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RESUMEN

Los tumores del tallo cerebral son un sitio relativamente comdn en la infancia. El sindrome de enclaustramiento es el resultado de
una lesién en la region ventral del puente o el bulbo generalmente de origen vascular. La presentacion clinica de los tumores del
tallo cerebral dependera de la localizacién y extension de éste, en la revision de la literatura se refiere que las manifestaciones por
afeccion de nervios craneales, sintomas cerebelosos, afeccion de vias largas tanto motoras como sensitivas; son el comun
denominador. Se presenta el caso de paciente masculino de 48 afios, con cervicalgia, dismetria, mareo y visién borrosa de dos
meses de evolucién. Posteriormente presenté disfagia, disminucion de reflejo nauseoso bilateral. A las 72 horas previas a su
ingreso present6 nistagmos multidireccional, miosis y cuadriplejia. La resonancia magnética de craneo mostré una lesién tumoral
pontina y bulbar. Realizamos toma de biopsia, correspondiendo histopatolégicamente a un glioblastoma multiforme. Este es un
caso Gnico en el mundo con una presentacion clinica extraordinariamente poco comun.
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ABSTRACT

The tumors of the brain stem are a relatively common site in childhood. The locked in syndrome is the result of ventral region
injury of the pons or medulla, usually secondary of vascular origin. The clinical presentation of tumors of the brain stem depend
on the location and extent of this, the literature refers to demonstrations of affection by cranial nerves, cerebellar symptoms,
condition of long tracts as both motor sensitive are common denominator. A case report of 48 year old male with cervical pain,
dysmetria, dizziness and blurred vision of two months of evolution. He presented dysphagia, bilaterally nauseous reflex
declining and 72 hrs. after he developed multidirectional nystagmus, myosis and cuadriplejia. Magnetic Resonance Imaging
with bulbar and pontine tumor. A biopsy was performed and histopathological results corresponding to multiform glioblastoma.
The clinical presentation of tumors of the brain stem depend on the location and extent of this, the literature refers to demonstrations
of affection by cranial nerves, cerebellar symptoms, condition of long tracts as both motor sensitive are common denominator.
This is a unique case in the world with extraordinarily rare presentation.
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INTRODUCCION En contraste, los tumores del tallo cerebral en edad adulta
son pobremente comprendidos porque son muy poco frecuen-

Los tumores del tallo cerebral son un sitio relativamente  tes, alrededor de < 2% de los gliomas. Sin embargo, algunos

comuan que ocurre durante la infancia, representando
aproximadamente de 10 a 25% de los tumores intracra-
neales y de 20 a 28% de los tumores infratentoriales en
este grupo de edad.
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estudios sugieren que la sobrevida es mucho mayor en adul-
tos que en ninos, sugiriendo un comportamiento biolégico
distinto en estos dos grupos de edad.

La mayoria de estos tumores son biolégicamente malig-
nos, intrinsecos y que infiltran extensamente el tallo cere-
bral y en ocasiones presentan un crecimiento exofitico.

A causa de su comportamiento maligno y crecimiento
infiltrativo de estas lesiones, a excepcion de los tipos exo-
fitico o quistico, la intervencion quirdrgica es raramente
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benéfica y es potencialmente peligrosa, por lo que las
modalidades de tratamiento no quirargico han predomina-
do, como la radioterapia con o sin quimioterapia.

El sindrome de enclaustramiento es el resultado de una
lesion en la region ventral del puente o el bulbo general-
mente de origen vascular o desmielinizante. La lesién pa-
raliza los tractos piramidales hacia las extremidades y los
nervios craneales bajos, pero respeta el area del tegmento,
por lo que se preservan las vias supranucleares hacia los
mecanismos oculomotores.

Se presenta el caso de un paciente con un glioblastoma
multiforme de localizacién ponto-bulbo-medular con
un patréon de crecimiento mixto (difuso y exofitico),
con un deterioro neuroldégico rapido llegando a desa-
rrollar un sindrome de enclaustramiento.

El tipo de presentacién clinica tan rapido y agresivo en
su deterioro, asi como la extension de crecimiento vy el
tipo histologico del tumor es muy infrecuente y sin repor-
tes previos en la literatura mundial.

REPORTE DE CASO

Paciente masculino de 48 aios de edad, sin anteceden-
tes patologicos de importancia que inicié dos meses pre-
vios a su ingreso, con cefalea universal, de moderada in-
tensidad, cervicalgia posterior y dismetria, agregandose
mareo, vision borrosa progresivamente. Un mes después
presenté incremento del mareo y pérdida de peso de 7 kg
en 20 dias. Se agreg6 disfagia progresiva y expectoracion
amarillo-verdosa (200 mL/dia aprox.), por lo que acudio al
hospital. A la exploracién fisica con funciones mentales
superiores integras, fuerza muscular 5/5 generalizada hipe-
rreflexia generalizada (+ + +), respuesta plantar flexora,
dismetria y disdiadococinesia bilateral, Romberg (+) y
marcha ataxica.

Present6 diplopia, fondo de ojo normal, nervios cranea-
les bajos con disminucién de reflejo nauseoso, tusigeno y
de deglucion, resto de nervios craneales sin anormalidad.
Torax con estertores bronco alveolares izquierdos, resto de
exploracioén fisica general sin alteraciones. Setenta y dos
horas después presenté deterioro motor importante con
fuerza 2/5 generalizado, asi como Babinski bilateral. Pre-
sent6é nistagmo multidireccional, pupilas con adecuada
respuesta a la luz, fondo de ojo sin alteraciones y ausencia
de reflejo nauseoso o tusigeno. En 12 horas desarroll6 cua-
driplejia y fue intubado por disociacion toracoabdominal.
Se encontré consciente, sélo movilizando los ojos en di-
reccion vertical y parpadeo, a través de los cuales pudo
comprender el lenguaje durante la exploracion fisica; mio-
sis bilateral y con fenomenos de liberacion medular en
miembros inferiores.
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Se integro un sindrome de enclaustramiento. El estu-
dio de IRM demostré una lesion tumoral en tallo cerebral
que se extiende desde regiones pontinas, bulbares y me-
dular cervical alta (Figuras 1y 2). Se someti6 a biopsia
por abordaje suboccipital y a través abordaje transvelar se
encontro lesién grisacea que fue exofitica a través del obex
del cuarto ventriculo, y el bulbo con aumento importante
de volumen. El reporte histopatolégico reporté glioblas-
toma multiforme (Figura 3). El paciente murié cinco dias
después.

Figura 1. IRM con gadolinio demuestra tumor en regién bulbo
medular.

Figura 2. IRM con gadolinio corte axial muestra lesién cervical
alta y ensanchamiento medular.
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Figura 3. Corte histopatolégico (H E) muestra las caracteristicas de glioma de alto grado, con areas de necrosis en pseudo
empalizada, mitosis atipicas, anaplasia celular y vasos glomeruloides.

DISCUSION

Los tumores de tallo cerebral pueden ocurrir en cual-
quier edad, pero predominan en los nifios. Hay un pico de
incidencia en la mitad de la primera década de la vida y
existe otro pico de incidencia que ocurre en la cuarta déca-
da de la vida. Los tumores de tallo cerebral constituyen
10% de los tumores cerebrales en los nifos y, en contraste,
en edad adulta son pobremente comprendidos porque son
muy poco comunes, menos de 2% de los gliomas.

En esta localizacién los tumores se pueden clasificar en:

¢ Difusos. Usualmente involucrando sélo el bulbo,
sino también el puente y a veces la médula cervical
espinal.

® Focales. Solido o quistico con nédulo intramural y lo-
calizado en una porcién especifica del tallo cerebral.

e Cervicobulbares. De este tipo existen dos variantes: los
que se originan en la médula espinal superior con creci-

miento rostral e involucrando el bulbo. Y los que se

originan en la unién cervicomedular con crecimiento

caudal.

e Dorsal exofitico. Tumor primariamente medular y que
crece caudalmente dentro del cuarto ventriculo. Cada
una de estas localizaciones presentan sintomas distintos.
Un aspecto importante es el patron de crecimiento tu-

moral, ya que el tumor se extiende e infiltra diversas es-

tructuras del tallo cerebral, dependiendo de su comporta-
miento biologico.

El sindrome de enclaustramiento o locked-in fue descri-
to de manera detallada por Plum y Posner en 1966;' sin
embargo, en la literatura universal se encuentra una des-
cripcion por un escritor de novelas —Emile Zola— quien en
su novela “Therése Ranquin” en 1868,% donde el personaje
Madame Ranquin, una dama que sufrié un ictus, refirién-
dola asi: “su lengua se volvié como una piedra, sus manos
y pies estaban paralizados”... “ella aprendi6 a usar sus ojos
COMO una mano o como una boca, para pedir y dar gra-

109



Rev Hosp Jua Mex 2009; 76(2): 107 111

cias”... “podia comunicar su mente viva y prisionera a tra-
vés de un cuerpo muerto...” Esta magnifica descripcién nos
indica en las palabras de un escritor lo desafortunado y
grave que implica esta condicion.

El sindrome de enclaustramiento es el resultado de una
lesion en la regién ventral del puente o el bulbo: la lesién
paraliza los tractos piramidales hacia las extremidades y
los nervios craneales bajos, pero respeta el area del teg-
mento, por lo que se preservan las vias supranucleares ha-
cia los mecanismos oculomotores. La conciencia depende
de la preservacién del tegmento superior pontino, por arri-
ba del nivel del nucleo trigeminal.’

Bauer,® en 1979, describi6 tres variedades del sindrome
de enclaustramiento o locked-in: La clasica, la incompleta
y la total. La variedad clasica es la compuesta por pacien-
tes con los signos y sintomas del sindrome de enclaustra-
miento originalmente descrito por Plum y Posner. La cate-
goria incompleta es similar a la variedad clasica excepto
que el paciente tiene remanentes de movimiento volunta-
rio aparte del parpado superior y los movimientos vertica-
les del ojo. La variedad total esta compuesta de un grupo
de pacientes que estan totalmente inmoviles y es raro que
se puedan comunicar. Estos pacientes estan conscientes a
estimulos internos y externos, pero sélo son capaces de
mantener un tipo de monélogo interno. Bauer® también
los divide en variedades transitorias y formas crénicas. De
acuerdo con Patterson y Grabois,* quienes en su articulo
presentan un andalisis de los casos presentados en la litera-
tura por 71 autores en un lapso de 24 anos, la principal
causa de esta catastrofica condicion fue de tipo vascular
(105 de 139 casos) con areas de infarto a nivel del basis
pontis en 82 de 105 pacientes y con una mortalidad de
67%. Sin embargo, en los casos no vasculares fueron 34,
donde nueve fueron causados por trauma, siete por mieli-
nolisis central pontinay sélo tres por tumor, como las tres
primeras causas no vasculares, el resto distribuido por en-
cefalitis, neuroBehcet, vasculitis, abcesos, entre otros. A
diferencia del grupo vascular la mortalidad es de 41%. En
la literatura mundial se describe este sindrome principal-
mente en afecciones de tipo vascular'#* como la oclusién
de las arterias vertebrales, tronco de la arteria basilar que
afectaria la porcion anterior del puente; otros reportes men-
cionan diversas causas como lesiones tumorales primarias
y/o metastasicas,**'? lesiones desmielinzantes,*'>'* o de
etiologia infecciosa.*'> Recientes estudios han demostrado
que el paciente que sobrevive a esta condicion, tiene las
funciones cognitivas practicamente integras,'® sobrellevan-
do su enfermedad hasta sus ultimas condiciones, incluso
Bruno y cols.!” demostraron que es muy poco frecuente
que estos pacientes pidan la eutanasia como una salida a
su enfermedad. Existen algunos reportes de pacientes que
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se recuperan de su estado de enclaustramiento,®?° aunque
con secuelas neurolégicas importantes. En nuestro caso la
progresion clinica fue muy rapida, muy posiblemente por
areas tumorales que sufrieron necrosis, posterior edema'y
deterioro funcional.

CONCLUSION

Los glioblastomas multiformes en el adulto son las neo-
plasias primarias mas frecuentes del sistema nervioso cen-
tral y constituyen 50% de los astrocitomas supratentoria-
les, son lesiones que se encuentran en la sustancia blanca
encefalica, principalmente en los I6bulos frontal y tempo-
ral, pueden afectar los ganglios de la base y su extension
puede involucrar a los dos hemisferios a través del cuer-
po calloso. La presentacion del glioblastoma multifor-
me en el adulto es excepcional en la fosa posterior y
mas aun en el tallo cerebral.

La presentacion clinica de los tumores del tallo cerebral
dependera de la localizacion y extension de éste, y en la
revision de la literatura se refiere que las manifestaciones
por afeccién de nervios craneales, sintomas cerebelosos,
afeccién de vias largas tanto motoras como sensitivas, son
el comin denominador.

Es indudable que la medicina tiene mucho que dilu-
cidar acerca de las modalidades de asistencia médicay
las diversas consideraciones éticas, asi un paciente tiene
todo el derecho de solicitar una muerte digna ante una
condicion terminal o irreversible, e igualmente otro pa-
ciente puede exigir que su modo de vida que lleva, no
sea cambiado, aun en condiciones tan extremas como
lo es un sindrome de enclaustramiento. Este es un caso
unico en el mundo, ya que conjunta un estirpe tumoral
maligno en un sitio y una edad muy poco frecuente con
una presentacion clinica extraordinariamente poco co-
man.
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