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RESUMEN

Fundamento: El tumor epidermoide es una lesién benigna que representa cerca del 1 % de las neoplasias intracraneales,
su origen es embrionario y son frecuentes en la linea media.

Objetivo: Presentar un caso poco frecuente de un quiste epidermoide dentro del cuarto ventriculo, que debuté con
hidrocefalia en un paciente de la quinta década de la vida.

Presentacién clinica: Paciente blanco, masculino, de 49 afios que debutd con cefalea, vértigos e inestabilidad para la
marcha. Al examen fisico neurolégico se encontraba consciente, con manifestaciones de un sindrome cerebeloso vermiano.
Los estudios de tomografia axial computarizada y de resonancia magnética nuclear simple y contrastada demostraron una
lesion homogénea, redondeada con poca captacion de contraste, dentro del cuarto ventriculo acompafiada de una
hidrocefalia triventricular. La estrategia quirdrgica se orienté primero a colocar una derivacion ventriculo peritoneal y en un
segundo momento se realizo el tratamiento quirdrgico directo a la lesion a través de una craniectomia medial de fosa posterior.
Después de la durotomia se observd la lesion nacarada, de aproximadamente 2 cm de diametro, encapsulada que permitié
su reseccion completa y el restablecimiento de la circulacion del liquido cefalorraquideo. El paciente evoluciono
favorablemente con recuperacion total de sus manifestaciones clinicas y sin secuelas.

Conclusiones: Los quistes epidermoides, aunque predominan en la linea media son muy raros dentro del sistema ventricular.
La resonancia magnética es el estudio de eleccion, el diagnoéstico positivo es histopatologico y la reseccion quirdrgica
completa permitieron la curacion del enfermo.

DeCS: QUISTE EPIDERMICO/cirugia, CUARTO VENTRICULO/cirugia; HIDROCEFALIA/diagnéstico por imagen;
ESPECTROSCOPIA DE RESONANCIA MAGNETICA.

Palabras clave: Quiste epidermoide; QUISTE EPIDERMICO; cuarto ventriculo y cirugia; hidrocefalia; diagndstico por imagen;

espectroscopia de resonancia magnética.

ABSTRACT

Background: Epidermoid cyst is a benign lesion that represents about 1 % of intracranial neoplasms, of embryonal origin and
frequent in the media line.

Objective: To present a rare case of an epidermoid cyst within the fourth ventricle in a patient who had hydrocephalus in the
fifth decade of life.

Clinical report: 49 years old, white male patient, who presented headache, dizziness and gait instability. He was conscious
when neurologic physical examination, with appearances of a cerebellar vermis syndrome. Computed axial tomography also
simple and contrasted nuclear magnetic resonance imaging studies showed a homogeneous, rounded lesion with low contrast
acquisition, within the fourth ventricle, accompanied by triventricular hydrocephalus. The surgical strategy was first oriented to
place a ventricle-peritoneal shunt, then direct surgical treatment of the lesion through a posterior fossa medial craniotomy.
After dural surgery, a pearly lesion was observed, approximately 2 cm diameter, encapsulated, which allowed its complete
resection and the reestablishment of cerebrospinal fluid circulation. The patient evolved positively with total recovery of his
clinical manifestations and without any sequela.

Conclusions: Epidermoid cysts, although predominant in the media line are very rare within the ventricular system. Magnetic
resonance imaging is the choice study, the positive histopathological diagnosis and complete surgical resection allowed the
patient to be cured.

MeSH: EPIDERMAL CYST/surgery; FOURTH VENTRICLE/surgery; HYDROCEPHALUS/diagnostic imaging; MAGNETIC
RESONANCE SPECTROSCOPY.

Keywords: Epidermoid cyst; epidermal cyst; fourth ventricle and surgery; hydrocephalus; diagnostic imaging; magnetic

resonance spectroscopy.
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INTRODUCCION

Los quistes epidermoides fueron descritos por Dandy como los tumores mas hermosos del cuerpo, y se
consideran como lesiones congénitas mas que neoplasias verdaderas. @

La primera descripcion de los quistes epidermoides, también conocidos como quistes perlados, fue realizada por
el anatomista francés Jean Cruveilhier en 1829, citado por Bolafios y cols. @

Estos quistes estan compuestos por epitelio escamoso estratificado queratinizado; a medida que se produce la
descamacion, la cavidad se llena de células epiteliales, queratina, agua y colesterol lo que da al tumor su
apariencia nacarada. ©

Pueden comprometer diferentes 6rganos como: testiculos, bazo, higado, ciego y apéndice. En el sistema
nervioso central son producto de la migracion erratica de algunas células del ectodermo superficial que no se
separan del neuroectodermo durante la formacion del tubo neural, entre la tercera y quinta semana de la
embriogénesis o secundario a traumas. Las manifestaciones clinicas se deben al efecto de masa, a su
localizacion y se hacen evidentes a partir de la tercera década de la vida. (3

Son enfermedades raras y representan menos del 2 % de los tumores intracraneales; se localizan con mas
frecuencia en el angulo ponto cerebeloso y en las cisternas para sellares. La localizacion en la linea media es
frecuente, sin embrago no predominan en el cuarto ventriculo, de ahi que sean pocos los casos informados. La
hidrocefalia puede ser comunicante (por bloqueo de la circulacién epicortical del liquido cefalorraquideo) ya que
es una complicacién descrita que puede manifestarse luego de la meningitis quimica por rotura del quiste o en
su defecto obstructiva por el efecto compresivo del mismo. 45

Debutan con mas frecuencia entre la tercera a quinta década de la vida y en la infancia suelen ser asintomaticos,
predominan en el género masculino; su crecimiento lento les favorece permanecer asintomaticos hasta que
alcanzan un tamafio considerable y causan los sintomas por compresién de las estructuras adyacentes como el
tallo hipofisiario, el quiasma 6ptico, nervios craneales o alguna parte del sistema ventricular. 6

Para su diagnéstico se emplean los estudios de imagenes con mas valor para la resonancia magnética nuclear
(RMN) y el mismo se confirma con las caracteristicas histopatoldgicas tipicas de este tipo de lesiones. @

El objetivo es presentar un caso poco frecuente de un quiste epidermoide dentro del cuarto ventriculo, que debuté

con hidrocefalia, en un paciente de la quinta década de la vida, lo que resulté novedoso.
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CASO CLINICO
Paciente blanco, masculino de 49 afios, con antecedentes de salud, que en abril de 2018 comenzo con cefalea
suboccipital de opresiva opresivo, intermitente, de moderada intensidad, que aumentaba con los esfuerzos, los
cambios de posicion y lo despertaba en la madrugada; luego aparecieron mareos e inestabilidad para la marcha,
con necesidad de aumentar su base de sustentacién para mantener el equilibrio y tendencia a lateralizarse al
lado derecho. Refiri6 ademas anorexia y pérdida de peso.
Examen clinico:
Consciente. Resultan positivos al examen clinico neuroldgico los siguientes elementos:

v" Nistagmo horizontal con fase rapida a la derecha y ligero componente vertical.

v Ataxia cerebelosa con lateropulsion a la derecha.

v Dismetria

v Adiadococinesia

v" Romberg simple positivo
Sin evidencia clinica de afectacién de pares craneales bajos y con el fondo de ojo normal.
Estudios complementarios:
Estudios hematolégicos y de quimica sanguinea: Normales
Serologia no reactiva y VIH negativo
TAC de craneo simple (4357/19): Se observé dilatacién triventricular a expensas de ventriculos laterales y del
tercero, con edema periventricular y escaso espacio subaracnoideo, con indice de Evans de 0.42. A nivel de la
fosa posterior, en proyeccion del cuarto ventriculo, se encontr6 una lesion hipodensa, redondeada, aunque de
contornos irregulares, que se diferenciaba bien del parénquima cerebeloso, con crecimiento al hemisferio
cerebeloso izquierdo, de 22 x 27 mm de diametros. Se concluyé el diagnostico de una hidrocefalia obstructiva
secundaria a lesion neoplasica del cuarto ventriculo.
Se realiz6 angiotomografia cerebral (4241/19) que permitié definir mejor los limites y didmetros de la lesion, de
aproximadamente 30 mm de diametro que ocupaba el cuarto ventriculo, hipodensa, sin captacién de contraste y
gue causaba la dilatacién triventricular. (Figura 1)
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Figura 1. Imagenes de tomografia axial computarizada con técnica de angiotac en vistas axiales, donde se
observa el cuarto ventriculo dilatado y ocupado por una lesién, de aspecto homogéneo que capté contraste en
la periferia de la lesion. Fuente: Archivo de imagenes del servicio de Imagenologia del Hospital Universitario

Manuel Ascunce Domenech.

Resonancia magnética nuclear de craneo simple y contrastada (997/19) donde se observo una lesién hipointensa
en T1, hiperintensa en T2, en el flair se observé homogénea, de contornos irregulares, sélida, con plano de clivaje
gue ocupaba el cuarto ventriculo, con ligeros signos de edema periventricular y sin captacion de contraste,

acompafado de hidrocefalia. (Figura 2)
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Figura 2. Imagenes de resonancia magnética nuclear en vistas axial y sagital, donde se observa el cuarto
ventriculo dilatado y ocupado por la lesion. Produce dilatacion de ventriculos laterales, desplaza el tallo cerebral,

con compresion del vermis cerebeloso. Fuente: Archivo de imagenes del servicio de Imagenologia del Hospital

Universitario Manuel Ascunce Domenech.

Ultrasonido abdominal: El Unico elemento positivo fue el higado con ligero aumento de su ecogenicidad de
aspecto esteatdsico.

Se propuso como estrategia quirdrgica realizar en un primer momento la derivacion ventriculo peritoneal para el
tratamiento de la hidrocefalia y en un segundo tiempo realizar la cirugia-directa de la lesion intraventricular.
Biopsia transoperatoria: Muestra acelular constituida por material amorfo compuesta por eosindfilos.

Biopsia definitiva (19- 3118): Muestra constituida por multiples fragmentos de quiste de tipo epidermoide con

pequefias zonas de tejido cerebeloso y algunas vellosidades aracnoideas. (Figura 3)
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Figura 3. Laminas de anatomia patolégica donde se identificaron los siguientes elementos que permitieron el
diagnostico histolégico: 1: Epitelio escamoso estratificado o pavimentoso, 2: Queratina, 3: Quiste epidermoide,

4: Tejido nervioso, 5: Tejido fibroblastico. Fuente: Archivo del servicio de Anatomia Patoldgica del Hospital

Universitario Manuel Ascunce Domenech.

Resonancia magnética nuclear de craneo simple posoperatoria (1182/19): estudio de control que demostré la

reseccién de la lesiéon con permeabilidad del cuarto ventriculo. (Figura 4)

Figura 4. Imagenes de resonancia magnética nuclear posoperatoria en vistas axial y sagital T1, donde se observa
la reseccion completa de la lesion, permeabilidad del acueducto de Silvio y del cuarto ventriculo, con desaparicién
de la hidrocefalia. Fuente: Archivo de iméagenes del servicio de Imagenologia del Hospital Universitario Manuel

Ascunce Domenech.

Paciente que se recuperd satisfactoriamente y egresé sin complicaciones, con regresion del sindrome

cerebeloso.

http://revgmespirituana.sid.cu Gac. Méd. Espirit. 2021;23(3):142-154 -


http://revgmespirituana.sld.cu/

DISCUSION

Los quistes epidermoides intracraneales se encuentran entre el 0.2 y el 1.8 % de los tumores cerebrales y
representan casi el 7 % de los tumores del angulo ponto cerebeloso; forman parte, junto con los quistes
dermoides, neuroentéricos y teratomas, de los llamados tumores de inclusion. Se originan cuando quedan
atrapados elementos epidérmicos durante la fase de gastrulacién. Muestran un crecimiento dado por la
disposicion laminar de la keratina y otros productos de secrecion epitelial, delimitados por una capsula que puede
estar estrechamente adherida a la duramadre 0 a estructuras neurovasculares. Este hecho explica la poca
intensidad de los sintomas y el diagnostico mas frecuente alrededor de la quinta década de la vida, como es el
caso del paciente que se presenta. (7-8)

Son lesiones extraaxiales, por lo general son benignos y con un crecimiento lento. Rara vez son malignos y
pueden causar leptomeningitis carcinomatosa y metastasis a distancia. ¢:910

La ubicacién mas comun de los quistes epidermoides es la cisterna del angulo ponto-cerebeloso (40 — 50 %),
donde constituyen la tercera masa mas comun del canal auditivo interno-cisterna del angulo ponto-cerebeloso
general (después del schwannoma acustico y el meningioma). En el caso que se presenta el quiste estaba
situado en el cuarto ventriculo, esta ubicacién no es de las mas frecuentes que se comunican en la literatura.
Bolafios y cols. @ reportan que cerca del 17 % de los quistes epidermoides ocurren en el cuarto ventriculo y en
las regiones sellar y parasellar entre el 10 % y el 15 %.

Localizaciones menos frecuentes incluyen los hemisferios cerebrales y el tallo cerebral; todos se localizan en la
linea media. EI compromiso del I6bulo frontotemporal se presenta como casos aislados o poco frecuentes y la
afeccion del I6bulo temporal se ha asociado a recidivas y transformaciéon maligna cuyo crecimiento exponencial
propicia mayor incapacidad para el paciente. (239

La presentacion clinica depende de su localizacién y su tamafio; los sintomas, por lo general, son secundarios
al efecto de masa como cefalea, pardlisis o neuralgia de pares craneales. Ademas, pueden debutar como una
meningitis quimica luego de la ruptura de la capsula y liberacién de su contenido, con un posible desenlace
mortal. En el paciente que se presenta inicié con cefalea, vomitos y un sindrome cerebeloso vermiano lo que
causo la realizacién de los estudios de imagenes donde se encontré una hidrocefalia triventricular por obstruccién
del cuarto ventriculo. Esta forma de presentacion clinica ha sido comentada por diferentes autores, aunque no
es de las mas frecuentes. @4

Las manifestaciones clinicas de los quistes epidermoides de la fosa posterior estan relacionadas con la
hidrocefalia obstructiva, el efecto masay la presion intracraneal elevada; ademas, los pacientes pueden presentar
dolor de cabeza, nduseas, vomitos, papiledema, signos cerebelosos como ataxia y dismetria, convulsiones, toma
de nervios craneales (generalmente de los nervios 6 y 7), bradicardia e hipertension. En el liquido cerebroespinal
se observa al inicio pleocitocis polimorfonuclear con hiperproteinorraquia e hipoglucorraquia y luego aparece la
pleocitosis que es con frecuencia linfocitaria. Los cultivos de liquido cerebroespinal por lo general son negativos.
(4.8)

La meningitis aséptica es una complicacion frecuente tras la reseccién tumoral, en especial cuando no ha sido
completa; esta enfermedad tiene particular importancia cuando esta asociada a la ruptura espontanea del quiste

o durante la manipulacién quirirgica. La incidencia de meningitis aséptica es de 16 a 40 % en el posoperatorio;
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la misma puede presentarse clinicamente como episodios de 3 a 4 dias de duracion, y se caracterizan por cefalea
subita, rigidez de nuca y con frecuencia acompafiados de fiebre y vomitos; estos episodios se repiten
periédicamente, con intervalos asintomaticos. “8

El diagndstico de la lesién en este caso se realizé inicialmente con estudios de tomografia simple de craneo,
seguida del estudio contrastado y de opacificacion vascular para evaluar la vascularizacion del mismo. En una
segunda etapa del diagnéstico se realizd la resonancia magnética nuclear, donde se observé una lesion
redondeada, bien delimitada, homogénea, con bordes festoneados, poca captacién de contraste sin
vascularizacion importante.

Dentro de los estudios radioldgicos, los hallazgos tipicos de imagen por tomografia incluyen una masa redonda
o lobulada, con densidad similar a la del liquido cefalorraquideo; la masa puede tener un margen festoneado,
gue, cuando esta presente, puede ser caracteristico. Rara vez, se puede encontrar una variante conocida como
un epidermoide "denso”, que se presenta hiperdenso de forma uniforme; esto es probablemente el resultado de
un alto contenido proteico o de saponificaciéon de los desechos descamados hacia el interior del quiste, y de la
presencia de calcio. Se ha reportado calcificacion en aproximadamente el 10 % de los epidermoides
intracraneales. ©

La resonancia magnética nuclear (RMN) se ha convertido en un elemento fundamental en el diagnostico de los
tumores dermoides. En estas imagenes, debido a su naturaleza avascular y su composicion con colesterol en un
estado cristalino sélido y a la presencia de keratina, los mismos, por lo general, tienen baja intensidad de sefal
en las imagenes potenciadas en T1, alta intensidad de sefal en las imagenes potenciadas en T2, sin captacién
de contraste. Sin embargo, se han demostrado varios patrones de intensidad de sefial, con reportes que van
desde hipo hasta hiperintensidad, tanto en las imagenes potenciadas en T1 como en T2:

* El tumor puede ser un epidermoide blanco, con valores de T1 cortos y atenuacion grasa en la
tomografia de crdneo. Por lo general son quisticos, con alto contenido de lipidos, que comprenden
triglicéridos mixtos con residuos de acidos grasos no saturados, sin colesterol.

» Puede mostrar hiperintensidad en las imadgenes T1 y T2, causado por un contenido semiliquido del
quiste, con alto contenido proteico.

» También puede presentar alta intensidad de sefial en las imagenes potenciadas en T1 y baja intensidad
de sefial en las imagenes potenciadas en T2, causadas por un contenido mas grueso, de caracteristicas
mucosas, con una combinacion de alto contenido proteico y alta viscosidad, que es similar a la descrita
en secreciones nasales cronicas.

» Un tumor epidermoide puede mostrar baja intensidad de sefial en las imagenes potenciadas tanto en
T1 como en T2, con una composicion habitual de detritos epitelial, cristales de colesterol y queratina.

Con frecuencia presentan algun grado de heterogeneidad que se observa mejor en las imagenes con densidad
protonica y flair, lo que puede diferenciar estos tumores de los quistes aracnhoideos, a los que se pueden llegar a
parecer mucho. La resonancia magnética nuclear también puede mostrar margenes crenados que se extienden
hacia las cisternas o cisuras adyacentes, caracteristicas que no se asocian con quistes aracnoideos. Las

lesiones, por lo general, no captan contraste y cuando lo hacen, es minimo y periférico. ©®
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Bolafios, et al. @ recomiendan la resonancia magnética de difusién ponderada (RNM-DW) para hacer tanto el
diagnéstico inicial como el seguimiento posquirdrgico de los quistes epidermoides por ser mas fidedigna en el
momento de mostrar el crecimiento progresivo del tumor y deteccion en etapas iniciales, cuando la masa es muy
pequefia. Al hacer el seguimiento con TAC la cavidad de reseccién quirargica repleta de liquido cefalorraquideo
puede ser falsamente interpretada como recidiva tumoral.

Los avances en los estudios de neuroimagen para el diagnéstico de los tumores cerebrales han demostrado la
existencia de tumores primarios multiples con un origen histologico diferente. Se ha reportado en la literatura la
coexistencia de quistes epidermoides con meningiomas, adenomas hipofisarios, craneofaringiomas, gliomas, etc.
Estas asociaciones son raras y su explicacién no esta aclarada y algunos consideran que es solo una
coincidencia y otros sugieren la activacion de factores oncogénicos locales. ©10 Sin embargo, en los ultimos afios
las técnicas de Medicina Nuclear (PET y SPECT) y nuevas técnicas avanzadas de IRM (perfusion, difusion,
tensor de difusién-tractografia, resonancia magnética funcional) aportan una informacién complementaria a las
imagenes convencionales, que es de gran importancia en la caracterizacion, planificacién terapéutica y
diagnéstico diferencial de los tumores cerebrales. ©

El tratamiento de eleccidn es la reseccidn quirdrgica completa de la lesion, con reseccion total de la capsula para
evitar el derrame del contenido quistico y su contacto con el espacio subaracnoideo. Aunque los quistes
epidermoides se consideran neoplasias de caracter benigno, se han reportado casos de transformacion maligna,
aun muchos afios después de la reseccion quirdrgica. @

En este caso en un primer tiempo se realiz6 el tratamiento de la hidrocefalia a través de la colocacion de un
sistema derivativo ventriculo peritoneal, de media presion, unidireccional. Para tomar esta decision terapéutica
se considerd una mayor seguridad para el paciente y mayor facilidad para realizar, en un segundo momento, la
reseccién de la lesion al disminuir la hipertensién dentro de la fosa posterior. La craniectomia suboccipital de
linea media permitié6 un acceso adecuado y la reseccion en bloque del quiste a través de su plano de clivaje y
capsula, sin complejidad durante la diseccién y sin complicaciones transoperatorias. Al terminar la cirugia se
comprobé el restablecimiento de la circulacion de liquido cefalorraquideo. El paciente tuvo una evolucion
favorable. El estudio de resonancia magnética de craneo simple en el posoperatorio evidencié la ausencia del
quiste y de hidrocefalia. Se mantiene su seguimiento en consulta externa, el paciente esta asintomatico y retorno
a su vida habitual.

En los casos de hidrocefalia asociada, se pueden tener en cuenta diferentes opciones antes o durante el abordaje
del tumor. Dentro de ellos se encuentran la derivacion endoscépica a través de la fenestracion del piso del tercer
ventriculo y la derivacion ventriculo peritoneal; ambos con el objetivo de tratar la hidrocefalia y disminuir la presion
dentro de la fosa posterior, lo que facilita la reseccién del tumor. Puede considerarse no derivar previamente y
realizar la reseccion directa de la lesion, que es la causa de la hidrocefalia y colocar una derivacion al exterior
como minimo 24 h. Los autores de este trabajo optaron por derivar en un primer momento, lo que nos ofrecio
mas seguridad durante la reseccion del tumor y en el posoperatorio.

Existe discrepancia entre algunos autores en cuanto a si la reseccion debe ser total o subtotal. Por una parte, la
reseccién total de la capsula puede ocasionar déficit debido a la lesién del piso del cuarto ventriculo. Sin embargo,

la reseccion subtotal puede resultar en recidiva y concluir en diversos grados de incapacidad. El parametro mas
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importante es el grado de adherencia de la capsula hacia las estructuras encefalicas. Se ha mencionado que una
reseccion parcial puede ser un factor de riesgo elevado para el desarrollo de meningitis aséptica, sin embargo,
el uso de esteroides durante y después de la cirugia reduce el riesgo. El seguimiento posquirtrgico debe ser por
un periodo largo. No se ha determinado el tiempo exacto ya que los tumores epidermoides son de crecimiento
lento y los residuales pequefios se pueden confundir con el liquido cefalorraquideo en la tomografia
computarizada y en la resonancia magnética. Hay reportes de seguimiento hasta por mas de 20 afios. “>

El diagnostico definitivo se obtuvo con el estudio histopatoldgico cuyas caracteristicas se corresponden con lo
descrito en la literatura. Microscopicamente, la pared de los quistes epidermoides compuesta por una capa de
epitelio escamoso estratificado sin vascularizacion. El contenido del quiste se deriva de las células escamosas
descamadas, compuestas principalmente de keratina en capas concéntricas y colesterol en estado cristalino
sélido. ®

Por lo general los quistes epidermoides si son resecados completamente tiene un buen pronéstico. La mortalidad
y la morbilidad aumentan si se produce meningitis o si hay abscesos cerebelosos asociados. En el caso reportado

no ocurrié complicacién alguna. 2:4.8.10

CONCLUSIONES

Los tumores epidermoides no son frecuentes dentro del sistema ventricular, de alli la novedad del caso que se
muestra. La forma de presentacién clinica depende de la localizacién de la lesion, predominan en la linea media
por lo que se asocian a sindromes de hipertensién endocraneana sin signos focales. La resonancia magnética
ayuda al diagndstico que se confirma con el estudio histopatolégico. El tratamiento de eleccidn es la reseccién

quirargica completa que asegura la curacién del paciente.
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