. RMN - Cerebral. Evidencia una lesién tumoral en la linea media que involucra
al vermis cerebeloso, es hipointenso (T1) y a la captacién de la sustancia
contrastada (T2) es hiperintenso y homogéneo en nifios, pero heterogénea en
los adultos. El edema cerebral y la hidrocefalia son hallazgos asociados.

4. RMN - Espinal. Indicada para el descarte de lesiones metastasicas a nivel del
eje cerebroespinal (163).

5. Estudio del LCR. Puesto que la puncién lumbar esta contraindicada en los
casos de hipertensién endocraneana, la muestra se toma en el acto quirdrgico
mediante una puncidn ventricular para el estudio citologico correspondiente.

Diagnostico diferencial

Astrocitoma cerebelosos.
Glioblastoma multiforme.
Hemangioblastoma sdélido.
Ependimoma.

Glioma del tallo cerebral.
Hematoma intraparenquimatoso.
Meningioma del agujero magno.
Metastasis.

ONoOG~WNE

Tratamiento quirdrgico

El objetivo de la intervencion quirdrgica, como en toda cirugia oncolégica, consiste en
extirpar la mayor cantidad de masa tumoral que sea posible (citorreduccion),
habiéndose reportado casos de extirpaciéon completa, mediante una craneotomia de la
fosa posterior en cualquiera de sus modalidades.
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Tratamiento radiante

Se ha convertido necesariamente en una opcion de tratamiento en pacientes
sometidos a cirugia o no. Si tomamos en cuenta que este tumor es altamente
radiosensible, los pacientes deben ser beneficiarios de la radioterapia sobre el lecho
tumoral y sobre el eje craneoespinal cuando existe la sospecha de diseminacion
regional.

Los pacientes cuyos tumores fueron extirpados por completo y que no se diseminaron,
en la actualidad se tratan con dosis bajas de irradiacion al cerebro y la médula espinal,
para disminuir a largo plazo los efectos colaterales producidos por la radiacién. Un
estudio nacional demostré que el 80% de los nifios tratados de esta forma
sobrevivieron, aunque se requiere de mas tiempo para observar si este enfoque
reduce los efectos tardios y mejora la calidad de vida. Posteriormente, los pacientes
pueden ser tributarios de la quimioterapia

Tratamiento quimioterapéutico

Los meduloblastomas son moderadamente quimiosensibles. Debido a los efectos
colaterales cancerigenos que ocasiona la radiacion, sobretodo en infantes menores de
3 afios de edad, se plantea el uso de la quimioterapia, aunque los resultados aln no
sean concluyentes.

Complicaciones

Recidiva tumoral.

Hidrocefalia.

Metéastasis intravisceral y regional.
Metéstasis extraneuroldgica.
Estado vegetativo persistente.
Muerte.

ogkhwnE

Prondstico

En el mejor de los casos los indices de supervivencia oscilan entre el 45% y el 65%,
aspirando un promedio de sobrevida de siete afios (tras la radiacion y reseccion total),
pero si el tumor se diseminé a otras areas del cerebro, médula espinal u 6rganos
extraneurologicos, el caso es de muy alto riesgo, por lo que los pacientes son
sometidos a dosis més altas de radioterapia antes de la quimioterapia (164).
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CAPITULO XXXIV
NEURINOMA DEL ACUSTICO

Historia

El neurinoma del acustico fue descrito por primera vez por Sandifort en 1777. En 1903
el neurdlogo Star, analizé una serie de 365 casos de tumores cerebrales, concluyendo
que la ausencia de signos localizadores significaba que la lesién era inaccesible.
Predijo que los tumores que asentaban una o dos pulgadas por debajo de la superficie
cerebral podian ser alcanzados; no asi los tumores del angulo pontocerebeloso,
considerando indtil llevar a cabo intervenciones en el cerebelo, dado que hasta el
momento habia nueve casos intervenidos sin éxito.

Harvey Cushing redujo la mortalidad de las neoformaciones en el &ngulo
pontocerebeloso de casi el 100% de sus predecesores a un 10%, aunque un alto
porcentaje recidivaron ya que solo hacia extirpacion intracapsular. Dandy en 1922,
efectud extirpaciones completas, con un porcentaje tan bajo de mortalidad que ni en la
actualidad ha sido superado.

Lars Leksell en 1969, fue el primero en intervener un schwannoma vestibular por
radiocirugia estereotactica con el gamma knife, en el Hospital Karolinska, Estocolmo,
Suecia.

Concepto

El neurinoma del acustico es un tumor benigno raro, generalmente unilateral, situado
en el angulo pontocerebeloso, de crecimiento lento no invasivo, sino compresivo. Se
origina a partir del VIII par craneal (rama vestibular), dentro del conducto auditivo
interno y deriva de las células de Schwann (células formadoras de mielina en el
sistema nervioso periférico). La presentacion bilateral puede darse en los casos de NF
Il.

Sinonimia
Neuroma bilateral del nervio acustico, fibroblastoma perineural, tumor del &ngulo

pontocerebeloso, tumor del VIII par craneal, schwanoma del nervio acustico,
neurilenoma acustico y neurofibroma del nervio acustico.
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Etiologia

Se origina con una frecuencia dos veces superior en la porcion vestibular del VIII par
craneal que en la porcion auditiva. Los schwannomas pueden observarse también en
el V y VIl nervios craneales. La mayoria son esporadicos sin una etiologia establecida,
pero pueden presentase en pacientes con antecedentes de radiacion o en el contexto
de algun sindrome hereditario, como la NF I, NF Il o la schwannomatosis (165).

Epidemiologia

Representa del 8-10% y en otras series del 6,8-8% de todos los tumores
intracraneales primarios, y el 75-80% de los tumores localizados en el angulo
pontocerebeloso (166,165), presentandose en pacientes con una edad promedio de 50
afios, siendo mas frecuente en la mujer.

El neurinoma del acustico se presenta en dos grupos diferentes de pacientes. El tumor
unilateral ocurre esporadicamente en un paciente sin historia familiar de la enfermedad
0 asociado a otras enfermedades tumorales del sistema nervioso.

Los neurinomas bilaterales representan una forma hereditaria de schwannomas que
se conocen como neurofibromatosis central o NF Il. En este Ultimo grupo se observa
gue concomitan con tumores espinales (167).

Patologia

Macroscépicamente el tumor presenta una coloracibn amarillenta, el tamafio es
variable desde milimetros hasta centimetros de diametro, consistencia firme,
generalmente bien encapsulados, ocasionalmente de superficie lobulada y quistes
intratumorales excepcionalmente (166).

MicroscOpicamente se observa un tejido compacto, formado por células alargadas que
se interpretan como células de Schwann (tipo A de Antoni) o bien un tejido laxo, casi
siempre en areas determinadas, que tiende a la degeneracion mucinosa y la formacion
de microquistes (tipo B de Antoni) (36).

Clasificacion

1. Pequefio: menos de 1 cm. de diametro.
2. Mediano: de 1 — 3 cm. de diametro.
3. Grande: mas de 3 cm. de diametro.

Cuadro clinico

1. Puede o no existir antecedentes de neurofibromatosis.

2. Sindrome vertiginoso e hipoacusico. La fase auditiva del tumor est4 dada por
tinnitus que precede a la hipoacusia sensorial y el vértigo (lesién del VIII nervio
craneal).

3. Sindrome de pares craneales. La hipoestesia facial homolateral (lesion del V
nervio craneal), diplopia (lesion del VI nervio craneal), pardlisis facial (lesion del
VIl par craneal) y la disgeusia (lesiébn del IX par craneal) son hallazgos
frecuentes.

4. Sindrome de vias largas. El déficit piramidal (hemiparesia contralateral) y déficit
de vias cerebelosas (ataxia homolateral) son un preambulo a la hipertension
intracraneal.
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5. Sindrome de hipertension endocraneana. La cefalea, nauseas, vomitos y
edema de la papila son consecuencias de la hidrocefalia instalada, aunque
raramente se presenta hemorragia subaracnoidea.

Complementarios

1. TC - Craneo. Los schwannomas se refuerzan a la administracion de contraste
como masas hiperdensas y redondeadas, en el angulo pontocerebeloso,
homogéneas o heterogéneas cuando tienen componente quistico. La asimetria
del conducto auditivo interno es otro hallazgo, cuando el tumor esté situado
intracanalicularmente. En casos de crecimiento tumoral se observa la
amputacion, destruccion o distorsion de la punta del poro acustico e
hidrocefalia. En la TC el neurinoma es positivo en un 84%, pero existe un 15%
de falsos negativos a considerar en su diagnostico diferencial.

Fi. 1. y Fig. 2. Neurinoma del acustico gigante, situado a nivel del angulo pontocerebeloso izquierdo
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

2. RMN - Cerebral. Detecta asimetrias en el conducto auditivo interno, con
agrandamiento del afectado (2-3 mm. de diametro). Cuando el tumor ha
crecido la imagen usualmente es de forma redondeada u ovalada con su
anclaje a nivel del mencionado conducto. Ademas, puede presentar diferente
densidad intratumoral, aunque habitualmente es hipo o isointenso en T1. En T2
un pequefio porcentaje se reporta discretamente hiperintenso y otro
heterogéneo por la presencia de quistes intratumorales (167). La existencia de
hidrocefalia y las cisternas basales dilatadas, son otro hallazgo frecuente en
etapas mas avanzadas.

3. Audiometria. Revela una hipoacusia sensorineural, aunque en las primeras
etapas puede ser normal debido a que el tumor se origina en la rama
vestibular.

4. Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral. Determinan el estado de
la via auditiva y tienen como una de sus indicaciones la pesquisa de los
tumores del conducto auditivo interno y del angulo pontocerebeloso. Sus
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indicaciones se extienden al diagnéstico topografico de las hipoacusias
neurosensoriales en general, los acufenos, las disacusias, los trastornos
equilibratorios, etc., con el objetivo de investigar si el origen de la lesién es la
cOclea, el nervio auditivo o el tronco cerebral.

5. Examen vestibular. Hiporreflexia del lado afecto.

Diagndstico diferencial (168)

a. Meningioma del angulo pontocerebeloso. El neurinoma no se ve sin contraste y

es concéntrico al conducto auditivo interno, mientras que el meningioma se ve

sin contraste y es excéntrico al conducto auditivo interno.

Meningioma petroclival.

Tumor del glomus yugular.

Colesteatoma (epidermoide) del hueso temporal.

Colesteatomas primarios. Se ubican en el espacio subaracnoideo y/o

extradurales. Excéntricos al conducto auditivo interno. El contenido interior

puede ser caseoso y en la TC ser hipodensos sin reforzarse con el contraste

(avasculares).

f. Schwannomas de otros pares craneales.

g. Lipoma. Lesion hipodensa en los estudios de TC.

h. Quiste aracnoideo. Tiende a ser grande y de baja densidad. No se refuerza con
el contraste. En la RMN es hipointensos (T1) e hiperintenso en (T2).

I. Hemangioma cavernoso.

j-  Granuloma.

k. Metéstasis.

©ooo

Tratamiento quirurgico

Resulta esencial la deteccidon precoz de los neurinomas del acustico cuando la sordera
es minima y existe escasa dificultad motora facial, ya que el tumor se encuentra ain
restringido al conducto auditivo y la intervencion quirdrgica, menos lesiva, puede
mantener intacta la audicién. Los tumores pequefios se resecan con técnicas de
microcirugia otoneurolégica que conservan el nervio facial y mantienen la audicion
existente. Por el contrario, los tumores de mayor tamafio requieren una técnica mas
agresiva, que puede provocar frecuentes y distintas secuelas, por lo mismo que, su
intervencion constituye un patrimonio del neurocirujano.

Cuando el tumor concomita con hidrocefalia obstructiva, primero se opera ésta entidad
con fines de resolver la hipertension endocraneana y en otro momento, el ataque
directo al tumor. Las vias que se utilizan con mas frecuencia son las siguientes:

1. Via subtemporal. Para pequefios tumores intracanaliculares, entrando por el
techo del conducto auditivo interno a traves del piso de la fosa temporal.

2. Via translaberintica. Llega al fondo del conducto auditivo atravesando el
laberinto, tiene la ventaja de identificar el nervio facial en su segunda porcion y
la desventaja que destruye el laberinto con la irremediable pérdida de la
audicion.

3. Via suboccipital transmeatal. Permite el abordaje del conducto auditivo interno
y la extraccion de neurinomas de todo tamafio. EI monitoreo neurofisiologico
asegura la identificacion y conservacion del facial y del auditivo con
preservacion de la audicion. Esta via neuroquirargica posibilita la eliminacion
de todo tipo de neurinomas sin comprometer el oido y sus estructuras.
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Tratamiento radiante

En algunos pacientes el crecimiento tumoral se detiene con el uso de terapia radiactiva
o radiocirugia. Las indicaciones estan sujetas al tamafio tumoral (mediano a pequefio),
disminucion del volumen después de la cirugia convencional, contraindicaciéon médica
(insuficiencia cardiaca, renal, etc.), edad del paciente y consentimiento informado.

Tratamiento con radiocirugia (gamma knife)

El uso del bisturi laser a una dosis baja con 16-18 Gy reduce la morbilidad que
antiguamente se presentaba como la neuropatia trigeminal (19-35%), paralisis facial
(16-36%) e hipoacusia (56-76%). Las dosis dependen del volumen tumoral y
caracteristicas del paciente y la dosis minima es de 7,5-15 Gy. Pese a estos avances
aun se documentan la progresion tumoral, otros mas optimistas describen un control
del crecimiento tumoral en el 96% de los pacientes (169).

Complicaciones

1. Recidiva tumoral.

2. Hidrocefalia pre quirurgica.

3. Complicaciones post operatorias: sordera, ataxia cerebelosa, paralisis facial
periférica, neuralgia o anestesia trigeminal, cefalea persistente y vértigo. La
hidrocefalia, el hematoma e infarto cerebeloso, fistula de LCR (por la incision o
por el conducto auditivo), meningitis e infeccion de la herida.

4. Complicaciones de la postracion: neumopatias hipostaticas, escaras,
tromboflebitis e infeccién urinaria.

5. Muerte subita.

Prondstico

La exéresis completa es curativa y asequible en tumores menores a 2 cm. La
reseccion de tumores de mas de 4 cm. tiene una morbilidad operatoria del 20% y es,
con frecuencia, parcial. Las técnicas actuales conservan la funcién del VIl par en un
80% de los pacientes, aunque es improbable la recuperacién auditiva. En el post
operatorio inmediato el paciente presenta inestabilidad en la marcha y vértigos que
irdn disminuyendo hasta desaparecer en pocos dias, estos sintomas se agravan con
los movimientos de la cabeza. Otros pacientes con acufenos previos a la cirugia,
permanecen o cambian de intensidad, en otros aparecen a partir de la intervencion,
gue tienden a disminuir con el tiempo.

La lesibn de pares craneales influye mucho en el pronéstico. En pacientes con
pequefios neurinomas es posible conservar la audicion, pero en tumores grandes
generalmente la audicion disminuye o se pierde en forma definitiva. No hay evidencias
que, ante la exéresis de tumores pequefios o grandes, la audicion haya experimentado
una mejoria. El nervio facial es otro afectado produciendo una paresia o paralisis facial
periférica, ademas afecta el gusto por tener a su cargo la inervacion de los dos tercios
anteriores de la lengua. Las causas de su lesidon son los cambios originados por la
alteracion de la microcirculacién que comparten ambos nervios con el tumor y los
efectos de los microtraumas a que estan sometidos en el momento de la exéresis.
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CAPITULO XXXV
TUMORES DE LA REGION PINEAL

Historia

Mucho tiempo permanecio la duda histoldgica entre el tumor propiamente dicho de la
glandula pineal y los derivados de la region pineal. En 1944 Russell y en 1947
Friedman, confirman la semejanza entre gran parte de los tumores de la region pineal
con las neoplasias del ovario y testiculos, y proponen el término de germinomas. A
partir de entonces, quedan separados las neoplasias propiamente pineales y los
tumores relacionados con las células germinales.

Concepto

Los tumores pineales y los de la region pineal son neoplasias de diferente origen
histolégico, caracterizados por presentar escasa sintomatologia comuin en su inicio y
ser de una exéresis dificil, por su localizaciéon profunda y sus relaciones con el tallo
cerebral y el sistema ventricular.

Etiologia

Los factores asociados que provocan la neoplasia, en este tipo y en otros, son los
mismos que se describen para los otros tumores, sin llegar a una plena identificacion
de la causa real.

Epidemiologia

La incidencia de estos tumores es muy baja. Asi, los pineocitomas tienen una
incidencia que oscila entre 0,1-0,16% y los pineoblastomas entre 0,08-0,23%. Los
germinomas oscilan entre 0,3-0,5%.

La edad de presentacion de estos tumores se circunscribe al adolescente

(pineoblastoma) y al adulto joven (pineocitoma). El sexo demuestra una discreta
preferencia masculina, en una relacion 2/1 con respecto al femenino.
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Patologia

Macroscopicamente los tumores primarios de la glandula pineal pueden alcanzar
diametros mayores de 2 cm., son de color rojizo o incluso presentan hemorragia en su
interior y morfolégicamente pueden ser abollonadas o infiltrantes. Los tumores
germinales se presentan en la region pineal, pero también en el area suprasellar y en
el Il ventriculo, y con frecuencia aparecen combinados. Tanto los tumores de
pineales, como los de la region pineal, pueden extenderse en tres direcciones: hacia
adelante (ocupando la parte posterior del Il ventriculo y obstruyendo la regién anterior
del acueducto del Silvio, ventriculos laterales, hipotdlamo y el quiasma); hacia abajo
(infitrando la lamina cuadrigémina, colapsando la regién anterior y media del
acueducto de Silvio, y el IV ventriculo); y hacia atrds (afectando a los peddnculos
cerebelosos superiores e infiltrando ocasionalmente el vermis cerebeloso). La via de
extension puede ser por las cavidades ventriculares o a través del LCR.

Microscopicamente estos tumores pueden ser clasificados como:
1. Tumores de células parenquimatosas (neurales primarios): pinealomas
(pineocitoma y pineoblastoma).
2. Tumores de células germinales (secundarios): germinoma, teratoma,
coriocarcinoma y carcinoma embrionario.

Cuadro clinico

=

Sindrome de Parinaud. Imposibilidad de la mirada vertical hacia arriba.

2. Sindrome de hipertension endocraneana. La cefalea, el vémito, el edema
papilar y los trastornos en la esfera psiquica son manifestaciones atribuibles a
la hidrocefalia.

3. Sindrome del tallo cerebral. La ataxia de la marcha por lesion mesencefalica y
la toma de algunos pares craneales son frecuentes.

4. Sindrome hormonal. Aparicion de precocidad sexual en los varones en los

tumores parengquimatosos primarios.

Complementarios

1. TC-Craneo. ldentifica una lesion tumoral de densidad mixta a predominio
hiperdenso a la administracion de contraste, originada en el dorso del
mesocéfalo con crecimiento hacia arriba, abajo y detras. La invasion ventricular
(M y IV ventriculos) y meningea, asi como la hidrocefalia triventricular, se
pueden identificar en este estudio.
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Fig. 1. TC-Créaneo (sagital) contrastada. Pinealoma. Fig. 2. TC-Craneo (axial) contrastada. El tumor ha
condicionado una hidrocefalia al invadir la region posterior del Ill ventriculo y parte superior del IV
ventriculo (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Pert).

2. RMN-Cerebral. Estudio cualitativamente superior que permite identificar el
grado real de la extension tumoral, ademés de visualizar los mismos hallazgos
en el estudio tomografico. Puede identificar las invasiones metastasicas
intracraneales.

3. RMN-Columna vertebral. Su indicacion se justifica para descartar la invasion
espinal metastasica.

4. Biopsia estereotactica. Indicada para identificar a plenitud la naturaleza
tumoral.

Diagnéstico diferencial

Gliomas.

Quistes (dermoides y epidermoides).
Meningiomas.

Tumores del IlI ventriculo.
Metastasis.

arwnE

Tratamiento quirdrgico

Si existe la instalacion de la hidrocefalia en el curso del desarrollo tumoral, debera
atenderse primero ésta, mediante derivacion ventriculo peritoneal, para luego proceder
a la exéresis tumoral directa.

Se han utilizado muchos abordajes hacia la regién pineal, pero ninguno ha logrado
satisfacer las expectativas por su localizacion complicada y sus extensiones, y es por
lo mismo que se prefiere combinar entre los distintos abordajes de la fosa posterior.

La neuroendoscopia ha brindado una gran expectativa en la reseccion de estos
tumores, aunque adn no se tienen estadisticas uniformes en cuanto a su eficacia.

225



Vladimir Cerrén Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO
Tratamiento radiante

Se ha demostrado la radiosensibilidad de los tumores germinales, indicandose una
dosis de 25-30 Gy, pudiéndose asociar a la quimioterapia. Esta radiacion puede
extenderse a la region espinal, cuando se demuestre su extension, mas no como
profilaxis (170).

Complicaciones

Hidrocefalia triventricular.
Recidiva tumoral.
Necrosis post radiacion.
Metastasis.

Muerte subita.

agrNE

Prondstico

Su pronéstico no es bueno cuando existan signos de invasion hipotalamica,
quiasmatica, integridad de los ventriculos o metastasis. El pineoblastoma es una
neoplasia muy agresiva; invade rapidamente los tejidos subyacentes, pero rara vez
presenta metastasis extracraneales (171), sin embargo, los germinomas tienen mejor
prondstico, asi la reseccidon amplia y oportuna del teratoma bien diferenciado, puede
significar la cura total.
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CAPITULO XXXVI
EPENDIMOMA DEL IV VENTRICULO

Concepto

El ependimoma del IV ventriculo es un tumor de la fosa posterior, cuyas caracteristicas
principales son la presentacién en edad temprana de la vida, capacidad metastasica
tardia y su potencialidad de recurrencia una vez extirpado.

Etiologia

Al igual que los demas ependinomas, éste se origina en las células del revestimiento
ependimario del IV ventriculo o a partir de los nidos de células ependimarias
desplazadas de su localizacion habitual.

Epidemiologia

Los ependimomas intracraneales constituyen el 3-5% de los tumores intracraneales
(gliomas) (172,173). La edad media de presentacién es de 20 afos, con discreto
predominio en varones.

Los 2/3 de los ependimomas son infratentoriales y se sittan predilectamente a nivel
del IV ventriculo. En los nifios suelen ser infratentoriales con mas frecuencia y en
jovenes suelen ser mixtos (infra o supratentorial).

Patologia

Estos tumores crecen hacia la luz del IV ventriculo y se derivan de las células
ependimarias. Segun los estudios tomografico y anatomopatoldégicos se han
identificado la presencia de calcificaciones intratumorales.

En estos tumores, el canal espinal es una potencial via de diseminaciéon tumoral,
utiizando como vehiculo el LCR. Las células exfoliadas, espontanea o0 post
quirdrgicamente, son transportadas secundariamente por el LCR, especialmente hacia
las cisternas basales y la cola de caballo, donde se implantan ayudadas por la
gravedad. Estos casos se diagnostican, incluso a varios afios de la cirugia inicial.
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Cuadro clinico

1. Sindrome de hipertension endocraneana. La evolucién tumoral desde su inicio
hasta los primeros sintomas puede ser entre 1-15 afios, debido a su situacion
intraventricular que los hace silentes por mucho tiempo hasta que provoquen
este sindrome por hidrocefalia. La cefalea, papiledema, los vomitos y el
papiledema, se observan en el 80%, 90%, 75%, respectivamente.

2. Sindrome deficitario motor y sensitivo. Los sintomas pueden iniciarse por lesion
de las vias largas piramidales (hemiparesia, cuadriparesia, hiperreflexia
osteotendinosa, Babinski, etc.), espinotalamicas (hipoestesias o0 anestesias) o
cerebelosas (ataxia, vértigo, nistagmo vertical u horizontal).

3. Sindrome de pares craneales. Es frecuente que el paciente refiera diplopia,
paralisis facial periférica y vértigo asociado a tinnitus por lesion del VI, VIl y VIII
nervios, respectivamente.

Complementarios

5. Rx-Craneo. En el 20% de los casos se observan los signos clasicos de la
hipertensién endocraneana asociados a calcificacion tumoral.

6. TC-Craneo. Imagen tumoral en la linea media y anterior de la fosa posterior,
con limites relativamente homogéneos y estructura no homogénea en su
interior, se realzan a la administracion de contraste y puede producir edema en
las paredes ventriculares donde se asientan. La hidrocefalia triventricular no
comunicante es un hallazgo frecuente.

7. RMN-Cerebral. El tumor se observa hipointenso, en T1 heterogéneo y en T2
hiperintenso. Ocupa la linea media a nivel del IV ventriculo y a menudo se
extiende por debajo, hacia la cisterna magna. Pueden encontrarase metastasis
difusas 0 nodulares sobre la superficie de la corteza cerebral.

: 4180
FCp AP ARV

Fig. 1. RMN-Cerebral (sagital T1). Imagen hiperintensa a nivel del IV ventriculo. Fig. 2. RMN-Cerebral
(coronal T2). El estudio anatomopatoldgico informo ependimoma del IV ventriculo (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).
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8. RMN-Columna vertebral. Se indica ante la duda y la posibilidad de la
existencia de metastasis espinal.

9. Examen del LCR. La muestra debe obtenerse inmediatamente después de la
puncion ventricular en el proceso de la derivacion ventriculo peritoneal. No
siempre existe positividad del LCR y ello no niega la lesion.

Diagnéstico diferencial

6. Astrocitoma cerebeloso.

7. Glioblastoma multiforme cerebeloso.
8. Meduloblastoma.

9. Meningioma del agujero magno.

10. Metastasis.

Tratamiento quirurgico

Como en toda lesién de la fosa posterior, que haya conllevado a una hidrocefalia pre
operatoria, se procede a la derivacién ventriculo peritoneal de la misma, antes de la
exéresis tumoral.

Una vez derivado, se realiza una craneotomia de la fosa posterior que permita el
abordaje del IV ventriculo en su integridad y la exéresis tumoral respectiva.

Tratamiento radiante

El fin de la radioterapia es erradicar las células tumorales y su reproduccion,
contenidos en el LCR, para prevenir una metastasis subaracnoidea. La radioterapia se
orienta para el control local, especialmente en el ependimoma de grado Il, eliminando
el riesgo de recurrencia. Este tratamiento puede coadyuvarse con la quimioterapia,
mostrando mayores porcentajes en la expectativa de vida.

Complicaciones

1. Hidrocefalia pre y post quirargica.

2. Diseminaciéon al raquis espinal a través del LCR. Esta diseminacién puede
ocurrir en pocos afos seguidos del diagndstico inicial (174).

3. Infiltracion parenquimatosa cerebelosa.

4. Recurrencia. Se reporta la recurrencia tardia hasta en 12 afios (175).

5. Metéstasis regional tardia (médula espinal o cola de caballo).

6. Fistula de LCR.

7. Infeccion de la herida quirdrgica.

8. Muerte subita.

9. Complicaciones propias de la postracion (neumopatia inflamatoria, infeccién

urinaria, escaras, flebitis, etc.).
Prondstico
Los factores prondsticos constituyen la extension tumoral, el grado de exéresis
quirdrgica, edad del paciente, localizacion tumoral, composicion histologica y la

efectividad demostrada de la terapia coadyuvante. La diseminacion del tumor después
de una remocién quirdrgica resulta impredecible, se presenta hasta en varios afios.
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CAPITULO XXXVII
TUMORES CRANEOFACIALES

Concepto

Los tumores craneofaciales en su evolucién involucran estructuras del craneo,
encéfalo y el macizo facial. La importancia de su estudio en neurocirugia radica en
conocer que determinadas neoplasias y lesiones pseudotumorales (congénitas,
vasculares y endocrinas), que afectan la zona maxilar, nasal y orofaringea, constituyen
una fuente potencial de problemas para la base craneal. Secundariamente, el
neurocirujano precisard con mayor detalle la relacion de causa-efecto en los
sindromes neuroldgicos y obtendra elementos que le permitan una preparacion
quirdrgica en la ejecucioén de cirugias complejas y multidisciplinarias.

Etiologia

En neurocirugia, los tumores que involucran el espacio craneofacial generalmente,
responden a una metastasis regional o por continuidad anatémica, procedentes de las
cavidades nasal u orofaringea. El sentido de la extensién tumoral frecuentemente
procede de las mencionadas cavidades hacia la cavidad intracraneal, siendo menos
frecuente el sentido inverso.

La cavidad nasal esta en relacion anatomica con la base craneal anterior, es frecuente
su invasién y compromiso secundario de las drbitas, nervios olfatorios y parénquima
cerebral frontobasal. El carcinoma escamoso del etmoide constituye el ejemplo
clasico.

La orofaringe es una region relacionada anatdbmicamente con los cuatro Gltimos pares
craneales, la carétida interna y la yugular, facilitando la invasién perineural y hacia la
base craneal media o la fosa posterior. El carcinoma de la orofaringe es el tumor que
con mayor frecuencia compromete la base craneal y estructuras inmersas en ella.

En la génesis de ambos tumores se plantean la concurrencia de mdltiples factores
hereditarios y genéticos que predisponen al incremento de la tasa del carcinoma
nasofaringeo, dentro de los que se destaca la delecibn numérica de cromosomas,
mutaciones y tipos especificos de HLA, asi como la infeccién por virus Epstein-Batrr.
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Epidemiologia

El carcinoma escamoso en los senos paranasales (78%) y la 6rbita (14,6%) son las
variedades histolégicas més frecuentes y el 63.4% de los pacientes son varones, con
una edad promedio de 57 afios.

El carcinoma de la nasofaringe presenta una incidencia méaxima entre los 60-80 afios,
apareciendo el segundo pico en pacientes menores de 30 afios donde se diagnostica
el 5-12% de los casos. En la poblacion pediatrica el 70% se presenta entre los 10-15
anos (176-178).

En cuanto a la prevalencia por sexo, existe una relacién 2/1 de varones sobre las
mujeres. Es una enfermedad infrecuente en el mundo occidental, de distribucién
mundial y tiene una incidencia significativa en el sudeste asiatico, siendo China el pais
con mas casos reportados, seguido por Malasia y nifios afroamericanos. La incidencia
es 1/100000 en los caucésicos, alcanzando en la poblacion asidtica tasas de
incidencia de hasta 20/200000 (179,180).

En cualquier caso, por encima de los 50 afios de edad, cualquier tumoracién que
afecte la boveda craneal debe llevar de entrada la sospecha inicial de metastasis, a no
ser que su naturaleza benigna sea evidente (37).

Patologia

La histologia ha demostrado lesiones benignas a nivel de la base craneal como la
displasia fibrosa (capitulo V), neurofiboroma, osteoma, condroma, malformaciones
vasculares, papiloma invertido y tumores embriogénicos no malignos.

Dentro de los tumores malignos de la base craneal tenemos al carcinoma escamoso,
carcinoma basocelular, neurofibrosarcoma, hemangiopericitoma, adenocarcinoma,
melanoma maligno, carcinoma anaplasico, retinoblastoma, carcinoma de células de
Merkel, meningioma, sarcoma osteogénico, condrosarcoma, liposarcoma,
angiosarcoma y rabdomiosarcoma (181-183).

Clasificacion

Tumores de laregién anterior. Lesiones de la linea media: encefaloceles congénitas,
fisuras craneofaciales o tumores (hipofisarios, craneofaringiomas, neuroblastoma,
tumor del nervio oftalmico, etc.). Lesiones paramediales: tumores orbitarios vy
extensiones regionales de tumores de senos paranasales y otros tumores.

Tumores de la region lateral. Envuelven la fosa infratemporal, conducto auditivo,
tumores del glomus yugular, lesiones petrosas y la region sellar y parasellar (tumores
hipofisarios, carcinomas nasofaringeos, etc.). En esta zona se incluyen lesiones
transtemporales como los meningiomas del ala de esfenoides.

Tumores de la regién posterior. Envuelven el angulo pontocerebeloso; encontramos
lesiones de la unidn craneocervical, meningiomas de la fosa posterior y neurinomas
del acustico. Es via de acceso para la cirugia descompresiva de nervios craneales (V' y
VII).

Cuadro clinico

Una de las razones que explican el pronéstico malo de esta entidad es su diagnéstico
tardio, pues en mas del 90% de los casos, se diagnostican cuando han rebasado los
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limites de la cavidad originaria, es decir, cuando existe una metastasis por lo menos a
nivel regional, pudiendo manifestarse con cualquiera de estos sindromes:

1. Sindrome tumoral. Se observa una masa tumoral en el area craneofacial. La
proptosis y la protrusién tumoral hacia la fosa nasal, la 6rbita o la cavidad
orofaringea son los casos mas frecuentes, conllevando al estrabismo, la
ceguera y la disfonia con interferencia en la respiracion nasal con sensacion de
ahogo, respectivamente. La cefalea, la epistaxis y la linfadenopatia regional
pueden ser parte del cortejo sintomatico.

2. Sindrome de pares craneales. Los nervios craneales méas afectados, en
dependencia del area lesionada, son el olfatorio (anosmia), 6ptico (disminucién
de la agudeza visual), abductor (diplopia), trigémino (neuralgia), facial
(espasmo hemifacial y paralisis) y el vestibulococlear (vértigo y sordera).

3. Sindrome convulsivo. Las lesiones en la base craneal anterior y region
infratemporal pueden conllevar a una crisis convulsiva generalizada.

Fig. 1. Tumor craneofacial. Obsérvese la deformacion y protrusion tumoral a través de la fosa nasal
derecha, el estrabismo ocular y la actitud de respiracion bucal (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén
Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Pert).

Complementarios

1. TC - Créneo. El estudio en mencion detecta la lesion en la interfase craneo-
facial de la region anterior, posterior o lateral. Habitualmente el tumor es
hipodenso, aunque esto es relativo pues esta sujeto a la naturaleza del mismo,
puede comportarse isodenso, hiperdenso o mixto. El corte sagital permite
evidenciar el didmetro de la lesion, la permeabilidad de la via respiratoria, el
estado de conservacion o destruccion de la estructura nasal y orbitaria, y el
grado de invasion al recinto intracraneal con sus consecuencias compresivas 0
infiltrativas sobre la estructura cerebral. Algunos tumores vascularizados
presentan cambios en su densidad tras la administracion de contraste.
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Fig. 1. TC-Craneo simple. Carcinoma escamoso del etmoide con invasién a la cavidad nasal e
intracraneal anterior. Fig 2. TC-Craneo contrastada. Escasa vascularizacion tumoral. (Archivo personal
Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo-Peru).

2.

RMN — Cerebral y de macizo facial. Permite la identificaciéon tumoral en la
interfase craneo-facial, pudiendo sugerir la naturaleza del mismo. Tiene la
ventaja adicional de identificar y delimitar las estructuras comprometidas
(vasculares, 6seas, neurolbgicas, respiratorias, etc.), permitiendo un mejor
abordaje quirargico.

Biopsia preoperatoria. Determina la naturaleza histolégica de la lesion
tumoral y la susceptibilidad a determinado tratamiento.

Nasoendoscopia. Indicado para los tumores que involucran las vias
respiratorias como las fosas nasales, nasofaringe, orofaringe y cuerdas
vocales, permite ver el grado de compromiso en la permeabilidad aérea y la
toma de biopsia.

Arteriografia. Precisa la naturaleza vascular del tumor o sus relaciones con los
grandes vasos, permite planificar una embolizacibn preoperatoria si fuera
necesario.

Diagnéstico diferencial

No ok

Meningiomas de la base craneal (surco olfatorio, ala esfenoidal, clival,
petroclival, angulo pontocerebeloso, etc.).

Tumores orbitarios (Benignos: glioma, meningioma, hemangioma, tumores de
glandula lacrimal. Malignos: linfoma, linfosarcoma, rabdomiosarcoma, etc.).
Tumores de senos paranasales (células escamosas, tumores de glandulas
salivales, linfomas, melanomas malignos, condrosarcoma, osteosarcoma y
sarcoma de Ewing).

Tumor orofaringeo (carcinoma orofaringeo).

Pseudotumor orbitario.

Orbitopatia en la enfermedad tiroidea.

Metastasis sistémica.
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Tratamiento médico

El tratamiento incluye la terapia analgésica, antibiotica, esteroidea y anticonvulsivante,
en dependencia de cada caso, segun su requerimiento. La profilaxis antibiotica es
necesaria pues la meningitis bacteriana es una complicacion frecuente en los tumores
que involucran estructuras sépticas (senos paranasales) y se abren paso al recinto
intracraneal. En la etapa post quirrgica, la antibioticoterapia es una obligacion.

Tratamiento quirdrgico

El tratamiento quirargico es individualizado atendiendo a cada tipo de paciente segln
la extensién tumoral, naturaleza neoplasica y técnica quirargica familiarizada al
cirujano. Aproximadamente el 20% de los pacientes antes de someterlo al tratamiento
quirurgico definitivo, se les realiza traqueostomia que garantice una via respiratoria
adecuada en el pre, trans y post operatorio. En este tipo de cirugia es indispensable,
ademas del neurocirujano, la competencia del cirujano plastico, maxilofacial y el
otorrinolaringélogo.

La eleccion del abordaje quirargico esta en dependencia de la localizaciéon tumoral.
Para las lesiones anteriores se practican los abordajes extracraneales, transcraneal y
combinados. Se conocen el abordaje extracraneal (fronto-orbitaria, maxilar y subciliar),
el abordaje bicoronal y frontoorbitario unilateral. En todos estos casos se realiza una
craneotomia, seguido de apertura dural, ligadura del seno sagital anterior, proteccion
de los I6bulos frontales y exposicién del componente intradural del tumor, aislandolo y
resecandolo. El abordaje combinado intra-extra craneal permite una visualizacion y
exéresis exitosa de la lesién, se empieza preferentemente por el componente
intracraneal y en una segunda fase por el componente extracraneal. El area de
reseccion facial incluye la etmoidectomia (60.9%), etmoido-esfenoidectomia (24.3%),
maxilectomia unilateral (39%) y orbitotomia (14.6%) (184).

Para los tumores situados en la region lateral se elige la craneotomia temporal,
subtemporal, frontolateral, translaberintica, transmeatal, etc., seguida de la diseccion
tumoral similar a la anterior. Los tumores de la region posterior pueden ser tributarios
de la craneotomia transoral o de los abordajes de la fosa posterior lateral o medial en
dependencia de su localizacion.

Complicaciones

1. Complicaciones neurol6gicas: hematoma epidural agudo, neumoencéfalo,
meningitis, epilepsia, lesion de nervios craneales con diplopia transitoria o
permanente.

2. Complicaciones locales: fistula de LCR, infeccion de la herida quirdrgica,
recidiva tumoral, defecto cutaneo, necrosis segmentaria del colgajo y mas
raramente osteomielitis.

3. Complicaciones sistémicas: obstruccion e infeccidn respiratoria y shock séptico
asociados a mortalidad global.

Prondstico

Habitualmente estos tumores se diagnostican en fases avanzadas y los porcentajes de
curacion no sobrepasan en el mejor de los casos el 50%. La diseminacion metastasica
regional o a distancia es rara y la mortalidad de los pacientes esta dada por la
extension tumoral hacia areas vitales cerebrales o la recidiva local. A pesar de los
avances en este campo y la competencia multidisciplinaria, los tumores craneofaciales
constituyen uno de los retos mas grandes para el neurocirujano, cuyo éxito depende
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de la exéresis tumoral total, la interrelacion multidisciplinaria y evitar las
complicaciones infecciosas, que son la principal causa de morbimortalidad.
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CAPI'TULO XXXV
METASTASIS CEREBRAL

Concepto

Puede entenderse como metastasis a la siembra a distancia de un tumor originado en
un tejido o sistema que, posteriormente, hace su presencia en otro sistema de la
economia. Las metastasis indican indiscutiblemente que un tumor es maligno, porque
una neoplasia benigna nunca metastiza. Las metéstasis en el SNC son tan frecuentes
que constituyen alrededor del 20-50% de los tumores intracraneales y en varias
ocasiones son el debut de una enfermedad tumoral oculta a otro nivel.

Etiologia

En varias ocasiones se intervienen tumores del sistema nervioso con la certeza de que
se trata de un tumor primario, pero luego surge la sorpresa cuando el estudio
anatomopatolégico revela una metastasis y es mas aln la sorpresa cuando no se
puede determinar la neoplasia primaria, la misma que puede permanecer silente hasta
la muerte del paciente, quien fallece por la complicacién metastasica y no por el tumor
primario. Es a todo esto, que, con gran justicia, Morris y Schoene, llamarian una
desilusion para el neurocirujano.

Las hipétesis sobre el origen de las metastasis se describen originariamente por Pager
en 1889, quien plante6 que la distribuciéon tumoral es explicable sobre la base de un
microambiente, en ciertos 6rganos, predispuesto a la siembra tumoral. Por el contrario,
Swing propuso una teoria mecanica que explica que la distribucion tumoral
metastasica se basa enteramente en el patron vascular (157), por ello se presentan
metastasis simultadneas en varios 6rganos.

Todos los canceres, con pocas excepciones, tienen la potencialidad de propagarse al
cerebro, pero algunos tumores primarios muestran mayor tendencia a este
comportamiento, por ejemplo, el carcinoma broncégeno, mamario (185,186) y el
melanoma maligno. A esto han contribuido los estudios de Janisch y Schreiber,
quienes han coincidido y demostrado en mas de una ocasion (1996, 1978 y 1990), que
el 87% de las metéstasis cerebrales se originan solamente a partir de cinco érganos,
en el siguiente orden de frecuencia: pulmén, mama, tracto digestivo, melanoma y rifién
(78).
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Otros autores han manifestado el orden y la frecuencia siguiente con respecto a las
metastasis: carcinoma de pulmon (18-64%), carcinoma de mama (2-21%), carcinoma
de células renales (7%), neoplasias de origen gastrointestinal (2-4%) y de melanoma
(3-16%), asi como aquellas con origen desconocido (10%) (157,185,187).

Desde el punto de vista anatomotopografico, las metastasis afectan el craneo, la
duramadre, los espacios subaracnoideos (carcinomatosis meningea) y el parénquima
cerebral propiamente dicho, las mismas que pueden ser Unicas o maltiples.

La incidencia de metastasis intracraneal de préstata es del 3% y se limitan en algunas
series a estructuras extracerebrales (meninges), siendo raras a nivel
intraparenquimatoso. Lo mismo ocurre con las procedentes de craneo (la duramadre
es una barrera eficaz contra la invasion), ovario y la enfermedad de Hodgking
(157,188).

Epidemiologia

La metéstasis cerebral constituye el tumor intracraneal mas frecuente, ha aumentado
su incidencia en estos Ultimos afios como consecuencia del alargamiento del promedio
de vida y la mejora de los tratamientos antitumorales (78,189). Un tercio de los
pacientes con cancer sistémico, sometidos a necropsia, presentan complicaciones
metastésicas, infecciosas o vasculares que afectan al SNC (190), siendo una de las
causas principales de mortalidad. La incidencia anual de metéstasis cerebrales en los
EE UU supera los 100000 casos, comparados con solo 17000 para los tumores
primarios (157). Otros estudios sefialan que sélo el 15-20% presentan metastasis
intracraneales en la necropsia (185).

Entre el 20-40% de los pacientes con cancer presentan metastasis cerebral, las cuales
causan el sintoma inicial de la enfermedad en el 15% de los enfermos. Las metéstasis
cerebrales comprenden alrededor del 50% de los tumores cerebrales, siendo los mas
frecuentes en el adulto. La frecuencia es muy baja en la infancia y aumenta a partir de
la quinta década de la vida (185).

En nuestro centro hospitalario (Hospital IV Huancayo — EsSalud), el tumor intracraneal
gue se opera con mas frecuencia es la metastasis cerebral y el tumor primario mas
intervenido es el glioblastoma multiforme, corroborando lo anteriormente planteado por
varias series y autores.

El 80% de las lesiones metastasicas son supratentoriales y el 20% infratentoriales (por
razones aun desconocidas el tumor pélvico puede metastizar a la fosa posterior).
Aproximadamente el 50% de las lesiones cerebrales son multiples (157) y en la
mayoria de los casos, cuando se diagnostica una metéstasis a nivel de la fosa
posterior, puede tenerse la certeza de que el espacio supratentorial, ya se encuentra
colonizado.

Existen factores que atentan contra las verdaderas cifras de incidencia metastésica,
como, por ejemplo, en la gran mayoria de los pacientes que fallecen por neoplasias
extracraneales no se realiza la necropsia intracraneal, no se necropsia el estuche
raquimedular, existen fallos técnicos en el proceder, los familiares no aceptan la
necropsia por la baja cultura sanitaria y finalmente los costos que implica el proceder
tiene que asumirlo el doliente en la mayoria de los casos.
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Patologia

El estudio anatomopatoldgico es clave para el diagnéstico, de gran responsabilidad
médica, pues sus resultados permiten tomar la conducta terapéutica definitiva. Un fallo
en el diagnostico o un informe impreciso equivaldria a una cirugia mal ejecutada.

Macroscépicamente las metéstasis cerebrales suelen ser nddulos pequefios, bien
delimitados y firmes, de uno o varios centimetros de diametro, separados netamente
del parénquima cerebral subyacente, la regla son las siembras mdltiples, pero a veces
es un nodulo Unico que se encuentra con mayor frecuencia en la interfase de la
sustancia gris y la blanca. A lo largo del crecimiento del nédulo, se va rechazando el
parénguima circundante, y por lo tanto, el sistema vascular, quedando el centro con un
aporte cada vez menor de oxigeno, conllevando a zonas necroticas, hemorragicas o
ambas cosas (lo cual remeda un glioma maligno), quedando un margen periférico de
tejido tumoral que se evidencia en estudios imagenoldgicos.

MicroscOpicamente estas lesiones recuerdan la arquitectura y citologia de la neoplasia
primaria, siguen el patron histolégico y en la mayoria de los casos faciles de distinguir
de los tumores primarios, aunque en algunos casos puede afadirse un factor de
desdiferenciacién notable (78,185,186). En casos poco frecuentes, las metastasis
invaden las meninges y el espacio subaracnoideo recordando una meningitis; asi el
carcinoma de mama, las leucemias, los linfomas, el carcinoma pulmonar y el
melanoma maligno, son tumores que tienden a producir carcinomatosis meningea
(185). Dentro de algunas rarezas se han reportado metastasis dentro de un tumor
intracraneal primario (78).

Las metéstasis cerebrales se dividen en cuatro grupos (78):

1. Solitarias. Se diagnostica la lesiéon cerebral sin compromiso del resto del
organismo.

2. Singulares. Se diagnostica la metastasis cerebral con lesiones localizadas a
otro nivel de la economia.

3. Multiples. Es la més frecuente, con cerca del 65% de los casos.

4. Carcinomatosis meningea.

El proceso de la formacién de la metastasis esta en dependencia de tres factores:

1. Irrigacion sanguinea vy linfatica.
2. Intensidad de crecimiento tumoral.
3. Estado inmunoldgico del paciente.

Etapas del proceso de formacién metastasica (191):

Desprendimiento de las células del tumor primario.

Circulacion de las mismas en los vasos sanguineos y linfaticos.
Adhesion a la pared de los vasos.

Formacion del émbolo tumoral.

Migracion de la célula a los tejidos a través de la pared vascular.
Proliferacion celular con afeccion a los tejidos normales.

oubkhwnpE

La mayor cantidad de las células metastasicas que circulan en el torrente sanguineo
perecen después de un periodo determinado. Otra parte de ellas desaparece por
accion de los anticuerpos, linfocitos y macrofagos, y solo una parte de ellas hallan
condiciones favorables para su existencia y proliferacion (191). La distribucion
anatémica de las metéstasis cerebrales suele ser paralela a la del flujo sanguineo

238



Vladimir Cerrén Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

cerebral regional, con cierta predileccion por la unién entre la sustancia gris y blanca, y
por la zona limitrofe entre los territorios irrigados por la arteria cerebral posterior y la
arteria cerebral media (188).

Clasificacion

Los tumores secundarios son consecuencia de la diseminacién hematogena o linfatica
de una neoplasia que se origina en un lugar distante o producto de una extension
directa de una lesién en tejidos adyacentes. Por consiguiente, las metastasis se
clasifican en intraviscerales, regionales y a distancia.

1.

2.
3.

Intraviscerales. Las células metastasicas se desprenden e implantan en los
tejidos del mismo érgano.

Regionales. Aquellos que se localizan en los linfonodos cercanos del 6érgano.
Distantes. Sefialan la diseminaciéon o generalizacion del proceso tumoral y se
sitian fuera del tratamiento radical.

Cuadro clinico

1.

Pueden permanecer asintomaticos y se han reportado casos extremos en que
su debut puede ser tardio hasta los 15-16 afios en el carcinoma de mama y
broncdgeno, respectivamente (78).

En el 15% de los casos constituyen el debut de una neoplasia extracraneal y
en el resto de los pacientes existe el antecedente de lesion tumoral a otro nivel
de la economia. Los sindromes estan en dependencia de las dimensiones,
namero y localizacién tumoral.

Sindrome de hipertension endocraneana. La cefalea, vomito y papiledema, son
la triada patognomoénica de un proceso ocupativo intracraneal. Pueden ser
también consecuencia de una hidrocefalia en el curso de una carcinomatosis
meningea.

Sindrome deficitario focal. La hemiparesia, hemihipoestesia o la disfasia, son
los signos mas reportados en las series. Los sintomas prefrontales también
pueden conllevar a déficit focal. En casos aislados, simulan un ictus
hemorrdgico (hemorragia metastasica), sobretodo en tumores como el
melanoma, hipernefroma, carcinoma tiroideo, carcinoma adrenocortical,
seminoma y el tumor de Wilms (157).

Sindrome meningeo. Simula clinicamente una meningitis (185), pero afebril. En
la carcinomatosis meningea los principales sintomas son la cefalea, dorsalgia,
polirradiculopatias (cola de caballo), toma de nervios craneales y estado
confusional subagudo (192).

Sindrome convulsivo. Puede ser el debut de la enfermedad tumoral en
pacientes sin antecedentes de epilepsia.

Complementarios

1.

TC - Craneo. No existe imagen patognoménica de la metastasis cerebral,
aunque un indicador fiable son las lesiones multiples. En los casos de lesion
solitaria, ésta se diferencia del tumor primario, porque la lesion es esféricay a
la administracion de sustancia contrastada, el halo peritumoral es delgado y
regular, evidenciando en su interior densidades distintas y en ocasiones un
contenido quistico o un nivel hidroaéreo que simula un absceso cerebral.
Raramente calcifican en su interior. Se observa ademas edema peritumoral en
forma de dedos de guante con desplazamiento de la linea media. En las
imagenes topograficas subsecuentes se evidencia que estas lesiones
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presentan caracteristicas comunes, pese a estar localizadas en areas
totalmente distintas. La tomografia contrastada reporta un margen de falsos
negativos solo del 2% (157).

Fig. 1. TC-Craneo simple. Edema cerebral en forma de “dedos de guante”, caracteristico de las
metastasis. Fig. 2. TC-Créneo contrastada. Evidencia de la lesion metastasica en el mismo paciente
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. TC-Craneo contrastada. Imagen tumoral metastasica parietal izquierda con edema cerebral
peritumoral. Fig. 2. TC-Craneo. Edema cerebral fronto parietal derecho correspondiente a una
imagen tumoral metastasica (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo — Peru).
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Fig. 1. TC-Craneo. Imagen tumoral metastasica (melanoma maligno) frontal izquierda con intenso
edema cerebral en forma de “dedos de guante”. Fig. 2. TC-Créneo contrastada. Aumento del
diametro tumoral, conservando su centro necrético (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Pert).

2. RMN - Cerebral. Puede presentar una o varias imagenes iso o hiperintensa,
inicialmente no diagnosticada por el estudio tomografico. Ademas, descarta la
presencia de otras lesiones, que, segun su localizaciébn o niumero, cambia la
actitud terapéutica (por ejemplo, absceso cerebral). ldentifica focos de
necrosis, quistica o hemorragica. Planifica un mejor tratamiento
neuroquirurgico sobretodo en areas elocuentes (157).

Fig. 1. TC-Craneo. Metastasis cerebelosa multiple e hidrocefalia subsecuente. Fig. 2. Metastasis
periventricular izquierda (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo — Pert).
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3. Biopsia estereotéactica. Es un método muy preciso para tomar muestras de
tejido cerebral mediante un solo trépano en el craneo, evitando realizar una
operacion mas complicada, lo que conlleva una disminucion de los riesgos y
del tiempo quirtrgico. El objetivo fundamental es la determinacién del
diagnéstico (define la naturaleza tumoral). Su maxima utilidad se evidencia
cuando las lesiones son mudltiples (evita realizar diferentes operaciones),
cuando se sospeche que la lesién no necesita cirugia (tumores que se solo se
tratan con radioterapia), cuando haya que descartar diferentes posibilidades
(tumor, infeccion, inflamacion, infarto cerebral, etc.), cuando haya que vaciar el
contenido de un quiste o absceso profundo (la cirugia convencional seria
mayor riesgo). Para definir exactamente en qué zona se va a tomar la biopsia
se emplea un marco que tiene marcados unos ejes de coordenadas (x,y,z).

i
Fig. 1. Sistema estereotactico: localizacion intracraneal de un punto o volumen de manera muy
precisa y reproducible mediante un sistema de coordenadas cartesianas (x, y, z). Fig. 2. Toma
de la muestra bidpsica en una metastasis cerebral (Cortesia del Dr. Fredy Gutiérrez Mufioz.
Hospital Universitario Manuel Ascunce Domenech, Camagtiey — Cuba).

4. Puncién lumbar o ventriculostomia. El estudio del LCR mediante
citocentrifugacion, filtracién Millipore y determinacién del tipo celular, confirma
el diagnéstico de carcinomatosis meningea. Si el examen de LCR es normal,
no descarta la entidad nosolégica, es probable que en examenes ulteriores sea
positivo y cada vez mas sugestivo carcinomatosis.

5. Rx —térax. Evidencia o descarta lesiones tumorales primarias a nivel pulmonar
o costal.

6. Mamografia. Descarta la existencia de lesién tumoral mamaria (carcinoma de
mama).

7. Biopsia cutdnea. Examen obligado ante una lesiéon cutdnea, si se sospecha
de un melanoma maligno metastético.

8. Sangre oculta en heces fecales. Puede poner al descubierto una lesién
tumoral en el tracto gastro intestinal.

9. Ecografia abdominal. Evidencia lesiones de los érganos macizos, incluyendo
higado, rifién, prostata y el aparato ginecoldgico.

Tratamiento médico
1. Tratamiento esteroideo. Esta comprobado que los esteroides reducen el edema

vasogénico peritumoral y tras su administracibn se observa una mejoria
muchas veces asombrosa, pero transitoria. Otros autores han demostrado el
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efecto oncolitico, antiedematoso, estabilizador de membrana y de absorcion
local de LCR. El esteroide de eleccion es la dexametasona.

Tratamiento anticonvulsivante (fenitoina, carbamazepina, etc). Evita la crisis
por irritacién cortical, sin embargo, autores como Tasdemiroglu (157) no lo
recomiendan. En nuestra experiencia lo consideramos necesario.

Tratamiento radiante. La radioterapia es el arte de usar la radiacion ionizante
para destruir tumores malignos mientras se minimize el dafio al tejido normal.
El paciente con patologia cerebral metastasica, durante el tratamiento se
somete a las complicaciones propias en la evolucién de la enfermedad, como a
las del tratamiento radiante (189,193). Tras iniciar un tratamiento con
dexametasona, se administra radioterapia holocraneal en una dosis total de 30
Gy, fraccionada en 10 sesiones. Con este tratamiento han mejorado mas del
50% de los pacientes, incrementando su esperanza de vida entre 6 meses a 1
ano.

Radiocirugia estereotactica. Indicada en pacientes con una lesién solitaria o un
namero limitado (menor a cuatro), menores a un diametro de 3 cm. Sobretodo
si son quirdrgicamente no abordables o el paciente presenta mal estado
general.

Tratamiento quirurgico

La remocién quirdrgica de los depdsitos metastasicos, quimioterapia y la radioterapia
con o sin ganma-knife (tratamiento agresivo) debe ser el tratamiento de eleccion en la
metastasis cerebral (157). Los objetivos de la cirugia, son los siguientes:

1.

2.
3.

Establecer el diagnostico histolégico en pacientes en quienes se desconoce la
lesién primaria o incluso en aquellos con tumoraciones primarias conocidas, en
quienes hasta un 10-15% de las lesiones cerebrales pueden ser abscesos o
gliomas.

Mejoria de los sintomas de hipertensién intracraneal.

Curacion local de la metastasis mediante exéresis total.

Factores indicadores de cirugia.

1.

2.

Estado clinico del paciente:

a. Estadio de la enfermedad sistémica. Alrededor del 70% de los
pacientes con metastasis fallecen por la progresién de la enfermedad,;
es el factor mas importante.

b. Supervivencia tedrica estimada, en mas de 6 meses.

c. Buen estado funcional del paciente, Karnofsky mayor a 70.

Resecabilidad. Las metéstasis son abordables desde el punto de vista
quirdrgico (aunque dificiles si se trata de lesiones profundas o se ubican en
areas elocuentes). Un paciente con metéstasis solitaria esta en todo el derecho
de recibir tratamiento quirargico.

Histologia del cancer primario. Existen metastasis muy sensibles a la radiacion
o la quimioterapia, como las de cancer de pulmén de células pequefias, el
linfoma o el tumor de células germinales. Sin embargo, las metéstasis de
melanoma, del carcinoma renal y de la mayoria de sarcomas se consideran
radiorresistentes.

Numero de metastasis. Siempre que sea técnicamente posible pueden ser
resecadas una o varias lesiones hasta 2 6 3, aunque otros autores plantean
gue puede resecarse hasta 4 lesiones. Una vez realizada la exéresis, el
pronostico es el mismo para el paciente con varias o con s6lo una metéstasis.
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Indicaciones quirurgicas.

Metéastasis solitaria.

Paciente en quien se desconozca el tumor primario.
Accesibilidad quirargica.

Escala de Karnofsky de 70 puntos o més.

PR

Indicaciones de la cirugia estereotactica.

1. Lesidn no apropiada para la cirugia por ser profunda, multiple o localizada en el
area elocuente.

2. Paciente con pobre condicibn médica: afecciones cardiacas, respiratorias,
renales u otras condiciones que aumenten el riesgo en el proceder anestésico.

3. Pacientes con pobre condicién neurolégica. Pacientes con menos de 70 puntos
en la Escala de Karnofsky.

4. Cuando existe la posibilidad de que el diagnostico sea distinto al de una
metastasis. El 11% de los pacientes presentan otra entidad (abscesos,
granulomas, etc.).

Si se hallan a nivel de la fosa posterior se procura el tratamiento quirdrgico precoz,
pues existe mayor riesgo de fallecer por compresion del tallo cerebral, hidrocefalia
supratentorial o herniacion amigdalina o del culmen. Esta localizacion tumoral
frecuentemente produce hidrocefalia, por lo que se recomienda como primera
instancia la derivacion ventriculo peritoneal, recomendandose utilizar el reservorio de
Omaya a través del cudl puede continuarse con el tratamiento quimioterapéutico
intratecal (157).

Las metastasis carcinomatosas que asientan en el cerebelo, son Unicas o mdltiples,
con un porcentaje del 5-19%, asi en un grupo de 1105 casos de metéstasis
cerebrales, Henson y Urich encontraron 8 casos (7,2%). Generalmente la metastasis
ocupa un hemisferio cerebeloso; el vermis no parece ser un sitio de localizacién
preferencial, pero con el crecimiento del tumor puede quedar comprometido (194).

Tenemos la experiencia de dos casos. El primero fue un tumor cerebeloso vermiano
gue debut6 con una hidrocefalia, la misma que fue operada inmediatamente. Al cabo
de unos dias y expuesto el tumor en su lecho, se procedi6é a puncionar su contenido
quistico obteniéndose un liquido amarillento, para luego proceder a la exéresis tumoral
total. El estudio anatomopatoldgico evidencié un carcinoma metastatico indiferenciado
de probable origen pulmonar, la misma que precisaba macroscépicamente una lesion
ovoidea, bien delimitada, encapsulada, de color amarillento, consistencia firme,
superficie nodular y con areas de aspecto adiposo y microscépicamente la corteza
cerebelosa presentaba infiltracion de células neoplasicas que forman nidos y
formaciones de aspecto glandular, con células eosinodfilas y productoras de mucus,
con multiples &reas necroéticas y bien delimitadas del cerebro por una cpsula. El
paciente fallecié después de 30 dias por una complicacion infecciosa extraneuroldgica,
sin poder definirse el tumor primario. Lo singular en este caso es haber encontrado
una lesion metastasica Unica en el espacio infratentorial, sin colonizacion del espacio
supratentorial, la localizacion vermiana que no es frecuente y como dato curioso, el
hermano habia fallecido hace un afio victima de un cancer de pulmon.

El segundo caso fue de una paciente de 48 afios de edad, intervenida la primera vez
en el mes de mayo y reintervenida luego en octubre del mismo afio. Las biopsias
informadas en distintos centros tenian discrepancias, la primera informaba una ectopia
y la segunda una metéstasis carcinomatosa de células poco diferenciadas, sugestivas
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de tumor de mama. La paciente sobrevivié 10 meses al cabo del cual debuté con dolor
dorsal y paraplejia espastica, falleciendo por las complicaciones de la postracion. El
diagndstico definitivo fue un mieloma multiple. En este caso el dato anatomopatolégico
no fue preciso.

Fig. 1. Posicién decubito prono con discreta hiperflexion cervical para los abordajes de la fosa posterior.
Fig. 2. Post operatorio (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo - Per().

Fig. 1. TC-Craneo. Metastasis vermiana con contenido quistico. Fig. 2. Exéresis tumoral total (Archivo
personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Per().
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Fig. 1y 2. TC-Craneo. Lesion tumoral metastasica frontal derecha con contenido quistico en un paciente
portador de mieloma multiple (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo — Peru).

-

Fig. 1. Tumor metastasico procedente de un mieloma mudiltiple. Fig. 2. Obsérvese que al corte
transversal muestra tabicaciones de contenido hemorragico (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén
Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Pert).
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Diagndstico diferencial

La dificultad en el diagndstico diferencial clinico o imagenoldgico, no radica tanto en la
identificacion si el tumor es primario o metastasico, como en determinar el origen de la
misma, que en varias ocasiones se desconoce totalmente por los factores
anteriormente mencionados. A pesar de conocerse los principales érganos de donde
provienen las metastasis mas frecuentes (pulmén, mama, tracto digestivo, sistema
ginecoldgico, etc.), nunca deben pasar desapercibidas las siguientes entidades
primarias:

Glioblastoma multiforme.

Astrocitoma de bajo grado.

Absceso cerebral.

Granuloma tuberculoso.

Infarto cerebral.

Neurocisticercosis.

Hematoma intraparenquimatoso en fase de resolucién.
Necrosis post radiacion.

N~ WNE

Complicaciones

1. Complicaciones de la radioterapia. Los efectos de la radioterapia se han
estudiado mejor en los pacientes jovenes, debido a que los adultos presentan
menor esperanza de vida. Los efectos cerebrales de la radiacion se
demuestran mejor a nivel de la sustancia blanca y areas del hipocampo (area
mnéstica) en el adulto y en los jévenes la preferencia del dafio es a nivel de la
corteza en la convexidad cerebral (area intelectual) (189), de lo que pudiera
inferirse los trastornos en la esfera cognoscitiva, conativa y afectiva, de estos
pacientes. Los efectos radiantes se evidencian en Ulceras, fistulas, fibrosis
(193), osteomielitis, necrosis cutanea y cerebral, afectando considerablemente
la calidad de vida. Adams, Victor y Romper han clasificado estas
complicaciones en tres sindromes (192):

Agudo Temprano retrasado Tardio retrasado
Empeoramiento de la Empeoramiento de la Mas grave.
sintomatologia. sintomatologia. Puede evidenciarse
Crisis convulsiva. Desmielinizacién extensa, | necrosis hipofisaria, tallo
Aumento de la presién pérdida de los cerebral o en otras
intracraneal. oligodendrocitos y estructuras de la cabeza.
EEG: ondas delta. necrosis, que sobrepasan | En algunas regiones del
RMN: no es posible su los confines del tumor. tejido experimenta
demostracion. Duracion: algunas licuefacciéon y
Duracion: dias a semanas. | semanas. ablandamiento con

formacion de cavidades.
Necrosis fibrinoide y
trombosis.

2. Complicaciones neuroldgicas. La necrosis cerebral post radiacién puede
conllevar a un absceso cerebral. También se reportan lesiones isquémicas
focales y difusas, manifestdndose sintomaticas en dependencia del area
afectada.

3. Enfermedad cerebrovascular hemorragica. La hemorragia intratumoral en
una metastasis es una de las principales causas de hemorragia cerebral en los
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pacientes con cancer, principalmente en los melanomas y en los tumores de
células germinales. La hemorragia subaracnoidea, aunque rara, puede deberse
a la ruptura de un aneurisma neoplasico, metastasis periventriculares,
coagulacién intravascular diseminada o carcinomatosis meningea asociada a

trombocitopenia (195).

Prondstico

Segun la clasificacion pronéstica del Radiation Therapy Oncology Group (46), puede
resumirse la expectativa de vida (prondstico y sobrevivencia) con respecto a la escala
de Karnofsky.

Clase Factor pronéstico Prondéstico Sobrevivencia
I Karnofsky mayor a 70. Bueno 7,1 meses.
Menores de 65 afios.
Il Intermedio 4,2 meses.
1l Karnofsky menor a 70. Pobre 2,3 meses.

Algunos reportes determinan que las lesiones metastésicas sin tratamiento, presentan
una supervivencia promedio de 1-6 meses, pero si se realiza la exéresis tumoral
seguida de radioterapia o el tratamiento mediante radiocirugia, la supervivencia puede
elevarse a un promedio de 10 meses. El paciente sometido a tratamiento esteroideo
puede prolongar su vida hasta 2 meses. Sin embargo, la combinacién de esteroides,
gquimioterapia y la cirugia, suelen brindar una sobrevivencia de 10 meses (78,157,185).
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CAPITULO XXXIX_
CARCINOMATOSIS MENINGEA

Concepto

La carcinomatosis meningea es un tipo de metastasis de rara presentacion. En ella las
células malignas invaden y colonizan el espacio aracnoideo. Se considera una forma
especial de diseminacién metastasica muy grave, que se extiende en forma difusa por
las leptomeninges, en ausencia de metastasis parenquimatosas 0 con escasa
relevancia clinica de éstas. Las zonas metastasicas pueden incluir las cisternas de la
base, cisura silviana y las raices de la cola de caballo.

Etiologia

Los procesos que mas frecuentemente dan lugar a este tipo de colonizacion son las
leucemias y los linfomas (debe considerarse que los linfomas pueden ser también una
complicacion en pacientes con SIDA), en tanto que entre los carcinomas en términos
de frecuencia se comportan de la siguiente manera: carcinoma de mama (12%),
adenocarcinoma pulmonar (14-29%), melanoma maligno (6-18%) y cancer de pulmén
de células pequefias (9-25%) (196,197). Las posibles rutas (157) por la que la
metastasis llega a las leptomeninges son:

1. Hematdgena. Por la via arterial desde las metastasis parenquimatosas o de los
plexos coroideos o a lo largo del plexo venoso paravertebral de Baston.
Pueden proceder también a partir de los vasos meningeos.

2. Extension directa. La ruptura de las metastasis parenquimatosas al espacio
subaracnoideo o intraventricular.

3. Transporte a través de las valvulas de los plexos venosos.

4. Extension a lo largo de los nervios. Se han descrito mecanismos como la

invasion tumoral retrégrada a lo largo de las raices espinales y de los nervios

craneales.

Via linfética perineural y perivascular.

Procedentes del plexo coroide o metastasis subependimal.

latrogénica. La diseminacién puede ocurrir por dispersion de células tumorales

durante la cirugia.

No g
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Epidemiologia

En la dltima década ha aumentado su frecuencia como consecuencia de la
supervivencia de los pacientes con cancer, debido a un mayor indice de sospecha por
parte de los galenos y aumento de las enfermedades inmunodeficientes. Se plantea
que un 1-8% de los pacientes con cancer sdlido presentan carcinomatosis meningea.

En algunos casos constituye la primera manifestacion del cancer en 10-20% de los
casos, aunque lo natural es que aparezca en el transcurso de la evolucion de un
cancer sistémico conocido (196).

La diseminacién leptomeningea es mas frecuente en el paciente joven, pacientes a
quienes se les prolonga la vida y el tumor esté cercano a las vias de drenaje el LCR
(198).

Fisiopatologia

Los diferentes signos y sintomas producidos en la carcinomatosis meningea pueden
explicarse por los siguientes eventos fisiopatoldgicos (196):

1. Hidrocefalia e hipertension intracraneal secundarias a la obstruccion del flujo
del LCR por depdsitos tumorales.

2. Isquemia por invasion o compresion de los vasos de la convexidad en los
espacios de Virchow-Robin.

3. Invasion directa del parénquima subpial.

4. Compresion o infiltracion de las raices espinales y nervios craneales, o
secrecion de factores neurotoxicos.

5. Competicibn metabdlica entre las células tumorales y el parénquima cerebral
subyacente por substratos como la glucosa, lo que provocaria la existencia de
una encefalopatia difusa.

Cuadro clinico

Tiene sintomas dados por multifocalidad del sistema nervioso, puede presentarse
como un sindrome meningeo, afeccién encefalica, de nervios craneales, medular y
plurirradicular.

1. Sindrome de hipertensién endocraneana. La cefalea, vomitos y papiledema se
presentan como consecuencia de la hidrocefalia comunicante.

2. Sindrome convulsivo. Las crisis convulsivas son frecuentes en los estadios
avanzados de la patologia, respondiendo a la isquemia generada por la
invasion vascular.

3. Sindrome de pares craneales. La toma de los diversos pares craneales se
observa hasta en 75-90% de los casos, incluyendo la afeccion del nervio
Optico. La pérdida de la vision en un tercio de los casos, unilateral al inicio y en
pocos dias bilateral, también puede atribuirse a la obstruccion de los vasos
centrales de la retina (199,200).

4. Sindrome sensitivo o motor. En cerca del 60-80%, la patologia debuta con
cervicobraquialgia, lumbociatalgia, hipoestesia segmentaria o0 trastornos
esfinteriano. Los déficits motores estan asociados al mismo segmento afecto
de dolor, aunque pueden pasar desapercibidos.
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Complementarios

1.

6.

7.

TC - Craneo. Pérdida del volumen parenquimatoso (93%), captacion de
contraste de los surcos cerebrales y de las cisternas (21%), de la region
ependimaria (75%) o tentorial (7%). Se observan nddulos subaracnoideos en el
29% de los casos, intraventriculares en el 10% y hay hidrocefalia comunicante
en el 10%. Un 30-60% de los pacientes presentan metastasis parenquimatosas
coexistentes (196).

RMN - Cerebral. En casos de carcinomatosis meningea la RMN con gadolinio
presenta un engrosamiento y nodulos leptomeningeos, hidrocefalia y nédulos
corticales (157).

RMN - Medular. Pueden detectarse nddulos leptomeningeos espinales,
engrosamiento de las raices  espinales, tumores  medulares
intraparenquimatosos y compresion epidural.

Puncién lumbar. El estudio fundamental radica en la citologia que demuestra
las células malignas. Las repetidas punciones lumbares dan positividad en el
diagndstico cada vez cercano al 90%, es decir, aunque la primera puncién sea
negativa no se descarta la enfermedad. Ademas, suele haber
hiperproteinorraquia (75%), hipoglucorraquia (40%) y pleocitosis a predominio
mononuclear (60%).

Puncién intraventricular o cisternal. Tienen mas positividad y fidelidad que la
puncién lumbar. La positividad es cerca al 40-60% y las muestras de LCR
también pueden someterse a los estudios de marcadores tumorales. La
estrategia para llegar al diagndstico consiste en realizar punciones lumbares
repetidas (minimo tres) y si éstas resultan negativas se procede a la puncién
cisternal o ventricular.

Examenes orientados al diagnéstico de enfermedades hematoldgicas e
inmunodeficientes.

Exadmenes orientados al diagnoéstico de carcinomas primarios.

Tratamiento médico

El tratamiento es sintomatico en la gran mayoria de los casos, debido a su pobre
prondstico.

Diagnéstico diferencial

1.
2.
3.
4.

Meningoencefalitis.
Hemorragia subaracnoidea.
Hidrocefalia.
Toxoplasmosis.

Complicaciones

ogbkwnE

Hidrocefalia comunicante.
Epilepsia.

Amaurosis.

Infecciones oportunistas.
Caquexia.

Muerte.

Prondstico

El prondstico siempre es muy malo y la sobrevida pese al tratamiento es corta,
estando supeditada a la enfermedad de base y sobretodo la complicacion neuroldgica.
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Son raras las supervivencias mas alla de los dos afos. La agudeza visual tras el
tratamiento paliativo con radioterapia mas quimioterapia mejora en algunos pacientes

(201).
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CAPITULO XXXX
METASTASIS ESPINALES

Concepto

Metéastasis espinal es la lesién tumoral implantada a nivel de la médula espinal y
estructuras adyacentes (vértebras, raices, espacio subaracnoideo y duramadre),
procedente de otros 6rganos y sistemas de la economia corporal, que lleva a multiple
sintomatologia de caracter deficitario, incluyendo la postracion permanente.

Etiologia

Las metastasis mas frecuentes proceden de pulmédn, mama y préstata. También se
describe que los linfomas y neuroblastomas alcanzan el espacio epidural penetrando a
través del agujero de conjuncion (metastasis en reloj de arena).

Epidemiologia

El 5-10% de enfermos de cancer sufren infiltracion tumoral epidural sintomética a lo
largo de la enfermedad y en la cuarta parte de los casos la metastasis epidural es la
forma de presentacion del cancer.

Patologia

Los hallazgos macroscopicos evidencian una lesién tumoral vascularizada que
compromete la estructura medular y estructuras adyacentes, a diferencia de los
tumores medulares primarios. El estudio microscépico muestra histolégicamente
células en dependencia de la naturaleza del tumor primario (carcinoma pulmonar,
mamario, prostatico, etc.).

Fisiopatologia

El tumor metastiza inicialmente al cuerpo vertebral, luego al espacio epidural por la via
sanguinea, linfatica o por continuidad, lesionando las vias medulares, entre otros.

Cuadro clinico
1. El paciente puede tener o no antecedentes de lesiobn neoplasica a otro nivel

(pulmén, mama, prostata, etc.).
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2.

Sindrome doloroso vertebral. El paciente aqueja dolor a nivel de columna
vertebral en cualquiera de sus segmentos, que muchas veces no se toma con
la seriedad que amerita, refiriendo dolor intenso que alivia solamente a la
administracion endovenosa de analgésicos y esteroide.

Sindrome medular incompleto. También denominado sindrome de Brow-
Sequard, caracterizado por déficit motor y sensitivo profundo homolateral al
tumor y déficit sensitivo superficial contralateral. Se advierte un nivel sensitivo
metamérico con frecuencia y en pocos dias el sindrome medular incompleto
evoluciona a un sindrome medular completo, asociado a trastorno esfinteriano
por retencion y después por incontinencia.

Sindrome doloroso radicular. Sila metastasis es a nivel lumbar, puede debutar
con una lumbociatica, simulando una hernia discal o una estenosis del canal.

Complementarios

1.

e=x]1 /%
L)
10.2%F

1174 31,34

Rx - Columna vertebral. El estudio radiol6gico simple puede ser
aparentemente normal y aproximadamente en un tercio del paciente se puede
observan signos de ostelisis vertebral, fractura patolégica por aplastamiento,
listesis, estenosis del canal espinal, destruccion de los pediculos o
agrandamiento del agujero de conjuncion.

TC - Columna vertebral. Aunque no sea el estudio de eleccion, determina
areas osteoliticas vertebrales, fractura vertebral patolégica, invasion del canal
espinal y signos de inestabilidad espinal.

RMN — Columna vertebral. Es el estudio de eleccion, identifica demas
vértebras invadidas que inicialmente pasaron desapercibidas en el estudio
radiol6gico o tomogréafico simple. Precisa las lesiones osteoliticas, fracturas
patologicas, grado de invasién y extensién del canal espinal, meningea y
medular metastasica. En el mejor de los casos diagnostica el elemento tumoral
primario.

Examenes orientados a la busqueda de la lesiéon tumoral primaria.
Exédmenes orientados a lugares de mayor incidencia tumoral primaria (mama,
préstata, pulmaén, vértebra, tiroides, rifidn, etc.).

| - -
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Fig. 1. RMN-Columna cervical. Lesion metastasica vertebral y medular cervical, de origen incierto. Fig.

2. Lesion osteolitica a nivel C4 y C5 e invasion intramedular a nivel de C7 (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Per0).
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Fig. 1. RMN-Columna lumbar (sagital). Lesion metastésica intravertebral e intracanalicular lumbar
multiple procedente de un cancer de prostata. Fig. 2. RMN-Columna lumbar (coronal). Lesiones
osteoliticas multivertebrales (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo — Peru).

Diagnéstico diferencial

Hernia discal lumbar.

Mielopatia espondilética.

Tumores espinales primarios.

Tumores de la cola de caballo.

Estenosis degenerativa del canal espinal.
Mal de Pott.

ogabkwnpE

Tratamiento médico

1. Terapia analgésica. El dolor es intenso y se alivia con el uso de opiaceos
(morfina) por via intramuscular, endovenosa o intratecal, sin riesgos de
farmacodependencia.

2. Terapia esteroidea. La dexametasona tiene la caracteristica de aliviar el dolor
por su propiedad antinflamatoria potente, mejora los sintomas neurolégicos por
reduccion del edema y su efecto oncolitico (especialmente en el linfoma). La
dosis de ataque es 100 mg. en bolo endovenoso y se continGa con una dosis
de mantenimiento con 16 mg. cada dia.

Tratamiento quirdrgico
El tratamiento debe ser individualizado en cada caso, atendiendo a las caracteristicas

tumorales primarias y metastasicas, la edad del paciente, la accesibilidad quirdrgica y
el prondéstico.
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El tratamiento de eleccion es la laminectomia descompresiva por via posterior, aunque
la misma raramente logra el objetivo ideal que seria la exéresis tumoral total, siendo
en la mayoria de los casos solamente de caracter descompresivo, mas aun cuando la
invasion siempre es por la parte anterior a partir del cuerpo vertebral.

El tratamiento quirurgico esté reportado en casos de buen estado general, controlando
el tumor primario y con la afeccién de una o dos vértebras, puede procederse a una
corpectomia por via anterolateral y el reemplazo del cuerpo vertebral con material
biol6gico, sintético o metélico.

Complicaciones

Paraplejia.

Escaras.

Neumopatia inflamatoria.

Infeccion urinaria.

Disfuncién esfinteriana vesical y rectal.
Sindrome ansioso-depresivo.
Caquexia.

Muerte.

NN E

Prondstico

El pronéstico de todo proceso tumoral metastasico por principio es malo y la
sobrevivencia esta sujeta a la naturaleza y el grado de control que se obtenga de la
lesibn neoplasica primaria. La invalidez dada por la cuadriplejia o paraplejia
ensombrecen el pronéstico, ya que las lesiones por postracion como las escaras,
neumopatias hipostéticas, infecciones, etc., aceleraran el desenlace fatal en estos
casos.
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, CAPITULO XXXXI
METASTASIS EN NERVIOS PERIFERICOS

Concepto

La metastasis a nivel de los nervios periféricos es una complicacion del cancer, que se
presenta en el 2-3% de los casos. En estos pacientes habitualmente el diagndstico es
tardio y se acomparfia de dolor intenso e incapacidad. Los nervios periféricos mas
afectados son componentes del plexo lumbar y braquial, seguidos por los de la base
craneal.

Etiologia

La plexopatia braquial responde, generalmente, al cancer de pulmén, seguido por la
neoplasia de mama, el linfoma, sarcoma y melanoma. La plexopatia lumbosacra es
causada, principalmente, por el cancer colorrectal, prostatico, ginecoldgico, linfoma,
testicular y sarcoma. Las metastasis en la base craneal, se producen secundariamente
a los canceres del cavum vy region otorrinolaringolégica, seguido de afecciones de
pulmén, mama y proéstata.

La infiltracion de nervios periféricos, aunque es mas rara que la compresion, se
observa con mas frecuencia en los linfomas de alto grado.

Epidemiologia

El 3% de los pacientes con cancer pulmonar desarrollan plexopatia por sindrome de
Pancoast. La plexopatia lumbar, aunque no esta reportada con frecuencia, se observa
en cerca del 2-5%. De la afeccién de los nervios de la base craneal no se tiene una
incidencia precisa, aunque el porcentaje es bajo en las lesiones metastasicas.
Patologia

Los dolores que frecuentemente afectan las plexopatias resulta mas de la infiltracién

tumoral que del fendbmeno compresivo. El diagnéstico histoloégico radicara en la
capacidad de identificar la naturaleza del tumor primario.
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Cuadro clinico

1.

Plexopatia braquial. Los sintomas estan en dependencia del nivel lesional. La
afeccion més frecuente suele ser el plexo braquial inferior (C8-D1) o puede ser
el plexo en toda su integridad (panplexural). El sintoma caracteristico es el
dolor intenso, que puede preceder al diagnostico del cancer, luego presenta
déficit motor, sensitivo y atrofia. Se puede evidenciar el sindrome de Claude-
Bernard-Horner (enoftalmo, miosis y disminucion de la hendidura palpebral
homolaterales) por lesibn de la cadena simpética, como componente del
sindrome de Pancoast.

Plexopatia lumbosacra. La primera manifestacion es un cuadro de
lumbociatica, seguido por déficit sensitivo, motor, tréfico y mas raramente
trastornos esfinterianos. Los niveles de afeccion son radiculares (L2-S2),
plexural o troncular con sus respectivos sintomas en cada segmento.
Metastasis en la base craneal. Suele producir un sindrome de pares
craneales por afeccién de la pared lateral del seno cavernoso, agujero rasgado
posterior, cono orbitario, etc.

Infiltracion de nervios periféricos. Puede producir un sindrome similar al
Guillain-Barré y neuropatia distal que en ocasiones son dificiles de distinguir.

Complementarios

1.

TC - Columna vertebral. El estudio tomogréafico se orienta al nivel plexural o
del nervio periférico (craneal o espinal) afectado, evidenciando la masa tumoral
o la desaparicion de planos anatémicos.

RMN — Columna vertebral. Mas especifico, evidencia lesiones que en el
estudio tomogréfico pasan inadvertidas, presentando la lesiéon tumoral primaria
0 metastasica, estado de los érganos adyacentes, grado de infiltracion plexural,
descartando ademas lesiones pseudotumorales (absceso, granuloma, mal de
Pott, etc.).

RMN — Pulmén. En los tumores de Pancoast, puede evidenciar la infiltracion
del plexo braquial, hueso y vasos subsidiarios.

RMN - Téracoabdominal. Identifica el tumor primario que origina la infiltracién
metastasica de los nervios toracicos, plexo braquial o lumbosacro.

Fig. 1y 2. RMN - Columna lumbar. Invasién tumoral metastésica con plexopatia lumbar derecha como
complicacion de un cancer prostatico (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrdn Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo — PerU).
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Diagnéstico diferencial

1. Patologia plexural braquial: hernia discal cervical, tumores cervicales espinales
primarios, mal de Pott, etc.

2. Patologia plexural lumbar: hernia discal lumbar, tumores 0Oseos primitivos
(osteoma osteoide, osteoblastoma, osteocondroma, o malignos como el
condrosarcoma Yy osteosarcoma), osteomielitis, discitis piégena, abscesos
epidurales piégenos, osteoma osteoide (202), tumores espinales lumbares
primarios, tumores abdominales (ginecoldgicos).

3. Patologia de nervios craneales: multiples tumores de la base craneal.

Tratamiento médico

Estos dolores son uno de los mas intensos que describe la medicina, se emplean todo
tipo de medicamentos sin el riesgo de farmaco dependencia. La via de administracién
medicamentosa es intramuscular, endovenosa o intratecal, segun avance el proceso.

Los esteroides (preferentemente la dexametasona) suelen aliviar el cuadro,
acompafiado de analgésicos potentes como los opiaceos u otros. Una buena
alternativa es el uso de oxicodona 20 mg. cada 8 o 6 horas.

En los casos de lesibn metastasica confirmada, el tratamiento de eleccion es la
radioterapia y ocasionalmente la quimioterapia o el tratamiento mixto, en dependencia
de la sensibilidad del tumor primario.

Tratamiento quirurgico

En pacientes con dolor intenso la rizotomia es un método que puede elegirse y en
casos muy severos la cordotomia dorsal unilateral o bilateral. En estos casos debe
evaluarse riesgo y beneficio, con el fin de incrementar su calidad de vida.

Complicaciones

Dolor neuropatico refractario al tratamiento.

Discapacidad.

Paralisis braquial o crural.

Sindrome ansioso-depresivo.

Caquexia.

Complicaciones propias de la postracion (escaras, neumopatia, infeccion
urinaria, etc.).

7. Muerte.

ogkrwnE

Prondstico
Como toda lesidbn metastasica el prondstico es sombrio. La naturaleza, tratamiento y

control de la lesién tumoral primaria, son el mejor indice para pronosticar la esperanza
y calidad de vida.
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CAPITULO XXXXII
TUMORES MEDULARES

Historia

Galeno, alrededor de los afios 130 al 201, introdujo la cirugia de la médula espinal
dirigida a corregir alteraciones tuberculosas. Fabricio Hildano (1530-1634), fue algo
mas lejos en los procedimientos quirdrgicos vertebrales e hizo la primera descripcién
de una laminectomia, extirpando un trozo de espada impactado en una vértebra
lumbar mediante una operacion abierta. En el afio 1887 Gowers diagnostica un tumor
medular y es extirpado por Horsley, lograndose la recuperacion completa del paciente.
De Martel, fue quién en 1911, operé con buen resultado un meningioma espinal.

A principios de siglo XX se opta por el uso estandar de la laminectomia osteoclastica,
dejando la osteoplastica por su complejidad. Aparecen una serie de libros sobre
tumores espinales, destacando los de Frazier en 1918 y Elsberg en 1925 y 1941. Sin
embargo, la capacidad de distincion entre tumores intra o extramedulares quedod en
controversia hasta que Dandy demostr6 la posibilidad de la mielografia gaseosa en
1919 y Sicard introdujo el lipiodol como medio de contraste en 1921.

Concepto

Los tumores medulares son aquellas lesiones neoplasicas desarrolladas a partir del
tejido neural medular, raices nerviosas, filum terminal o meninges que ocupan
espacios en el compartimiento intradural y son categorizados de acuerdo a la relacién
con la médula. Estos tumores son una entidad diferente a los tumores vertebrales.

Etiologia

Al igual que los demas tumores, la causa de los mismos se limita solamente a la
identificacion de algunos factores de riesgo, pero sin determinar una génesis precisa.

La etiologia metastasica tan solo representa el 5% de los pacientes con cancer, siendo
los mas frecuentes el cancer de pulmén, préstata y mama. La afectacion
mielorradicular extradural es esencialmente metastasica, son raras las neoplasias
primarias y se conoce que algunos tumores a nivel cerebral pueden metastizar la
médula espinal por medio de la via del LCR.
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Epidemiologia (203)

Los tumores intrarraquideos son relativamente poco frecuentes, se encuentran en un
10-15% de los tumores primarios del SNC. Diferentes estudios sugieren una incidencia
baja en la frecuencia de estos tumores, aproximadamente de 9 tumores cerebrales se
encuentra un tumor medular y en una aproximacion de 1,1-2 por 100000 habitantes.

La distribucién de estos tumores a lo largo del raquis se comporta de la siguiente
manera: intradural (70% de los casos), extradural (15%) e intraextradural (15%) en
reloj de arena, a través del agujero de conjuncion.

Dentro de los tumores extramedulares se encuentran los tumores de las vainas
nerviosas, siendo los méas frecuentes los schwannomas y los neurofiboromas con un
pico de incidencia entre los 30-60 afios. Representan del 16-30% de los tumores
primarios raquideos (165), siendo la topografia mas frecuente los segmentos toracicos
y cervicales. El schwannoma, es la neoplasia espinal mas frecuente, predomina en
areas proximales (vainas radiculares a nivel axial), habitualmente localizados en las
raices posteriores y pueden estar asociados a NF | y Il. Los neurofiboromas, a
diferencia del anterior, tienen la caracteristica de distribuirse distalmente. Los
meningiomas son la segunda neoplasia espinal mas frecuente, entre los 50-70 afios
de edad y con una presentacion intradural dorsal (80%), pueden ser mdltiples y
asociarse a NF I1.

Los tumores intramedulares mas frecuentes son el ependimoma y los astrocitomas,
constituyendo cerca del 80-90% de los tumores. ElI 50% de los ependimomas se
localizan en la regién del filum terminal (ependimoma de la cola de caballo),
predominan en los varones (2/1), correspondiendo a la variedad mixopapilar y tienen
buen prondstico. Los astrocitomas representan dos tercios de los casos en nifios
(localizandose frecuentemente en la médula cervical) y la relacién se invierte en
adultos. Entre el 30-40% de los tumores intramedulares presentan una cavidad
guistica siringomiélica.

Patologia (204)

Neoplasias raquideas Primarias Secundarias

Extradural Mieloma Metéstasis con primario en
Neuroblastoma pulmén, mama, prostata y
Sarcoma de Ewing tracto gastrointestinal
Cordoma
Osteosarcoma

Intradural extramedular Neurinoma Carcinomatosis meningea
Meningioma de leucemias, linfomas,

cancer de mama y pulmon.

Intradural intramedular Astrocitoma Metastasis intramedular
Ependimoma
Hemangioblastoma

Fisiopatologia

Las lesiones que ocupan espacio en el canal espinal generalmente producen sintomas
que comprometen las vias motora y sensitiva de la médula y en alguna medida
comprometen la raiz nerviosa.
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Los estadios de lesion que afectan la funcibn motora son graduales conllevando
finalmente a la espasticidad muscular segmentaria; sin embargo, en casos de
evolucion aguda producen compromiso flaccido, como en algunos casos de metéstasis
que provocan transeccion aguda por una fractura patolégica vertebral con paralisis
flaccida y pérdida de los reflejos.

Los trastornos sensitivos estdn dados en dependencia de la topografia tumoral. La
afectacion anterolateral de la médula se manifiesta por la pérdida de la sensibilidad
dolorosa, tactil superficial y la temperatura, debido al compromiso de la via
espinotalamica. La afectacién posterior de la médula se traduce en una pérdida de la
sensibilidad profunda epicritica (palestesia y batiestesia), debido al compromiso de la
via propioceptiva.

Todos estos eventos fisiopatologicos se pueden entender porgue la compresion
extrinseca conlleva a la obstruccion del flujo venoso, genera un dafio mecénico por
compresion, conlleva a la hipoxia, generando el edema vasogénico con disminucion
del flujo sanguineo capilar e isquemia, la misma que producird una liberacion de
citoquinas generando un edema citotdxico y la muerte neuronal seguida de paraplejia
o cuadriplejia.

Clasificacion

Los tumores medulares es mejor clasificarlos clinicamente en extradurales e
intradurales, puesto que, atreverse a predecir su localizaciébn intramedular,
extramedular o mixta, es algo que solamente le compete a la neurorradiologia e
histopatologia.

Intrarraquideo, extradural, extramedular. Entre las entidades principales se
encuentran el carcinoma secundario (55% procedentes de linfoma, pulmén, mama,
prostata), sarcoma primario, mieloma y cordoma.

Intrarraquideo, intradural, extramedular. Entre los extramedulares mas notables se
nombran al neurofibroma 40%, meningioma 40%, filum ependimoma 15% vy
miscelaneos 5%.

Intrarraquideo, intradural, intramedular. Estan representados por el ependimoma
45%, astrocitoma 40%, hemangioblastoma 5% y misceldneos 10%.
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indices Extramedular Intramedular
Frecuencia 95% 5%
Dolor radicular Frecuente, precoz, al Infrecuente.

comienzo unilateral y
luego bilateral.

Espasticidad

Frecuente.

Durante un tiempo largo
no hay espasticidad.

Sindrome predominante

Brown Sequard.

Siringomiélico.

Trastornos de la
sensibilidad

Anestesia total: limite
superior preciso con nivel
de anestesia.

Anestesia termoanalgésica
de tipo siringomiélica.
Caracter impreciso en su
limite superior; a veces
este asciende por el
crecimiento del tumor.

Trastornos esfinterianos

Tardio.

Precoz.

Enfermedades sistémicas
asociadas

Frecuente.

No existen.

Mielografia Positiva: detencion del Negativa: frecuente paso
contraste y facil de del contraste.
precisar.

Alteraciones radiolégicas Frecuentes. Infrecuentes.

vertebrales

Alteraciones del LCR:

Queckenstedt positivo Temprano. Tardio.

Sindrome de Froin Temprano. Tardio.

Presion Aumentada. Normal.

Frecuencia tumoral

El 80% son neurofibromas,
meningioma (dorsal),
sarcoma y angioma.

El 80% son gliomas
(ependimomas,
ependimoblastoma,
astrocitoma, etc.).

Prondstico

Bueno (meningioma,
neurinoma); malo
(carcinoma).

Malo.

Cuadro clinico

La evolucion de los sintomas y signos en un tumor extramedular desde el inicio hasta
el deterioro final fue descrita por Openheim (1923) como sigue:

1. Sindrome doloroso radicular. Se afecta de la manera siguiente: una raiz que

trae como consecuencia el

trastorno segmentario sensitivo o motor

correspondiente, en la que, el dolor radicular aumenta a la maniobra de
Valsalva (tos, defecacion y estornudo); como defecto motor evidencidndose
paresia segmentaria, fasciculaciones y atrofia muscular, y como defecto
sensitivo segmentario con parestesias, mala percepcion al tacto y temperatura.
También se detecta dolor vertebral al nivel de la afectacion radicular.

2. Sindrome Brown-Sequard (hemiseccion medular). Conforme hay un
desarrollo gradual de la masa ocupante de espacio y produciendo compresiéon
parcial de la médula, se evidencia: déficit motor homolateral, déficit sensitivo
profundo homolateral, déficit sensitivo superficial contralateral, ademas de nivel
sensitivo metamérico.
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3.

Sindrome de Bastian (transeccion completa). Compromete definitivamente las
funciones motoras, sensitivas y vegetativas por debajo de la lesion implicada.

A continuaciéon, describimos los sintomas y signos capitales de la enfermedad
medular.

1.

Dolor radicular. Los tumores extramedulares causan dolor radicular que se
irradia al dermatoma correspondiente, aumenta con la tos y puede haber
hiperestesia que empeora en horas de la hoche. Los tumores cervicales altos y
del foramen magno son a menudo de localizacion ventral y producen
usualmente dolor cervical, pudiendo haber rigidez de nuca y postura anormal
de la cabeza. Cuando compromete las vias largas, puede haber debilidad
segmentaria motora de caracter unilateral inicial en la mayoria de los tumores
intradurales; que se pueden confundir al dolor producido por un compromiso
discal. En lesiones de la cauda equina, el dolor se presenta en forma precoz y
compromiso tardio del esfinter vesical; en cambio, a nivel del cono medular el
dolor es tardio.

Trastornos sensitivos. Los tumores intramedulares se originan en la vecindad
del canal central y crecen en forma centrifuga, las primeras fibras en afectarse
son las cruzadas del haz espinotalamico que conducen el dolor y la
temperatura provocando una disociacion de la sensibilidad epicritica
(disociacion siringomiélica). Los tumores extramedulares producen usualmente
pérdida de la sensibilidad en los dermatomas de las raices afectadas o pérdida
sensorial méas difusa dentro del Sindrome de Brown-Sequard. Los tumores que
infiltran el cono medular o cola de caballo causan anestesia (en silla de montar)
con disminucién de la sensibilidad en areas perineal y genital.

Trastornos motores. Los tumores intramedulares pueden afectar a las células
de las astas anteriores produciendo alteraciones de la neurona motora inferior
(debilidad, atrofia e hiporreflexia) en el nivel de la lesién. Si compromete el haz
corticoespinal descendente produce sintomas de neurona motora superior
(debilidad, espasticidad e hiperreflexia) en niveles inferiores a la lesion. Los
tumores extramedulares inician con debilidad segmentaria en el nivel del tumor
que progresa a un sindrome Brown-Sequard y posteriormente el sindrome
medular transversal cuyo déficit produce espasticidad y trastornos de la
marcha.

Trastornos autondmicos. Todos los tumores medulares producen
alteraciones autondmicas de la vejiga, el intestino y la funcién sexual. Los
tumores del cono medular y de la cola de caballo causan sintomas mas
precoces que los que causan comprension de la médula espinal. Cuando el
tumor afecta los niveles de C8-T2 en raras ocasiones puede haber un
sindrome de Porfour du Petit (exoftalmo, aumento de la hendidura palpebral y
midriasis) que dura pocas horas por una irritacion transitoria, para luego seguir
por sintomas deficitarios que se traducen en el sindrome de Claude-Bernard-
Horner (enoftalmo, disminucion de la hendidura palpebral y miosis).

Otros sintomas. En raras ocasiones ciertos tumores extramedulares en un
10% de nifios producen hipertension endocraneana por hidrocefalia cuando
esta ubicado en cualquier nivel y mas frecuente si es cervical alto.
Probablemente la causa es la liberacibn neoplasica de una proteina con
actividad oncética hacia el LCR y que altera su flujo de absorcion. Una ataxia
sensitiva de la marcha puede resultar de la compresion de la columna posterior
bilateral por tumores dorsales de linea media. Manifestaciones frecuentes en
niflos son las torticolis en tumores cervicales y escoliosis en tumores dorsales.
Rara vez se presenta un ictus relacionado con una hemorragia intratumoral o
subaracnoidea.
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Complementarios

1. Rx — Columna Vertebral. Muestra alguna anomalia aproximadamente en un

72% de los tumores medulares: alteracion en la densidad 6sea o colapso del
cuerpo vertebral (extradural y extramedular), ampliacion de la distancia
interpedicular (tumores intramedular o extramedular), ampliacion del foramen
neural (50%) y cambios blasticos o liticos. En raras ocasiones se observan
calcificaciones intraespinales.

TC - Columna vertebral. Determina con mejor calidad la arquitectura 6sea y
algunos tumores extramedulares. Puede identificar los tumores con crecimiento
en reloj de arena a través del agujero de conjuncion.

Mielotomografia. La TC se puede asociar a una mielografia con la que se
diagnostica la topografia y extension del tumor.

RMN - Columna vertebral. Confirma la presencia del proceso tumoral e
identifica el tumor, su tamafo, nivel, naturaleza y compromiso circundante
(comportamiento intrarraquideo). La mayoria de los tumores intramedulares
son isointensos o igualmente hipointensos, se observa solamente un
ensanchamiento mal definido de la médula espinal en imagenes T1, los que en
T2 son mas sensibles para identificarlos por mostrar una hiperintensidad,
siendo necesaria la administracién de contraste. Esta técnica ha desplazado a
la mielografia y la TC al demostrar mejor tolerancia, proporciona mas
informacion y mejor calidad. Posee una sensibilidad del 93% y especificidad del
97%.

Fig. 1. RMN-Columna Cervical (sagital). Lesion tumoral intra-extra raquidea, intradural y extramedular.
Fig. 2. RMN-Columna Cervical (axial). Extension tumoral en reloj de arena desde el agujero de conjuncion
(Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).
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CAOP QUTRIDS

Fig. 1. RMN-Columna Lumbar (T1). Lesion tumoral intrarraquidea, intradural e intramedular dorsal. Fig. 2.
RMN-Columna Lumbar (T2). Idem (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo — Peru).

:.'._’: PR 1WeD. FEnu
HAYEN ROSRIGW 2

10000 ; v -
Fig. 1 y 2. RMN-Columna Dorsal (sagital). Lesion tumoral extra-intra raquidea, extradural vy
extramedular (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo —
Pert).
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Fig. 1. RMN-Columna Dorsal (sagital) sin contraste. Lesion tumoral intrarraquidea, intradural e
intramedular en un paciente con una fractura vertebral (L1) antigua. Fig. 2. RMN-Columna Dorsal (sagital)
contrastada. El estudio anatomopatolégico informé un ependimona (Archivo personal Dr. Viadimir Cerrén
Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

5. Mielografia. Examen invasivo que consiste en la visualizacion radioldgica del
canal medular, del calibre y morfologia por la inyeccion de una sustancia de
contraste mediante una puncién lumbar y/o cisternal, la cual determina la
presencia de patologia intrarraquidea, el nivel de la lesion y si fuera posible, el
tamafio de ella y el estado de permeabilidad del espacio subaracnoideo. Los
tumores extramedulares intradurales pueden formar un borde curvado,
desplazan la médula hacia un lado y producen cambios asimétricos de
contraste. Los tumores intramedulares no causan bloqueo al comienzo, pero
producen crecimiento fusiforme y los procesos extradurales producen una
buena interrupcién con bloqueo total del canal.

6. Puncion lumbar. Este examen sirve para realizar las pruebas de
Queckenstedt y Stoockey y determinar la permeabilidad del canal vertebral,
precisando si hay o no bloqueo. Permite, ademas, la evaluaciéon del LCR y la
cuantificacién de la cantidad y cualidad proteica.

Tratamiento quirdrgico

Las indicaciones de la cirugia deben ser orientadas a cada caso de manera individual
y la eleccion de la misma depende de factores como:

Esperanza de vida.

Dafio medular existente.

Localizacion.

Numero de lesiones.

Mecanismo de produccién de la compresion.
Histologia tumoral.

Velocidad de progresion.

NogokwbhE
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8. Clinica neurologica.
9. Tratamiento previo con radioterapia.

La cirugia debe ser impostergable cuando:

1. Exista progresion de la sintomatologia.
2. Clinica progresiva aun sin confirmacion histologica.
3. Columna inestable.

Fig. 1. Exposicion de la lesion tumoral espinal dorsal y lateral derecha. Fig. 2. Exéresis total del tumor
intrarraquideo, intradural y extramedular (neurofibroma) (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas.
Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. RMN-Columna Cervical. Ensanchamiento del canal medular cervico-dorsal y su contenido, a causa
de un tumor intrarraquideo, intradural e intramedular. Fig. 2. Exposicion quirirgica del tumor medular a
nivel de la transicién cervico-dorsal (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrdn Rojas. Hospital IV Huancayo
EsSalud, Huancayo - Peru).
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El abordaje de eleccion es la laminectomia por via posterior, al ofrecer una vision
panoramica en la mayoria de las lesiones, siendo el objetivo quirdrgico la extirpacion
completa y curativa. El éxito del proceder esta determinado en primer lugar, por la
naturaleza de la interfase tumor-médula y la experiencia del cirujano. Cuando se tiene
la certeza que se trata de un tumor benigno, debe procurarse su resolucién completa.

Si la progresion deficitaria es rapida, la descompresion urgente es necesaria para
prevenir el déficit neurolégico permanente, especialmente si son tumores
extramedulares (neurinoma, meningioma, etc.), los mismos que deben extirparse
totalmente antes de producir el dafio medular total.

Cuando existe compromiso del cuerpo vertebral, la laminectomia y corpectomia son
objeto de polémica, porque los mismos coadyuvan a generar 0 aumentar la
inestabilidad vertebral preexistente. Sin embargo, en la actualidad se cuenta con
medios que garantizan estabilidad mediante plastias protésicas.

Tratamiento médico

1. Corticoides. Esta demostrado su efecto beneficioso inicial sobre el control del
dolor y la mejoria neuroldgica (disminuye el edema, inhibe la sintesis de
prostaglandina E, regula el crecimiento vascular y controla los cambios que se
producen en el citoesqueleto por el aumento de la permeabilidad). Aunque su
mecanismo de accion no es completamente conocido, el esquema mas
utilizado consiste en administrar un bolo de dexametasona 10-20 mg., luego
aumentarse las dosis en 4-12 horas si no existe mejoria clinica. Las siguientes
48 horas, se mantiene una dosis EV entre 4-8 mg. cada 6 horas y
posteriormente se pasa a via oral.

2. Analgésicos. Puede utilizarse analgésicos potentes como opiaceos (morfina,
oxicodona, etc.), sin ninguna reserva de generar farmaco dependencia.

3. Protectores gastricos. Pueden utilizarse los inhibidores de la bomba de
protones, como los antihistaminicos H-2, los mismos que ofrecen una
gastroproteccion frente a la administracion de corticoides, en la bisqueda de
profilaxis ante la posibilidad de Ulceras de Cushing.

4. Vitaminoterapia. La administracion del complejo vitaminico B puede beneficiar
por ser un elemento importante en la remielinizacién, aunque no se ha
demostrado su eficacia definitiva, su uso es aconsejable.

Tratamiento radiante

La radioterapia como tratamiento complementario es de poca utlidad por los
beneficios dudosos que ofrece; sin embargo, puede usarse primeramente en el
tratamiento del tumor intramedular o carcinoma extradural metastasico.

Algunos resultados optimistas en importantes series, manifiestan que la radiacién al
administrarse junto a la dexametasona conlleva a los siguientes beneficios:

Descomprime el tejido nervioso por su efecto citorreductor tumoral.
Controla el dolor (70%).

Disminuye el déficit neuroldgico (45-60%).

Revierte la paresia (11-21%).

Estabiliza la progresion local neoplasica.

agbrnNE

Como efecto de la radiacién puede desaparecer el tejido tumoral, pero esto puede
favorecer el colapso vertebral, siendo las &areas mas afectadas los segmentos
vertebrales transicionales (cervicotoracico, téracolumbar y lumbosacro). Para prevenir
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este dafio neuroldgico derivado del aplastamiento vertebral, los pacientes con lesiones
en estas areas, deben llevar adicionalmente un sistema ortopédico de refuerzo que
favorece la sujecion, como los corsés ortopédicos.

Diagnéstico diferencial

1. Hernia discal. La diferencia radica en la evolucion sintomatica pues la hernia a
diferencia del tumor mejora con el reposo fisico.

2. Esclerosis multiple. Presenta lesiones multifocales del eje cerebro espinal, son
més frecuente en la mujer joven y puede acompafiarse de trastornos
campimétricos por neuritis optica.

3. Mielopatia Optica de Devic. Se producen sintomas motores y sensitivos
medulares, de curso agudo o subagudo, se establecen en horas o pocos dias,
acompafidndose de pérdida visual. En el pasado era considerado como una
posible esclerosis multiple, pero actualmente la mayoria de los autores estan
de acuerdo que puede formar parte de cualquier enfermedad.

4. Espondilitis anquilosante. Hay presencia de dorsalgia persistente que ocasiona
espasmo muscular, dificultando la realizacion de las actividades fisicas
rutinarias.

5. Mielopatia tropical por HTLV. La sospecha de esta entidad y el estudio del LCR
son imprescindibles para su diagndstico.

6. Mal de Pott. El genio epidemiol6gico, curso de la enfermedad y los hallazgos
radiolégicos (discitis y osteomielitis vertebral) son importantes para el
diagndstico.

7. Mieloma mudltiple. Los dolores a nivel dorsal son uno de los primeros sintomas,
se debe prestar atencion especial. Las fracturas patoldgicas vertebrales,
costales, etc., son el curso natural de la enfermedad.

8. Mielopatia por complicacién neurolégica del SIDA.

Complicaciones

1. Las complicaciones mas frecuentes son el resultado de la postracion del que
son victima los pacientes. Las escaras, neumopatia hipostética, infecciéon
urinaria por sonda vesical e inestabilidad psiquica son un reporte frecuente, las
mismas que pueden condicionar la mortalidad.

2. El uso prolongado de corticoides aumenta la susceptibilidad a la infeccion por
inmunosupresion y las Ulceras gastricas. Ademas, pueden presentarse
alteraciones psiquiatricas inducidas por corticoides, como la mania, psicosis y
depresién, que suelen responder al tratamiento con neurolépticos.

Prondstico

El pronéstico de los tumores medulares depende en gran medida de la localizacién del
mismo, caracteristicas morfolégicas e histolégicas, progresion de los sintomas y el
estado neuroldgico del paciente en el momento del diagnostico.

Si la progresion de los sintomas es lenta y el déficit incompleto, la recuperacion puede
ser expectante o bueno en el mejor de los casos. Si la progresion es rapida y
completa, el prondstico es sombrio.

La lesibn medular constituye evidentemente una fuente de morbilidad muy importante,
cuyo diagnéstico y tratamiento precoz es el arma méas importante para garantizar la
efectividad terapéutica médica, quirtrgica o fisioterapéutica. Cuando se presenta la
paraplejia o cuadriplejia asociada a disfuncion esfinteriana, generalmente estamos
frente a los estadios clinicos finales de esta urgencia medular relacionada con un
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menor tiempo de supervivencia. Las complicaciones debido a la postracion del

paciente como las escaras, neumopatia hipostatica y la infeccion urinaria
ensombrecen el prondstico.
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CAPITULO XXXXIII
MENINGIOMA ESPINAL

Concepto

El meningioma espinal estda definido como un tumor intrarraquideo, intradural y
extramedular de naturaleza benigna. Constituye una entidad que reviste gran
importancia neuroquirdrgica, puesto que, su diagndstico y tratamiento quirdrgico
oportuno, significan la cura total.

Epidemiologia

Las localizaciones extracerebrales suponen el 0,4% del total de los meningiomas. El
meningioma espinal es la segunda neoplasia espinal primaria por orden de frecuencia
y su localizacion predilecta es la region dorsal con el 80% de los casos.

Se presentan raramente en la region lumbar y cervical, y son mdltiples en la NF II.
Sélo en raras ocasiones tienden a crecer fuera del canal raquideo. Con mayor
frecuencia se presenta en las mujeres, entre la quinta y sexta décadas de la vida, y se
han reportado con relativa frecuencia su debut en la menstruacién o el embarazo,
como algunos meningiomas situados a otro nivel.

Patologia

Presentan una morfologia nodular, de consistencia sélida, compacta y elastica. Al
corte suele ser fasciculado o arenoso en relacién a la presencia de calcificaciones;
cuando predomina el sistema vascular son rosados y carnosos; y cuando son
amarillentos presentan células xantomatosas. En los meningiomas espinales
generalmente no hay hiperostosis 0sea vertebral y el tipo histolégico mas frecuente es
el meningotelial.

Fisiopatologia
El compartimiento espinal no permite que las neoplasias sean de un diametro amplio,
y se manifiestan rdpidamente con determinada sintomatologia, en dependencia de su

localizacién y sentido de su extension. Inicialmente con un dolor referido, luego
irradiado unilateral, por distension de las meninges y la raiz espinal afecta. Luego
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afecta las vias medulares ascendentes y descendentes hasta comprometer a la raiz
contralateral y la funcion esfinteriana.

La existencia de receptores progesterénicos y estrogénicos en el meningioma son
conocidos desde el siglo anterior, de ahi que el tumor tenga predileccion por el sexo
femenino, pueda hacerse sintomético en los periodos menstruales, debutar en el
embarazo o aumentar su diametro.

Cuadro clinico

1. Sindrome radicular. Al inicio de la enfermedad, el paciente aqueja un dolor

gquemante y unilateral segin el dermatoma dorsal afecto, generalmente
confundido con enfermedad cardiaca, abdomen agudo, lumbalgias por
infeccion urinaria u otras causas. Conforme avanza la enfermedad el dolor se
torna bilateral pero acompafnado de algin grado deficitario motor y esfinteriano.
Sindrome de Brow-Sequard. La paresia y paraplejia inferior (espasticidad,
clonus, hiperrreflexia osteotendinosa y Babinski) son por afeccion piramidal
unilateral a la lesién al igual que la sensibilidad profunda. Los trastornos
sensitivos son contralaterales a la lesion que progresan de manera ascendente
y presentan un nivel sensitivo definido a nivel del dermatoma afecto.

Sindrome autonémico. Los trastornos esfinterianos vesical y rectal no tardan
mucho en hacer su aparicion después del déficit motor.

Complementarios

1.

2.

Rx — Columna vertebral. No suele ayudar mucho y puede aparentar ser
normal. La erosion del pediculo, el ensanchamiento de los agujeros de
conjuncion y del diametro interpedicular son infrecuentes.

TC - Columna vertebral y mielotomografia. Manifiesta la localizacion tumoral
(intrarraquidea, intradural y extramedular), de bordes bien definidos y que
impide el flujo de contraste produciendo un bloqueo parcial o total.

RMN — Columna vertebral. Es el examen de eleccién, mas auln, si se trata de
una embarazada al no llevar radiacion en su realizacion. A diferencia del
estudio anterior puede sugerir mas precisamente la naturaleza tumoral. La
imagen puede tornarse hiperintensa en T1 y en T2 hipointensa. A la
administracién de sustancia contrastada endovenosa se torna hiperintenso.
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Fig. 1y 2. RMN — Columna Dorsal. Lesion tumoral intrarraquidea, intradural y extramedular en una
paciente embarazada. El estudio anatomopatolégico informé un meningioma dorsal (Cortesia del Dr.
Guillermo Pardo Camacho. Hospital Universitario Manuel Ascunce Domenech, Camaguey — Cuba).

Diagnostico diferencial

Scwannoma.

Ependimoma.

Hernia discal.

Estenosis del canal espinal lumbar.
Mal de Pott.

Angiomas.

Mieloma multiple.

NogokrwdE

Tratamiento quirurgico

Una vez localizado el nivel exacto de la lesion tumoral, se debe proyectar sobre ella la
tan conocida laminectomia estandar, siendo el objetivo principal la exéresis quirlrgica
radical. Una vez realizada la laminectomia un nivel por encima y por debajo de la
lesién, se evidenciara cambios sustanciales en la duramadre subyacente, como
abultamiento, cambios de coloracion y la ausencia de la pulsacién subaracnoidea.
Acto seguido se procedera a la durotomia y la exposicion del tumor. Debe procederse
a la exéresis gentil, para no dafar la médula y las raices. Con la ayuda de la
electrocoagulacion bipolar debe realizarse la hemostasia y una vez extirpada la lesion,
proceder a la sintesis de los tejidos a prueba de agua, evitando la fistula de LCR.

Los hallazgos tumorales estaran en dependencia del tipo de meningioma, pudiendo
ser rojizo o amarillento, si se trataran de angiomatosos o fibrosos respectivamente.

274



Vladimir Cerrén Rojas TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO

Fig. 1. Exposicion y exéresis tumoral de un meningioma dorsal. Fig. 2. Lecho tumoral luego de la
extirpacion (Cortesia del Dr. Guillermo Pardo Camacho. Hospital Universitario Manuel Ascunce
Domenech, Camagtiey — Cuba).

Complicaciones

1. Fistula de LCR y cefalea por escape.
2. Disfuncion esfinteriana transitoria.
3. Hematoma epidural post quirurgico.
4. Paraparesia inferior asimétrica transitoria.
5. Paraplejia inferior por infarto medular.
6. Infeccion de la herida quirdrgica.

7. Radiculopatia post quirudrgica.

8. Infeccion urinaria por disfuncion esfinteriana.
9. Inestabilidad espinal post quirdrgica.

10. Recurrencia del tumor.

Prondstico
Totalmente favorable, si se ha garantizado la exéresis total y no ha existido dafio
yatrogeno en el proceder quirdrgico. Las paresias y hasta la pardlisis, debido a la

manipulacion, edema o isquemia medular, pueden resultar transitorias mejorando con
la administracion de dexamentasona, vitamina B vy fisioterapia.
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CAPITULO XXXXIII
TUMORES DE LA COLA DE CABALLO

Historia

Los sumerios ilustraron en bajo relieve a un le6n con una flecha clavada en su
espalda, la misma que seria uno de sus primeros intentos en explicar la fisiopatologia
de las paraplejias. Inicialmente se creia que los traumatismos vertebromedulares
constituian la Unica causa de las mismas, pero otras culturas, en el futuro,
desentrafiaron las otras génesis, como la etiologia tumoral.

Concepto

Los tumores de la cola de caballo son extramedulares e intradurales y raramente
intramedulares e intradseos. Estos tumores por el gran tamafio que pueden adquirir en
su lento crecimiento, pueden provocar lesiones erosivas en las vértebras y no
constituir necesariamente un signo de malignidad.

Epidemiologia

De cada nueve tumores cerebrales se encuentra un tumor medular, con una tasa
aproximada de 1-2 por cada 100000 habitantes. No hay predileccién por el sexo y se
presentan la mayoria entre la cuarta y quinta décadas de la vida.

Los ependimomas y schwannomas son los tumores mas frecuentes a este nivel. El
ependimoma de la cola de caballo supone el 88% de los tumores de la cauda equina y
afecta a pacientes entre 40-60 afios. Los astrocitomas representan el 8% vy el
oligodendroglioma con el 2% (78). Los schwannomas constituyen tumores benignos
que alcanzan el 6-8% de todos los tumores intrarraquideos.

Patologia

MacroscoOpicamente se aprecia una lesion intrarraquidea e intradural que en casos de
schwannomas cuelga de una raiz y en casos de neurofibromas invaden a lo largo del
nervio. La coloracion varia desde el rojizo en casos de schwannoma hasta el amarillo
palido en casos de ependimona y pueden acompafiarse de un quiste adyacente o en
su interior. Algunos tumores pueden tener origen en el cono medular, el filum terminal
o la cola de caballo, teniendo a la vez comunicacion intra-extramedular, la que se
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extiende o comunica a través de una raiz nerviosa. Los tumores metastaticos pueden
optar por la misma via en sentido retrégrado y confundir inicialmente.

Microscopicamente los tipos histoldégicos mas reportados se resumen a los siguientes:

CeoNohkwWNE

Ependimoma mixopapilar.

Astrocitomas.

Neurinoma (schwannoma).

Oligodendroglioma.

Neurofibroma.

Paraganglioma (205).

Hemangioblastoma.

Meningioma.

Metéstasis (carcinomatosis meningea, sarcomas y linfomas).

Cuadro clinico

1.

Sindrome autondémico. La disfuncién esfinteriana (100%) con vejiga aténica
(neurogénica), la disfuncion sexual (21%) con impotencia y la sensacion de
frialdad en los miembros son presentaciones tardias.

Sindrome radicular. El dolor lumbociatico estd presente (96%), existe dolor
unilateral precoz, en el dermatoma correspondiente con empeoramiento por las
noches y con caracter quemante. Posteriormente, conforme avance la
enfermedad, el dolor puede ser bilateral. La lumbalgia sin ciatica (3%) también
se reporta.

Sindrome deficitario motor. Las pardlisis y paresias segmentarias de caracter
flacido con arreflexia (80%) son una constante.

Sindrome deficitario sensitivo. Los trastornos sensitivos con hipoestesia o
anestesia (en silla de montar), con disminucion de la sensibilidad en areas
perineal y genital (68%), pueden presentarse como primeros sintomas.

Complementarios

1.

Rx — Columna vertebral. Aparentemente puede ser normal y en casos
extremos observarse erosion del pediculo, ensanchamiento de los agujeros de
conjuncién y del diametro interpedicular. En caso de metastasis puede verse
osteolisis.

TC - Columna vertebral y mielotomografia. Revela una masa extramedular
e intradural, bien definida, que obstruye el flujo del contraste produciendo un
blogueo parcial o total.

RMN — Columna vertebral. La mayoria de tumores son isointensos o
igualmente hipointensos, siendo necesario utilizar el contraste para obtener un
mejor realce de las imagenes. En esta Ultima puede observarse un halo
hiperintenso en los schwannomas.
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Fig. 1. RMN-Columna lumbar (sagital). Tumor de la cola de caballo a nivel de L1 y L2 correspondiente a
un schwannoma. Fig. 2. RMN-Columna lumbar (coronal). El tumor lateraliza la cola de caballo hacia la
derecha (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

Fig. 1. RMN-Columna lumbar. Tumor de la cola de caballo a nivel de L4 y L5 correspondiente a un
schwannoma. Fig. 2. RMN-Columna lumbar. Halo hiperintenso a la administracion de contraste (Archivo
personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Per().
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Fig. 1. RMN-Columna lumbar. Tumor de la cola de caballo a nivel de L3 y L4 correspondiente a un
schwannoma pigmentado. Fig. 2. RMN-Columna lumbar. Halo hiperintenso a la administracion de
contraste (Archivo personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Peru).

baz(I* 160785 43Y

Fig. 1. RMN-Columna contrastada. Halo hiperintenso a la administraciéon de contraste y Fig. 2. RMN-
Columna lumbar (T2). Precisa el contenido y la prolongacion quistica hasta S1 (Archivo personal Dr.
Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo — Pert).
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4. Mielografia. Su uso se permite en ausencia de RMN, por ser una prueba
invasiva. Similar a la mielotomografia, se observa una detencién de la
sustancia contrastada a nivel tumoral (defecto de lleno), brindando informacién
real sobre el volumen y localizacion tumoral.

5. Puncion lumbar. Permite realizar estudios bioquimicos o citoldgicos del LCR.
El examen macroscopico del liquido puede evidenciar sindrome de Froin

(xantocromia, hipercoagulabilidad e hiperproteinemia).

Permite ademas,

realizar pruebas dindmicas (Queckenstedt y Stoockey).

Diagnoéstico topogréfico

EPICONO

CONO

COLA DE CABALLO

Lesién transversal medular
a nivel de la transicion
dorso-lumbar.

Lesion a partir de L1.

Lesion multiple de las
raices por debajo de L2.

Menor frecuencia.

Menor frecuencia.

Mayor frecuencia.

Trastorno de la
sensibilidad a partir de L4.
Anestesia 0 hipoestesia
segmentaria en miembros
inferiores.

Anestesia en silla de
montar.

Anestesia en silla de
montar. Trastorno
segmentario de la
sensibilidad en piernay

pie.

Paralisis o paresia de la
extension y rotacién
externa de la cadera,
flexion de la rodilla y
movimiento de pies y sus
dedos.

Frecuente déficit radicular
por lesion de las raices
nerviosas L3-L5.

Paresias segmentarias de
la pierna y pié y flexores de
la rodilla y glateos.

Pardlisis de vejiga y recto.

Pardlisis de vejiga y recto
(vejiga de rebosamiento,
incontinencia fecal)

Pardlisis de vejiga y recto
(en el sindrome completo).

Arreflexia aquilea bilateral.

Ausencia de reflejo anal y
bulbocavernoso.

Arreflexia aquilea bilateral.

Valsalva negativo.

Valsalva negativo.

Valsalva negativo.

Diagnostico diferencial

Mal de Pott.
Angiomas.

oghrwnE

Tratamiento quirdrgico

Hernia discal lumbar.
Estenosis del canal espinal lumbar.

Enfermedad genitourinaria primaria.
Metéastasis vertebral.

El tratamiento efectivo de estos tumores es la exéresis quirdrgica radical. La mayoria
de casos son benignos y la extirpacion completa garantiza el éxito total. La técnica
mas recomendada es la laminectomia estandar por via posterior, la cual debe ubicarse
directamente por encima de la proyeccion tumoral, seguida de una durotomia y
exposicion completa de la lesidén. Los hallazgos habituales contemplan una masa
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tumoral amoldada al canal medular a lo largo de él, color rojizo o palido, insertado en
una raiz, de la cuél se debe desprender totalmente, sacrificando la misma.

Fig. 1. Laminectomia standar por via posterior, en la cuél inmediatamente después de la durotomia se
observa la lesién tumoral. Fig. 2. EI tumor extirpado cuelga de una raiz y el estudio anatomopatoldgico
informé un schwannoma (Archivo personal Dr. Vladimir Cerrén Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud,
Huancayo — Peru).

Complicaciones

Paraparesia inferior asimétrica.

Parestesia segmentaria en miembro inferior.
Fistula de LCR.

Infeccion urinaria por disfuncion esfinteriana.
Disfuncion esfinteriana rectal.

Infeccion post quirdrgica.

Inestabilidad espinal post quirdrgica.
Recurrencia del tumor.

ONoOO~LONE

Prondstico

El pronéstico depende de la localizacion y extension tumoral, su morfologia e
histologia, la progresion de los sintomas y del estado neurologico del paciente en el
momento del diagndstico. Si la progresion de los sintomas es lenta y el déficit es
incompleto, puede tener buen pronéstico, pero si la progresiéon es rapida y la cirugia
tardia, el pronéstico puede ser malo.
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Concepto

CAPITULO XXXXV
TUMORES DE ETIOLOGIA IMPRECISA

Los tumores de etiologia imprecisa son aquellos que no han sido cientificamente
diagnosticados, perdurando solamente la especulacién en cuanto a su naturaleza.
Diversos son los factores que contribuyen a esta realidad, entre ellos la falta de
protocolizacién de la patologia tumoral, la escasa cultura sanitaria en nuestro pais y la
limitacion econdmica que impide realizar desde biopsias hasta actos quirargicos y
necropsias.

Causas

1.

No realizar el acto quirdrgico. Innimeros son los factores que contribuyen a
esta realidad, entre ellos tenemos el alto costo que acarrea la intervencion
neuroquirdrgica, falta de instrumental médico adecuado, personal médico
poco entrenado, desahucio médico precoz y negativa familiar para la
cirugia,

Imposibilidad de ubicar el tumor primario en caso de metastasis. Muchos
tumores quedan con un diagndéstico impreciso y pese a que muestran una
imagen inconfundible de metastasis, no se puede precisar en la economia
corporal, el tumor primario.

Imposibilidad de tomar la muestra tumoral. La profundidad del tumor o su
localizaciébn en area elocuente impide tomar la muestra citolégica. La
ausencia de personal capacitado y de tecnologia estereotactica coadyuvan
a esta realidad.

Mala toma de biopsia. Las biopsias obtenidas pueden incluir solamente
estructuras necroéticas e infiltracion periférica, en las que falta el tejido
tumoral primario.

Error en el estudio anatomopatol6gico. Tenemos como rutina el envio de la
lesién tumoral a dos centros anatomopatologicos distintos para su estudio
y, en algunas ocasiones se obtienen resultados diferentes, lo cual sugiere la
existencia del error humano.

Negacion de los familiares a la necropsia. La ausencia de la cultura
sanitaria en nuestra poblacion y el desamparo del estado peruano a no
contribuir con los costos que implica una necropsia, impide en varias
ocasiones la realizacién de este acto, atentando finalmente al diagnéstico
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epidemiolégico de las patologias tumorales y una adecuada formacion
académica y cientifica de los futuros neurocirujanos.

NH:CARLOS ALl |

Fig. 1y 2. TC - Craneo. Tumor quistico parasagital derecho en un paciente masculino, de 27 afios de
edad, quien fuera desahuciado precozmente y tampoco se le realizara la necropsia. Su localizacion podria
sugerir un meningioma, pero el sexo y la edad no son acordes a la frecuencia en esta entidad (Archivo
personal Dr. Vladimir Cerron Rojas. Hospital IV Huancayo EsSalud, Huancayo - Peru).

Sugerencias

1.

Inicio de una campafia de sensibilizacién sanitaria epidemiolédgica, explicando a
la poblacién los beneficios de llegar al diagndstico definitivo en la patologia
tumoral.

Establecer y cumplir protocolos que incluyan la realizacion de la necropsia en
pacientes donde el diagndstico haya quedado inconcluso.

Gestionar el subsidio econémico del E

stado peruano para proceder al diagnostico, tratamiento, estudio
anatomopatoldgico y necropsia de toda entidad tumoral.

Necesidad de incorporar en el sistema nacional de salud, el concepto de
hospital universitario, para contribuir a la formacién académica, investigacion
cientifica y proyeccion social, fines sagrados de la Universidad.

Exigir como parte de la formacion de los residentes de neurocirugia realizar el
acto necropsico en los pacientes fallecidos por patologias neuroldgicas, con
fines de investigacion cientifica, excluyendo los casos médico-legales. Esto
permite que el futuro neurocirujano tenga una vision tridimensional del 6rgano
rector.

El estudio de la patologia tumoral no puede prescindir del especialista en
anatomopatologia neuroldgica, evitando de esta forma, los errores frecuentes
en el diagnostico.

Agotar los estudios pertinentes a fin de identificar el tumor primario en las
metastasis cerebrales y espinales.
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