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NOTAS CLINICAS

TUMOR PERLADO GIGANTE DEL ANGULO
PONTOCEREBELOSO

P. ALBERT LASIERRA,

Neurocirujano, Sevilla

A. MARTINEZ CARO.

Avudante del Servicio. Sevilla

Servicio de Neurocirugia de la Clinica
Universitaria A.
(Prof. F. GOMAR GUARNER)

Quirurgica

Servicio Regional de Neurocirugia de la Residencia Sanitaria
“Garcia Morato” del 8. 0. E,
(P. ALBERT LASIERRA)

Recientemente hemos tenido ocasion de ob-
servar y operar uno de estos tumores epider-
moides que por su localizacién, gran tamano y
por el hecho de que la enferma haya sobrevivido
a la intervencion, creemos de interés su descrip-
cion, aun sin considerar la rareza anatomopa-
tologica que supone su hallazgo dentro de las
neoformaciones intracraneales. Describimos a
continuacién la historia clinica:

S. C. G, Historia clinica ntim, 915. Enferma de treinta
¥ un anos, Hospitalizada en el Servicio Universitario del
profesor doctor M. DIAz Ruglo, donde fué vista por nos-
otros el 28-VIII-56. Su sintomatologia habia comenzado
tres afios antes, durante el puerperio del ultimo hijo,
con cefaleas intensas y continuas en regién parieto-tem-
poral izquierda, seguidas de desviacion de la comisura
labial izquierda hacia afuera y sensacién de pérdida de
fuerza en los miembros derechos. Lentamente ha ido
perdiendo visién por ambos ojos, primeramente por el
derecho, hasta llegar a la amaurosis total, en la ac-
tualidad. Las intensas cefaleas no han cedido y, desde
hace un afio, refiere crisis de pérdida de conciencia de
unos diez minutos de duracién, que se anteceden de
sensacién de mareos v desviacién de la cabeza hacia el
lado derecho; estas crisis cursan con gran rigidez en
extensién de los miembros derechos, donde, en ocasio-
nes, se aprecia también intenso temblor.

Su estado actual es muy precario, siendo casi impo-
sible relacionarse con la enferma, la cual presenta tam-
bién una incontinencia de esfinteres. Marcada disfagia,
alimentdndose poco y con gran dificultad.

Los antecedentes personales, lo mismo que los fami-
liares, no presentaban interés.

En la exploracion neuroldgica existia una discreta ri-
gidez de nuca y eran dolorosos a la presién todos los
puntos de salida de los pares craneales. En fondo de ojo
se apreciaba un estasis papilar, con grandes hemorra-
gias en el ojo izquierdo, y en vias de atrofia en el ojo
derecho. Paresia de ambos rectos externos. Anisocoria,
siendo la pupila izquierda mayor que la derecha. Nis-
tagmus poco persistente en ambas miradas laterales.
Marcada hiperestesia en la hemicara derecha, estando
en cambio abolido el reflejo corneal de este lado. Pa-
resia del trigémino motor derecho. El facial se hallaba
conservado bilateralmente. Existia una sordera comple-
ta en el lado derecho y se apreciaba una disminucion
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del reflejo faringeo derecho. Ochenta pulsaciones g) HE
nuto. En miembros superiores encontramos una mal,;.
cada hipertonia, mayor en brazo izquierdo, estando, g
cambio, la fuerza disminuida en el derecho. Reflejos ny,
exaltados, siendo positivo bilateralmente el signg 4
Hoffmann-Tromner. En los miembros inferiores tay,.
bién era muy marcada la hipertonia y la exaltacién g
reflejos, apreciindose un signo de Babinski bilaters]
En la exploracion de sensibilidades, que permitia el ny
estado de conciencia de la enferma, encontramos yp
clara hipoestesia derecha. En la exploracién de cep.
belo existia una intensa dismetria y ataxia en el lad
derecho v mucho menos acentuada en el izquierdo, g
habla era disdrtrica y la voz gangosa.

En los exdmenes complementarios de rutina, encon.
tramos cifras normales en el recuento v formula leuco.
citaria. La velocidad de sedimentacion era de 22,75 mi.
limetros de indice. El andlisis de liquido cefalorragu.
deo daba cifras normales.

Las radiografias simples de craneo mostraron un cré
neo de tamafio y forma normales, con la pineal cale
ficada v no desplazada, segiin las tablas de Vastine y
Kinney. En la posicién de Towne se objetivan clar:
mente ambos conductos auditivos internos, sin que exis
ta diferencia de tamafio entre ellos, no aprecidndos
tampoco amputaciones de la punta de los pefiascos

Con el diagnéstico de tumor del édngulo pontocere
beloso derecho, peéro sin precisar la naturaleza anale
mopatolégica de la tumoracién, fué operada en el Ser-
vicio Universitario de Cirugia del profesor F. GUMAR &
dia 16-X-56. Anestesia general (doctor BURGOS). S¢
practicé un colgajo osteoplastico supra e infratentorisl
derecho, segiin la técnica de MARTEL. La duramadre dé
la fosa posterior presentaba una gran tensién, que s
alivi6 al abrir la cisterna magna. Abierta ampliamentt
la duramadre del hemisferio cerebeloso derecho, este
protuyé medianamente; explorada la regién del angulo
pontocerebeloso encontramos, primeramente, una Ser
de quistes aracnoideos, que, una vez abiertos, pusierot
al descubierto una tumoracién de color blanco nacarad
con el aspecto tipico de los epidermoides. Con el asp-
rador y la cucharilla se fué extirpando lentamente la ti-
moracién, la cual se introducia por delante y debald
del hemisferio cerebeloso derecho, hasta sobrepasal 1}
linea media. Habia englobado los pares V, VII VIL
IX, X y XII, visualizdndose linicamente la raiz ascel
dente del espinal. El volumen del tumor, dada la regitl
en gque asentaba, era excepcionalmente grande, pues,
acabada la extirpacién, qued6 una gran cavidad, en CUi
centro reposaba el hemisferio cerebeloso rodeado de U
gran espacio libre. Por ello puede decirse que su tamafid
era mayor que el del hemisferio cerebeloso. El tront
cerebral estaba rechazado hacia el lado izquierdo ¥ ade
lante e intensamente aplanado y comprimido. El tum®
era totalmente extraparenquimatoso y limitado por
cdpsula que se extirpé a excepcién de una parte de "‘f
misma adherida al puente. Al extirpar esta cdpsuld &
la regién del 4ngulo se abrieron las cisternas del mismb
dando salida a gran cantidad de liquido. Acabada la ent
cleacién, la duramadre se cerréd herméticamente, 5¢ ";
puso el colgajo 6seo suturdndose pos planos las parte
blandas. El examen anatomopatolégico p]'acticado por ‘:
profesor A. BULLON confirmé que se trataba de un e
dermoide.

’ o 5
El postoperatorio inmediato cursdé sin (hfwulmde1

recibiendo los primeros dias 75 miligramos diarios ;_
ACTH, en goteo continuo. A raiz de la intervencion d¢
aparecieron las crisis de rigidez v pérdida de conciﬁ"“’_
que presentaba la enferma, asi como el signo de e
BINSKI del lado derecho, persistiendo en el izquierdo:
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la deglucion. El curso post-operato-
o fué muy tumultuoso dado el estado de ca-
. ovgnzada en que Se operé_ la enferma; lenta-
s al estado general fué mejorando y el estasis
enl::r i!lesai-'iarcéiendo para dar paso a una atrofia 6p-
tica bilateral con persistencia de la amaurosis.

nowblemente

COMENTARIO SOBRE LA HISTORIA CLINICA.

La sintomatologia ne}n‘ol'é'gica no ofrecia du-
das en cuanto a la localizacion del proceso en el
ingulo pontocerebeloso dcrfecho. La etiologia del
mismo era, sin embargo, mas dudosa, puesto que
los sintomas, cronologicamente, no habian segui-
do el curso de los neurinomas del acustico, que
<on los tumores mas frecuentes en esta region.
Por otra parte, el estudio radiografico simple
no mostraba alteraciéon Gsea alguna a nivel del
poro aclistico interno y de la p‘unta del penasco
del lado derecho, lo que era incompatible con
un neurinoma del acustico de tan larga evolu-
cién y de tan gran tamano (clinicamente afecta-
ba desde el par mas alto hasta los pares mas
bajos del angulo. Por esta razon habia que pen-
sar, o bien en una aracnoiditis quistica o en tu-
mores menos frecuentes de la misma region, co-
mo son los meningiomas y los colesteatomas. El
prondstico preoperatorio era muy grave, dada la
gran hipertension intracraneal con crisis de des-
cerebracién, que indicaban la compresion del
tronco cerebral. Antes de la intervencion, a tra-
vés de un agujero de trépano occipital derecho,
se le practicaron, en dias sucesivos, repetidas
punciones ventriculares que, ademas de demos-
trar la existencia de una gran hidrocefalia, sir-
vieron para aliviarle su hipertensién intracra-
neal y permitir la mejoria de su estado general.
Unicamente cuando esta mejoria fué evidente,
nos decidimos a intervenirla. El hallazgo de un
tumqr benigno por su naturaleza histologica nos
fnsena, una vez mas, la necesidad de explorar
sistematicamente todo proceso expansivo, ya que
freoperatoriamente no puede afirmarse con cer-
teza la naturaleza anatomopatologica del mis-
mo. Dejando a un lado la rareza que supone el
hallazgo de un epidermoide intracraneal, nues-
tro Caso presenta también interés por el gran
L??zg:ed.e la tumoracion, que pocas veces es da-
de alean::valr en esta localizacion, ya que antes
ol enferar 0 acostumbrap a provocar la_mgerte
la necesidmg'dUna' vez mas debemos insistir en
ook expan:iv el diagnéstico precoz en los proce-
Yiades on 0s intracraneales, que'deben ser en-
FIEumcim'cuanto se sospech‘en, sin demt_t)ra, al
rables t:o'r]ﬁnol' Asi se evitaran secuelas irrepa-
Qe ke, 0 la sordera y la ceguera totales con

4 quedado nuestra enferma, que aun cuan-

0 ha salvad. g :
i 0 la vida 1
invalidg. a convierten en una gran

Com
ENTARIOS SOBRE LA NATURALEZA ANATOMOPA-
TOLOGICA DEL TUMOR.

deﬂlfrsiit(:umqms verlados intracraneales fueron
S Primeramente por Cruveilhier en 1829,

quien les di6 precisamente el nombre de “tu-
mores perlados” por su aspecto macroscopico de
color blanco nacarado. Posteriormente, han sido
también llamados colesteatomas por su gran con-
tenido en colesterina; sin embargo, esta riqueza
en colesterina no siempre se comprueba y, ade-
mas, la denominacion de colesteatomas puede
originar confusiones con las lesiones granuloma-
tosas producidas por infeccién crénica de la mas-
toides y oido medio. For ambas razones, nos pa-
rece mas acertada su primitiva denominacion de
tumor perlado. Desde Bostroen se habla de epi-
dermoides y dermoides en esta clase de tumores,
seglin predominen en su estructura restos pro-
vinientes de la epidermis o de la dermis (pelos,
glandulas, ete.). Este autor, en su memoria de
1897, ya admitia que esta clase de tumores in-
tracraneales deben considerarse como malfor-
maciones originadas por la incursion precoz de
restos embrionarios epiteliales en la cavidad cra-
neal y en las estructuras nerviosas.

TONNIS los clasifica segiin el nimero de hojas
esmbrionarias que incluyen. Asi los epidermoides
o colesteatomas dejan ver en el examen histolo-
gico de su capsula la estructura trilaminar de la
epidermis (estratos germinativo, granuloso y
corneo).

Los dermoides se originan probablemente en
fases anteriores del desarrollo y ademas de tro-
zos de epidermis muestran formaciones anejas
como foliculos pilosos y glandulas, teniendo ten-
dencia a calcificarse. Generalmente asientan en
las fisuras embrionarias. BROCK y KLENKE pu-
blicaron un resumen de 39 casos de esta natura-
leza encontrados en la bibliografia médica desde
1745 a 1931. En 1952, LoGuE y TILL aportan cin-
co nuevos casos de quistes dermoides de la fosa
posterior, llamando la atencion sobre la coexis-
tencia de estos tumores con el denominado sinus
dermal o canal embrionario, que une el quiste
intracraneal con la piel del occipucio a través de
la calota craneal. Dicho sinus dermal es obser-
vable a la simple inspeccién y en las radiogra-
fias. De estos sinus dermales, OBRADOR hace un
detenido estudio en la monografia “Sindromes
neurolégicos en las malformaciones y lesiones de-
generativas del estuche craneo-vertebral”. Cual-
quiera que sea su situacion los quistes dermoides
tienden a crecer lentamente a causa de la secre-
cién sebicea y de la descamacion del epitelio en
su interior, por eso su evolucion es muy lenta. Los
lugares donde asientan de preferencia son la re-
gion occipital, la 6rbita y la cauda equina. Apa-
recen casi siempre en la primera infancia, pero
también se observan en edades posteriores.

Los teratoides (bidermomas) y teratomas (tri-
dermomas) son tumores que constan de dos o
tres capas germinativas y que asientan de prefe-
rencia en la zona de los tubérculos cuadrigémi-
nos (epifisis), en la region quiasmatica, en el
cierre cortical dorsal del cerebelo y en el extremo
caudal del canal raquideo (teratomas coccigeos).
Es curiosa la preferencia por el sexo masculino
de los teratomas de la region cuadrigémina.
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Considerando ahora en conjunto a todas estas
malformaciones (epidermoides, dermoides y te-
ratomas) encontramos que su frecuencia, en re-
lacién con la totalidad de los tumores intracra-
neales, es muy escasa. Veamos las estadisticas
mas conocidas:

Cushing, 15 casos entre 2.022 tumores ... R, o
Olivecrona, 8 casos euntre 941 tumores ...... TSI
Foerster, 5 casos entre 720 tumores ...... e 0,6
Elsberg, 7 casos entre 767 tumores ...........c..... 0,8
Tonnis, 13 casos entre 705 tumores ........c..oo..e 1,8
Obrador, 4 casos entre 454 tumores . verresnes (B8

En nuestra propia serie, entre 150 tumores in-
tracraneales comprobados por la intervencion, es
el tinico epidermoide encontrado, lo que corres-
ponde a una frecuencia de 0,66 por 100.

Refiriéndonos ahora exclusivamente a los epi-
dermoides, encontramos que se localizan de pre-
ferencia a todo lo largo de la base del craneo,
pero siendo la localizacion parapontina un lugar
de eleccién. Mas raramente pueden hallarse en
la cisura de Sylvio, en los ventriculos laterales
y en la zona de los tubérculos cuadrigéminos.
Igualmente pueden asentar en el diploe produ-
ciendo una imagen radiografica tipica (Bucy, en
1935, recopilé 16 casos de esta localizacion). Los
que tienen una localizacion espinal se encuentran
casi siempre en la cauda equina. TGNN1s distribu-
ye topograficamente sus 13 casos de la siguiente
forma: angulo pontocerebeloso, 6; quiasma op-
tico, 2; cisura de Sylvio, 1; ventriculos latera-
les, 3; lAmina cuadrigémina, 1.

El tamano de estas tumoraciones oscila ordi-
nariamente entre el de una avellana y una nuez,
siendo excepcional que lleguen a alcanzar el ta-
mano de un huevo. MacroscOpicamente estan
constituidos por capas superpuestas, en forma
de cascara de cebolla, de distinto grosor, que pre-
sentan un lustre nacarado blanquecino caracte-
ristico. El tejido es friable y s6lo la capa externa
¢ capsula forma una cuticula solida menos que-
bradiza. El examen histolégico deja apreciar en
esta capsula la estructura trilaminar de la epi-
dermis con sus estratos germinativo, granuloso
y corneo. La continua proliferacion de la capa
generatriz y la degeneracion de estas células pro-
duce exfoliaciones renovadas de células querati-
nizadas cuyas masas se superponen,

Cuando se logra una extirpacion radical de la
capsula el pronéstico de estos tumores es bueno;
la recidiva es siempre posible cuando dicha ex-
tirpacién no se lleva a cabo, lo que con frecuencia
sucede en la region del angulo pontocerebeloso.
Su crecimiento, muy lento, hace que, aun en es-
tas condiciones, se obtengan supervivencias muy
prolongadas.

Después de la extirpacion de estos tumores se
han observado, en algunos casos, meningitis
asépticas muy rebeldes, y KRIEG, en 1936, en una
revision de este problema, creia que dichas me-
ningitis eran producidas por los cristales de co-
lesterina. Sin embargo, VERBIEST, en 1939, com-

28 febrery o

probo experimentalmente que se debian g J, 5
cién de los acidos grasos que contienen egtog tc-
mores las reacciones meningeas citadas, Eg u:
meningitis no se presentan cuando la extirpacifn;
es total, como sucedi6 en nuestro caso,

RESUMEN.

Se describe un caso de epidermoide gigante g
angulo pontocerebeloso extirpado quirtrgieg.
mente. Se hacen diversos comentarios destacan.
do la rareza de estos tumores y el gran tamaf,
del descrito. Finalmente se recuerdan los rasgos
embriolégicos y anatomopatolégicos mas capag.
teristicos de estas malformaciones.
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UN CASO DE SINDROME DE WALLENBERG
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de Valencia.
Clinica Médica. Catedratico: Dr. M. VaLbgs RUIZ

Recientemente hemos tenido hospitalizado 9‘;
el Servicio un enfermo cuya historia clinica €
la siguiente:

J. E. B, de Catarroja, Valencia, de cincuenta afios d¢
edad, estado soltero, profesién misico (bateria). i
Se queja de que tiene mds caliente la mitad izquie
del cuerpo y més fria la mitad izquierda de 18 € "
Lo viene notando desde hace ocho meses. Lo atribu¥
a que, viajando en un autobiis, recibié aire y sé enfrié.




