Titulo:

LUZ AL FINAL DEL TUNEL

Pseuddénimo:

“Petete y su libro gordo”



Descripcion clinica

Mujer de 34 anos sin antecedentes personales de interés, que acude a la consulta
externa de neurologia derivada desde atencién primaria por presentar cefalea holocraneal de
predominio frontal opresiva de unas dos semanas de evolucion. No se describe antecedente
traumatico previo, sindrome febril, ni alteraciones de la conducta. La intensidad de la cefalea
aumenta con la tos, los cambios posturales y la defecacion. Se acompafa de malestar general
con nauseas constantes y vomitos aislados, fotofobia y sonofobia. En la ultima semana la
paciente describe vision borrosa con episodios bruscos de pérdida de vision binocular y
reduccidn del campo visual, que la paciente compara a la sensacién de estar mirando a través
de un tunel. La cefalea incrementa su intensidad en los ultimos dias, lo que origina una

afectacion llamativa de las funciones habituales de la paciente.

Examen fisico

La paciente permanece consciente y orientada, con pupilas iguales y normorreactivas,
Pares craneales y lenguaje sin alteraciones. No se detecta alteracion motora, sensitiva o
cerebelosa. Reflejos de estiramiento presentes y simétricos, con reflejo cutaneo plantar flexor
bilateral. Marcha normal. La exploracion del campo visual muestra la presencia de una
importante disminucién concéntrica del campo visual binocular. En el fondo de ojo se aprecia

un llamativo edema de papila bilateral.

Diagnéstico de trabajo realizado

1.-Diagnéstico sindrémico:

La presencia de una cefalea holocraneal inusual y de caracter progresivo, asociada a
signos claros de alarma como, los vémitos, incremento con la maniobra de Valsalva, los
episodios de oscurecimiento visual transitorio y la reduccién concéntrica del campo visual nos
orientan hacia la triada diagndstica clasica de un sindrome de hipertensiéon endocraneal de

caracter subagudo.



2.- Diagnéstico etioldgico:

El aumento de la presion dentro de la cavidad craneal puede estar originado por una
alteracion encefalica, vascular o del liquido cefalorraquideo. Las causas mas frecuentes de
afectacion encefdlica son las traumaticas, neoplasicas, isquémicas o infecciosas. Las
alteraciones vasculares mas frecuentes son la trombosis venosa o arterial, el sindrome de la
vena cava superior, las malformaciones arteriovenosas y las lesiones aneurismaticas
arteriales. Y finalmente las alteraciones en la dinamica del liquido cefalorraquideo, como la
hidrocefalia arreabsortiva, obstructiva, o la hipertensiéon endocraneal benigna.

Tras la deteccidon en la consulta ambulatoria del sindrome clinico de hipertension
endocraneal subagudo se deriva a la paciente al servicio de urgencias del hospital para la

realizacion de neuroimagen urgente y su ingreso en planta de hospitalizacién para su estudio.

Pruebas complementarias realizadas y resultados relevantes

TAC craneal:

Una tomografia computarizada craneal urgente detecta la presencia de una gran lesion
hipodensa y mal definida que ocupa el hemisferio cerebeloso izquierdo. La lesién no capta
contraste, desplaza la protuberancia y comprime el IV ventriculo, originando una llamativa
hidrocefalia triventricular (Figuras 1y 2).

RMN encefalica:

La resonancia magnética encefdlica muestra una masa en el hemisfério cerebeloso
izquierdo, no encapsulada, de contorno irregular, que no realza tras la administracién de
contraste y que presenta un aspecto interno estriado con bandas alternas de isointensidad e
hipointensidad en T1 y de isointensidad e hiperintensidad en T2, sugestivas de Enfermedad de
Lhermitte-Duclos (Figuras 3 y 4).

Tratamientos realizados y evolucién

La afectacion del estado general de la paciente junto con la grave y rapida disminucion
de su campo visual obligan a la realizacién sin demora de una técnica quirurgica que
restablezca el drenaje del liquido cefalorraquideo, disminuya la presion endocraneal y detenga

el deterioro de la funcién visual de la paciente. La masa tumoral que comprime el cuarto



ventriculo y que origina una hidrocefalia obstructiva triventricular no comunicante, permite la
realizacion de una ventriculocisternotomia bajo control endoscépico del tercer ventriculo. Tras
la realizacién sin complicaciones de la endoscopia, la paciente mejora de forma significativa las
alteraciones clinicas que motivaron su ingreso hospitalario, desapareciendo la cefalea y
recuperando por completo el campo visual. La paciente en la actualidad permanece
asintomatica en espera de la exéresis de la masa tumoral localizada en el hemisferio

cerebeloso izquierdo.

Diagnéstico final

1.- GANGLIOCITOMA DISPLASICO CEREBELOSO IZQUIERDO

“ENFERMEDAD DE LHERMITE-DUCLOS”

2.- HIDROCEFALIA OBSTRUCTIVA TRIVENTRICULAR NO COMUNICANTE

3.- SINDROME DE HIPERTENSION ENDOCRANEAL SUBAGUDO

Discusién

El gangliocitoma displasico del cerebelo fue descrito originalmente en 1920 por
Lhermitte y Duclos, autores a quienes se les debe el eponimo de esta enfermedad. Es una
entidad rara, caracterizada por ser una lesion tumoral hamartomatosa de la corteza cerebelosa
que produce un efecto de masa en la fosa posterior, causando sintomas de disfuncion
cerebelosa, hidrocefalia no comunicante y disfuncidon de nervios craneales. Por su crecimiento
lento se suele diagnosticar alrededor de la tercera y cuarta décadas de la vida. Las imagenes
de resonancia magnética son caracteristicas: la lesion es generalmente unilateral, con
engrosamiento de las folias cerebelosas que son hipo o hiperintensas en las imagenes
ponderadas en T1 y T2 respectivamente, sin captacion de contraste. La neuroimagen permite

hacer el diagndstico preoperatorio sin la necesidad de estudios histopatolégicos. El aspecto



microscépico de la lesion es caracteristica, ya que la capa granular y de células de Purkinje son
sustituidas por dos poblaciones de neuronas displasicas: una gran cantidad de neuronas
pequefias con nucleos hipercromaticos y una menor cantidad de neuronas grandes poligonales
con nucleos excéntricos y nucleolo prominente. La etiologia de la enfermedad es desconocida,
pero en un 25% de los casos se ha descrito una asociacion de la enfermedad Lhermitte-Duclos
y el sindrome de Cowden. Aun no se ha comprendido completamente la biologia molecular que
asocia a estas enfermedades, sin embargo se ha comprobado en estudios de modelos
animales (ratones), la presencia en ambas entidades de mutaciones del gen homdlogo de
fosfatasa y tensina suprimido del cromosoma 10g22-23 (PTEN). El sindrome de Cowden se
define por la presencia de triquilemomas, papilomatosis oral, queratosis acral, papulas
cutaneas faciales, macrocefalia, cancer de mama o enfermedad fibroquistica, cancer de
tiroides, bocio multinodular, tumores o malformaciones genitourinarias, lipomas y fibromas. El
gen PTEN tiene funcion de supresor tumoral, por lo que la presencia de alguna de las dos
enfermedades obliga a descartar ambas. En nuestra paciente no se han detectado por el
momento alteraciones compatibles con el sindrome de Cowden.

El tratamiento curativo de la enfermedad es la reseccion total del tumor sin que sean
necesarias otra medidas terapeuticas, aunque pueden existir recurrencias. En el caso de
nuestra paciente la deteccion de la hidrocefalia triventricular obstructiva y el sindrome de
hipertension endocraneal secundario con grave reduccion del campo visual obligé a la
realizacion de una ventriculostomia endoscépida del tercer ventriculo. La ventriculostomia
endoscoépica del tercer ventriculo es un procedimiento quirirgico alternativo que elimina la
necesidad de una valvula de derivacién. Es la técnica quirdrgica de primera eleccién en la
estenosis del acueducto de Silvio y consiste en comunicar bajo control visual endoscépico, la
base del Il ventriculo con los espacios subaracnoideos a nivel de la cisterna interpeduncular. A
pesar de la adecuada eleccion de la técnica y de su correcta realizacién, pueden presentarse
complicaciones indeseables, como el dafio hipotalamico, la paralisis transitoria del 1ll y VI par
craneal, hemorragia incoercible, meningitis, el paro cardiaco y el aneurisma traumatico de la
arteria basilar.

El interés de nuestro caso reside en la relevante deteccion de los signos clinicos de
una cefalea secundaria en relacion con una triada clasica de hipertension endocraneal
subaguda, y desencadenada por una hidrocefalia triventricular obstructiva secundaria a una
entidad clinica infrecuente como es el gangliocitoma displasico cerebeloso. Por otro lado
también resulta interesante describir la pronta resolucién de la sintomatologia de la paciente

tras la realizacidon de una exitosa ventriculostomia endoscopica de la base del tercer ventriculo.
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