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Neuropatia del VI nervio R

nnnnnnn

craneal debido a ecchordosis
physaliphora: revision de la

literatura a propésito de un

caso

VI cranial nerve neuropathy due to
ecchordosis physaliphora: Literature review
of a case report

Sr. Editor,

Presentamos el caso de un varon de 45anos, hipertenso,
sin antecedentes de migraia ni otro tipo de cefalea episo-
dica, que ingreso en nuestro servicio por cefalea nucal que
respondia a antiinflamatorios junto con diplopia binocular
congruente con neuropatia del Vinervio craneal derecho.
No se acompaind de fiebre ni de sintomas compatibles
con hipertension intracraneal. Se realiz6 un estudio que
incluy6é puncion lumbar, angiografia por tomografia com-
putarizada y analitica con autoinmunidad, sin hallazgos
resefables. En la resonancia magnética (RM) cerebral se
objetivd una lesion quistica en la superficie dorsal del cli-
vus de 10 x 17 milimetros localizada en el trayecto cisternal
del ViIpar craneal derecho, que fue diagnosticado de posi-
ble retencion mucoide o mucocele esfenoidal. La clinica
cedio sin tratamiento en unos dias. El paciente abandond
el seguimiento. Trece anos después, presentd un cuadro
de idénticas caracteristicas que también cedié espontanea-
mente, por el que no consultd. Pasados catorce anos del
episodio inicial, presentd un tercer episodio, que, a dife-
rencia de los anteriores, no cedid espontaneamente, por
lo que se inicid tratamiento con prednisona, con repuesta
terapéutica favorable, hasta quedar asintomatico. Tras este
episodio, se realizd una RM en la que se observo una lesion
en la superficie dorsal del clivus compatible con ecchordo-
sis physaliphora (fig. 1). No ha presentado nuevos episodios
hasta la fecha. En una tercera RM de control realizada cuatro
anos después del Ultimo episodio no se objetivaron cambios
(fig. 2).

https://doi.org/10.1016/j.nrl.2023.07.003

La ecchordosis physaliphora es una lesion hamartomatosa
benigna congénita, consistente en un remanente notocor-
dal, que se encuentra hasta en el 2% de las autopsias
realizadas'. Sus localizaciones mas habituales son la region
prepontina retroclival o en la fosa craneal media; sin
embargo, puede localizarse en cualquier lugar desde la
base del craneo hasta el sacro’. Es importante su diagnds-
tico diferencial con el cordoma, aunque algunos autores
los consideran variedades de una misma patologia’. Su
diagnostico histologico suele ser dificil?, por lo que los
hallazgos de la neuroimagen son fundamentales. Tipica-
mente la ecchordosis physaliphora se presenta en la RM
como una lesion hipointensa en T1 e hiperintensa en T2,
sin captacion de contraste y sin destruccion 6sea asociada,
mientras que el cordoma suele presentar captacion de
contraste y asociar destruccion dsea?. En los casos en los que
se han realizado RM posteriormente, no se ha demostrado
aumento de tamano de lesiones compatibles con ecchordosis
physaliphora’. En cuanto a la sintomatologia, la mayo-
ria de los casos son hallazgos incidentales asintomaticos>.
Los escasos casos sintomaticos documentados asocian cefa-
lea, rinorrea debido a fugas del liquido cefalorraquideo o
diplopia binocular®, siendo esta normalmente secundaria a
comprension del Vlpar craneal en el canal de Dorello, en
el apex de la region petrosa, previo a su llegada al seno
cavernoso®. El hecho de que una lesion radiolégicamente
estable produzca clinica intermitente puede deberse a efec-
tos inflamatorios transitorios. Se recurre a tratamiento
mediante cirugia endoscopica endonasal transesfenoidal’® en
lesiones sintomaticas muy incapacitantes para el paciente.
El tratamiento con corticoides realizado en nuestro paciente
ha sido reportado previamente en la literatura en un Unico
caso, postulandose que su efecto terapéutico es mediado al
disminuir un posible componente inflamatorio y, por ende,
disminuir la comprensidn sobre el VI par craneal”.

En conclusion, la ecchordosis physaliphora es un rema-
nente notocordal asintomatico en la mayoria de casos®, pero
que puede causar cefalea, rinorrea o diplopia por paresia
del Vlpar craneal®. En los casos sintomaticos incapacitan-
tes el tratamiento habitual es la reseccion endoscopica
transesfenoidal®. El uso de corticoides puede ser una alter-
nativa terapéutica®.
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Figura 1

Observamos dicha lesion (flecha roja) en la superficie dorsal del clivus. En la imagen de la izquierda (A) vemos que tiene

un aspecto hipointenso en T1 y que no capta contraste, mientras que en la imagen de la derecha (B) observamos que tiene un

comportamiento hiperintenso en T2.

Figura 2

En nueva resonancia magnética realizada cuatro afios después observamos la misma lesion (flecha roja) de idéntico

tamano y con las mismas caracteristicas en T1 (A) y en T2 (B). Tampoco observamos nuevamente destruccion ésea ni otros datos de

malignidad.
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Consideraciones éticas
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