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Quistes epidermoides del angulo pontocerebeloso.
Experiencia en 43 casos con seguimiento a largo plazo
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Resumen

Introduccion: El quiste epidermoide ocupa el tercer lugar de los
tumores en la regién del angulo pontocerebeloso. El presente
informe describe los principales aspectos clinicos, radioldgicos
y el manejo quirdrgico de este tipo de quistes en esa ubicacion.
Material y métodos: Serie de pacientes operados de quiste
epidermoide del &ngulo pontocerebeloso entre 1998 y 2005.
Se clasifico la extension de la lesién segln las cisternas invo-
lucradas: extension |, limitada al &ngulo pontocerebeloso; ex-
tensién Il, cisternas dngulo pontocerebeloso + supraselar + pe-
rimesencefélicas; extension lll, &ngulo pontocerebeloso con
extension paraselar y temporomesial.

Resultados: 43 pacientes con seguimiento promedio de 85 me-
ses, la edad media fue de 34 afios; 67 % fue del sexo femenino.
Los principales sintomas fueron cefalea (58.1 %) y afeccion
trigeminal (41.8 %). De acuerdo con nuestra clasificacion, los
pacientes con extension temporomesial (25.6 %) presentaron
mayor incidencia de epilepsia secundaria (p = 0.001), y aque-
llos con neuralgia del trigémino tuvieron lesiones mas limita-
das al &ngulo pontocerebeloso (p = 0.006). El abordaje mas
empleado fue el retrosigmoideo (39.5 %); la reseccién tumoral
fue completa en 65 % de los pacientes.

Conclusiones: Existen diferencias en la presentacion clinica, gra-
do de reseccion quirdrgica y recurrencia tumoral entre las dife-
rentes extensiones del quiste epidermoide del angulo pontocere-
beloso, por lo que se requiere abordaje terapéutico especifico.
Para que las comparaciones entre series sea valida, es deseable
el consenso y la elaboracion de una clasificacién consensuada
acerca las extensiones del quiste epidermoide en esa ubicacion.

Palabras clave: Quiste epidermoide, &ngulo pontocerebeloso,
colesteatomas, abordaje retrosigmoideo.

Summary

Background: Epidermoid tumors represent the third most
common lesion of the cerebellopontine angle (CPA). Their
evolution and clinical features are distinctively characteristic.
We present a comprehensive review of the clinical, imaging
and surgical aspects of epidermoid cysts of the CPA.
Methods: We conducted a case series of patients diagnosed
with epidermoid cyst of the CPA who were operated on between
1998 and 2005. The lesions were classified according to their
anatomic extent: grade | 00 within the boundaries of the CPA—,
grade Il O with extension to the suprasellar and perimesencephalic
cisterns— and grade |l [0 with parasellar and temporomesial
region involvement.

Results: This study was comprised of 43 patients with a mean
follow-up of 85 months. Mean age was 34 years, and 67% of
the patients were female. The initial symptom was headache
in 58.1% of the cases and trigeminal neuralgia in 41.8%.
According to our classification, temporomesial involvement
(25.6%) was significantly (p = 0.001) associated with a higher
incidence of seizures, and trigeminal neuralgia was present
in patients with lesions limited to the CPA (p = 0.006). The
lesions were reached essentially through a retrosigmoidal
approach (39.5%) and surgical excision was deemed to be
complete in 65% of the cases.

Conclusions: Our grading classification according to the
anatomic extension correlates well with clinical presentation,
type of surgical approach and extent of surgical removal. It is
desirable to reach a consensus on the classification of tumor
extension.

Key words: Epidermoid cysts, cerebellopontine angle,
cholesteatoma, retrosigmoidal approach.
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Introduccidén

Los quistes epidermoides (QE) fueron descritos inicialmente por
Dandy como “los tumores mas hermosos del cuerpo™,! y son
considerados por muchos autores como lesiones congénitas mas
que neoplasias verdaderas.> Representan 1 % del total de tumo-
res intracraneales,* 6.3 % de las lesiones a nivel del angulo pon-
tocerebeloso y ocupan el tercer lugar en frecuencia, después de
los schwannomas y meningiomas.>’

Los quistes epidermoides del angulo pontocerebeloso se dis-
tribuyen a lo largo del espacio subaracnoideo y de las cisternas
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de la base del craneo. L.a mayoria permanece silente clinicamen-
te por muchos afios,® por lo que no es infrecuente encontrar infil-
tracion extensa del tumor al momento del diagnostico.*1?

Los avances en los estudios de imagen han permitido una
caracterizacion mas precisa de las lesiones a nivel del angulo
pontocerebeloso y han facilitado la eleccion del abordaje quirur-
gico adecuado.

En la actualidad existen secuencias de resonancia magnéti-
ca, como la densidad de protones, el FLAIR (fluid-attenuated
inversion recovery) y la imagen por difusion DWI (diffusion-
weighted imaging), que tienen un papel imprescindible en el diag-
nostico diferencial de entidades quisticas extraaxiales del angu-
lo pontocerebeloso. 131

Por su patron de crecimiento diseminado, los quistes epider-
moides del angulo pontocerebeloso son tumores dificiles de re-
secar en su totalidad.>!'>1¢ Se han descrito diferencias en cuanto
a la morbilidad quirtrgica relacionadas con el grado de exten-
sion de la lesion, 1415 sin embargo, no existe un consenso o
criterio unificado para la clasificacion de los quistes epidermoi-
des del angulo pontocerebeloso de acuerdo con su extension.

El presente reporte describe las principales caracteristicas cli-
nicas, imagenologicas y quirtirgicas de los pacientes con quistes
epidermoides del angulo pontocerebeloso, con énfasis en su gra-
do de extension.

Figura 1. Diferentes extensiones del quiste epidermoide de
angulo pontocerebeloso: extension |, limitada al &ngulo pon-
tocerebeloso en sus extensiones correspondientes; exten-
sién 11, ademas de las cisterna del angulo pontocerebeloso,
incluye extension a las cisternas perimesencefélicas, supra-
selar y supraquiasmatica; extension lll, region paraselar y
compresioén de la porcion mesial del l6bulo temporal.

Material y métodos

Se trato de una serie con seguimiento prospectivo, de pacientes
mtervenidos quirtirgicamente de quistes epidermoides del angulo
pontocerebeloso en el Instituto Nacional de Neurologia y Neuro-
cirugia “Manuel Velasco Suarez” de México, entre enero de 1998
y diciembre de 2005. Los criterios de inclusion fueron localiza-
cién del quiste epidermoide en la region del angulo pontocere-
beloso y confirmacion histopatologica del tumor; se excluyeron
los pacientes que no completaron un seguimiento minimo de seis
meses. Se recabd informacion sobre los sintomas y signos de
presentacion, el tratamiento quirurgico, las complicaciones po-
soperatorias y la recurrencia de la lesion.

Atodos los pacientes se les realizaron estudios preoperatorios
de imagen como tomografia computarizada y resonancia magné-
tica, con cortes axiales, coronales y sagitales en secuencia T1, ade-
mas de secuencias T2, densidad de protones, y en la mayoria se-
cuencias FLAIR y DWI. Se analizaron las caracteristicas de se-
fial, realce con el medio de contraste y extension. Se formaron tres
grupos seglin la extension y las cisternas involucradas (figura 1):

o FExtension I, limitada al angulo pontocerebeloso en sus exten-
siones (cisterna pontocerebelosa y cisterna bulbocerebelosa)
(figura 2).

o FExtension II, ademas de las cisternas del angulo pontocere-
beloso, extension a las cisternas perimesencefalicas, supra-
selar y supraquiasmatica (figura 3).

o FExtension III, extension a la region paraselar y compresion
de la porcion mesial del 16bulo temporal (figura 4).

Figura 2. Resonancia magnética en secuencia T1 plano axial.
Lesion hipointensa limitada a nivel de angulo pontocerebelo-
so (flecha).
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Figura 3. Resonancia magnética en secuencia T1 plano sagi-
tal. Quiste epidermoide con extensiones a la cisterna prepon-
tina (cabeza de flecha), cisternas supraquiasmatica e inter-
penducular (flecha) y cisterna cuadrigeminal/pineal (contorno
de flecha).

El grado de reseccion se evalud durante el acto quirtrgico y
por la imagen de control en el posoperatorio. Se considero resec-
c16n completa cuando se escindié totalmente el tumor mas su cap-
sula, y parcial en caso de tumor o capsula residual. El seguimiento
se evaluo clinicamente en la consulta externa y con resonancia
magnética de craneo de control cada seis meses y luego anual-
mente, valorando la recurrencia imagenologica y clinica.

Analisis estadistico

Se realiz6 analisis descriptivo con medidas de tendencia central
y de dispersion de las principales variables cuantitativas, y esta-
distica inferencial con pruebas paramétricas (t de Student) y no
paramétricas (X* o prueba exacta de Fisher), segtin correspon-
diera. Se considerd p significativa con un valor menor a 0.05.
Se utilizo el paquete estadistico SPSS version 11.

Resultados

Fueron evaluados 43 pacientes con edad promedio de 34 afios,
rango de 15 a 60 afios; predomino el sexo femenino (67.4 %).
Lamedia del tiempo de la sintomatologia previa al diagnostico
fue de 28 meses, con rango de un mes a 13 afios. El principal
sintoma de presentacion fue la cefalea, en 25 de los pacientes
(58.1 %) de predominio occipital y lentamente progresiva. La
afeccion del V nervio craneal fue la segunda causa de consulta,

Figura 4. Resonancia magnética secuencia T2 plano coro-
nal de quiste epidermoide del angulo pontocerebeloso. Ex-
tension a través de la hendidura tentorial (cabeza de flecha),
con compresién temporomesial (flecha).

ya fuera como hiperfuncion o neuralgia (15/43) o hipofuncion o
hipoestesia-debilidad motora (3/43).

Los pacientes con neuralgia trigeminal se diagnosticaron mas
tempranamente que aquellos con otro tipo de sintomas (24.8 me-
ses versus 34.7 meses, respectivamente, prueba t, p = 0.04). El
nervio facial o VII nervio craneal estuvo involucrado en 27.9 %
(12/43); 10 pacientes presentaron paresia facial periférica del lado
ipsolateral a la lesion y espasmo hemifacial ipsolateral en otros
dos. La asociacion entre neuralgia trigeminal y espasmo hemifa-
cial ipsolateral fue evidente solo en un paciente. En 30 % (13/43)
de los enfermos se encontr6 afeccion coclear, principalmente con
hipoacusia sensorial confirmada mediante estudio audiométrico.
Otro 30 % padecio sindrome cerebeloso, predominando hemisfé-
rico ipsolateral, con dismetria y disdiadococinesia.

El sindrome epiléptico afectd a 11 pacientes (25.6 %), en su
mayoria aquellos cuya lesion se extendia supratentorialmente con
compresion temporomesial (82 %). Las crisis epilépticas fueron
parciales complejas o parciales secundariamente generalizadas.

Existieron diferencias entre los grupos segtin la extension de
la lesién, en particular en los pacientes con epilepsia y neuralgia
trigeminal (cuadro I).

Neuroimagen
En los 43 pacientes la tomografia computarizada de craneo de-

mostro lesion hipodensa, en la mayoria homogénea. Los marge-
nes de la lesion fueron irregulares en 58.1 % (25/43) y bien de-
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Cuadro I. Sintomas y signos relacionados con la extensién del tumor, y diferencias clinicas entre grupos

Extension | Extension I Extension Il
Sintoma o signo (APC) (APC + PM + SS) Temporomesial Total p
Cefalea 11 5 9 25 (58.1 %) 0.2
Epilepsia - 2 9 11 (25.6 %) 0.001*
Piramidal 2 3 3 7 (16.3 %) 0.7
NC Il 5 1 4 10 (23.3 %) 0.2
NC I, IV y VI 1 1 1 3 (7.0%) 0.98
NCV 9 8 1 18 (41.9 %) 0.006*
NC VII 3 4 5 12 (27.9 %) 0.5
NC VIII 4 4 5 13 (30.2 %) 0.8
NC IX y X - - 2 2 (4.7 %) 0.11
Cerebeloso 5 4 4 13 (30.2 %) 0.98
Total 16 (37.2 %) 13 (30.2 %) 14 (32.6 %) 43 (100.0 %)

*Diferencias estadisticamente significativas (x? y prueba exacta de Fisher) entre los grupos segun su extensioén. APC = angulo pontocerebeloso,
PM = perimesencefalica, SS = supraselar, NC = nervio craneal.

marcados en el resto, solo en tres casos se comprobd reforza-

miento tenue de la capsula tumoral.

En cuanto a la imagen por resonancia magnética, en la gran
mayoria (93 %) la lesion se observo hipointensa y homogénea
en T1 sin reforzamiento con el gadolinio. En secuencia de T2

fue hiperintensa, y en su mayoria con estructuras neurovascu-

lares atravesando la lesion mas que ser desplazadas. En la se-

cuencia FLAIR, realizada en 30 pacientes, la lesion fue hiper-
intensa en casi la mitad y en el resto isointensa (figura 5 y cua-
dro II). La secuencia de difusion DWI en todos los casos de

Cuadro Il. Caracteristicas principales de imagen en tomografia computarizada y resonancia magnética

del quiste epidermoide y sus diagnosticos diferenciales

Modalidad  Quiste Quiste Neurocisticercosis
de imagen Caracteristica epidermoide aracnoideo Vesicular
TC Densidad Hipo o isodenso Hipodenso Hipodenso
al parénquima marcadamente marcadamente
Margenes Demarcado Bien demarcado, Bien demarcado
o irregular regular
Erosion 6sea Ocasional Ocasional, liso Muy rara
e irregular y regular
RM Intensidad Hipointenso Hipointenso Hipointenso
T1 Con gadolinio No realce No realce Realce de escolex
T2 Apariencia Homogéneo o Homogéneo Homogéneo
heterogéneo
T2 Intensidad y Hiperintenso, Hiperintenso, Hiperintenso,
apariencia margenes irregulares  superficie regular superficie regular
capsula isointensa
FLAIR Intensidad y Hiperintenso Hipointenso Hipointenso
apariencia (contenido proteico) (contenido de LCR) (contenido racemoso)
DWI Intensidad y Alta sefial (baja Baja sefial (alta Baja sefial
apariencia difusion de agua, difusion de agua,

bajo ADC)

alto ADC)

TC = tomografia computarizada, RM = resonancia magnética, FLAIR = fluid-attenuated inversion recovery, DWI = resonancia magnética
secuencia de difusion, LCR = liquido cefalorraquideo.
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Figura 5. Resonancia magnética densidad de protones (DP)
corte axial. Lesion en angulo pontocerebeloso isointensa y
heterogénea (flecha), asi como arteria basilar encasillada
por el tumor (punta de flecha).

quiste epidermoide demostré aumento de sefial (figura 6 y cua-
dro II).

Resultados de la cirugia

El tipo de abordaje mas empleado fue el retrosigmoideo, con
39.5 % (17/43), principalmente en lesiones confinadas al angulo
pontocerebeloso. Cuando el quiste epidermoide involucraba las
cisternas perimesencefalicas (interpeduncular, crural, ambiens y
cuadrigeminal), se utilizaron abordajes mas amplios como el
suboccipital lateral o medial, con acceso supracerebeloso infra-
tentorial para extension a la cisterna cuadrigeminal, también re-
sulto util la combinacién de accesos quirurgicos como el abor-

Figura 6. Resonancia magnética secuencia de difusion (DWI).
Lesi6on con aumento de sefial (caracteristico de los quistes
epidermoides) en cisternas perimensencefélicas (flecha).

daje pterional y el acceso suprainfratentorial con petrosectomia
posterior variedad retrolaberintica (cuadro III).

La mayoria de los pacientes con extension tumoral a la re-
gion paraselar se abordd en dos tiempos quirtirgicos utilizando
un acceso a fosa posterior como el suboccipital lateral y después
un abordaje subtemporal (ejemplo, region paraselar o temporal)
o pterional (ejemplo, componente supraquiasmatico).

La reseccion fue completa en 28 casos (65 %) y existieron
diferencias significativas entre la extension de la lesion y grado
de reseccion.

La reseccion fue completa en todos los pacientes con quiste
epidermoide confinado al angulo pontocerebeloso; por el contra-
rio, esta meta se consiguid solo en dos de los 14 (7 %) con exten-
sion paraselar y compresion temporal mesial (p < 0.001).

Cuadro lll. Relacion entre el tipo de abordaje y el grado de extension del quiste epidermoide

Extension | Extension I Extension I

Tipo de abordaje APC APC + SS + CPM Temporomesial  Total

Retrosigmoideo 13 3 1 17 (39.5 %)
Suboccipital lateral 3 7 2 12 (27.9 %)
Pterional + abordaje de fosa posterior - 1 6 7 (16.3 %)
Subtemporal + abordaje de fosa posterior - - 2 2 (4.7 %)
Supra e infratentorial - 2 3 5 (11.6 %)
Total 16 13 14 43 (100.0 %)

APC = angulo pontocerebeloso, PM = perimesencefalica, SS = supraselar.
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Durante el posoperatorio surgieron complicaciones transito-
rias, por afeccion del III nervio craneal en cuatro enfermos, de
los cuales dos tuvieron resolucion completa (cuadro I'V).

El promedio de estancia intrahospitalaria fue de 11.2 dias,
conrango de tres a 21 dias, y el tiempo de seguimiento promedio
fue de 53 meses.

Diez pacientes (23.2 %) tuvieron recurrencia clinica o ima-
genologica del quiste epidermoide. En el grupo de reseccion com-
pleta, la recurrencia fue de 14.2 % (4/28) y 40 % (6/15) en los
pacientes en los que se resecd el tumor parcialmente.

Discusion

A pesar de la baja prevalencia del quiste epidermoide en el an-
gulo pontocerebeloso, informamos una de las series mas nume-
rosas con seguimiento a largo plazo y énfasis en las diferencias
segun el grado de extension.

La edad promedio de diagnostico fue de 34 afios, similar a lo
sefialado en otras publicaciones, sin embargo, predomind el sexo

femenino (2/3) contrario a la tendencia en otras series.%!416

Aspectos clinicos

Existe gran variabilidad en la duracion de la sintomatologia pre-
via al tratamiento del quiste epidermoides del angulo pontocere-
beloso (Mohanty 2.9 afios,'* Samii tres afios,’ Vinchon 3.9 afios,®
Yasargil 8.2 afios,!* Talacchi 9.4 afios®); en nuestra serie fue de
2.3 afios en promedio.

El desarrollo de la neuralgia del trigémino en edades tempranas
obliga a descartar la presencia de quiste epidermoide del angulo
pontocerebeloso,' si bien su frecuencia es variable: en una serie
reciente fue el sintoma principal de presentacion (72 %).!” En este
mforme, los pacientes con neuralgia trigeminal se diagnosticaron
mas pronto que aquellos con otra sintomatologia, esto se correla-
clond con menor extension del tumor al momento del tratamiento
y, por lo tanto, con mayores posibilidades de reseccion total.

Es interesante la presencia de epilepsia secundaria, que llegd
a afectar a 25.6 % de los pacientes de esta serie, a diferencia de
4.6 % en las principales publicaciones, lo cual se podria explicar
por la gran proporcion de pacientes con extension tumoral hacia
la fosa media (14/43), misma que condiciona compresion e irri-
tacion de estructuras temporales mesiales como el hipocampo y
parahipocampo. 18

Aun cuando la presencia de meningitis aséptica esta amplia-
mente descrita,'>? fue infrecuente en esta serie: solo dos casos
(cuadro V).

Imagen diferencial

La tomografia computarizada demostro ser util en la evaluacion
del apex petroso y en la valoracion de reforzamiento con el medio

Cuadro 1V. Déficit preoperatorio, posoperatorio y al primer
afo de seguimiento de 43 pacientes con quiste epidermoide
del angulo pontocerebeloso

Déficit Pre- Posoperatorio
neurolégico operatorio inmediato  Seguimiento
NC I 10 10 5
NC Il 0 4 2
NC IV 0 2 2
NCV 18 3 2%
NC VI 1 2 -
NC VI 12 9 7+
NC ViiI 13 11 11
NC IXy X 2 2 -
Piramidal 7 7 4
Cerebeloso 13 10 8
Crisis convulsivas 11 9 4
Meningitis 0 3 Lrx*

* Pacientes con hipoestesia y debilidad motora del V.
** Paresia facial periférica ipsolateral.
** Secuelas de neuroinfeccion. NC = nervio craneal.

de contraste, pero limitada en el diagnostico diferencial con otras
lesiones quisticas hipodensas como el quiste aracnoideo.

La resonancia magnética es el estudio de eleccion en lesiones
quisticas del angulo pontocerebeloso.» Los diagndsticos dife-
renciales que ameritan mayor atencion son el quiste aracnoideo,
el quiste neuroentérico y la cisticercosis racemosa del angulo
pontocerebeloso; la secuencia DWI es util para diferenciar di-
chas lesiones. 13 27:28

Clasificacion segun la extension

Se han descrito diferentes tipos de clasificaciones segun la locali-
zacion y la extension de los quistes epidermoides. Yasargil'* los
clasificéd en infratentoriales y supratentoriales, y a su vez los sub-
dividio en siete regiones: anteroselar/frontobasal, paraselar/tem-
porobasal, retroselar/angulo pontocerebeloso, supraselar/quiasma-
tico, fosa posterior basal, intraventricular y mesencefalico/pineal.

Por otro lado, Samii® formuld una clasificacion considerando
la region del angulo pontocerebeloso como localizacion primaria
y sus extensiones: transtentorial, fosa media y foramen magno;
encontraron que la reseccion total fue mayor en pacientes con le-
siones confinadas al angulo pontocerebeloso. Similares resulta-
dos obtuvo Talacchi,” quien dividid las extensiones de los quistes
epidermoides del angulo pontocerebeloso en supraselar/quiasma-
tica, paraselar/temporobasal y mesencefalica/pineal.

En los pacientes con localizacion limitada al angulo pontoce-
rebeloso (extension I) incluimos aquellos con extension infraten-
torial, es decir, de las cisternas prepontina, prebulbar y cisterna
magna. Nos parecié util clasificar en un solo grupo a los pacientes
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Cuadro VI. Principales series de quistes epidermoides del angulo pontocerebeloso

Periodo NUm. Reseccién Mortalidad  Recurrencia Seguimiento

Autor evaluado casos  completa (%) (%) (%) (afios)
Berger®? 1972-1983 13 0 0 0 4.5
Sabin® 1967-1987 20 5 5 10 6
Salazar®* 1971-1981 17 0 6 24 6.8
Rubin® 1976-1987 7 57 0 0 4.6
Yamakawa'? 1963-1988 15 47 6.6 20 8
Yasargil** 1967-1988 22 97 0 0 5.2
deSouza? 1966-1986 30 18 3.3 13.3 5
Lunardi® 1951-1988 17 35 12 30 9
Samii® 1980-1993 40 75 2.5 7.5 57
Vinchon® 1985-1995 9 0 22.2 0 3
Mohanty?*® 1986-1994 25 48 0 0 3.5
Talacchi® 1976-1996 20 57 0 30 8.6
Kobata'® 1982-1995 32 57 0 6 11.5
Serie actual 1998-2005 43 65 0 23.2 4.4

clasificacion de las extensiones del quiste epidermoide del an-
gulo pontocerebeloso.
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