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RESUMEN

Introduccion: los colesteatomas congénitos son lesiones benignas del oido medio, de crecimiento
lento y progresivo; pueden alcanzar gran tamafio antes de ocasionar sintomas, que revelan su presencia
solo en estadios avanzados. La intervencién quirdrgica es la modalidad de tratamiento en todos los
casos. No existen reportes de casos similares en Cuba.

Objetivo: presentar un caso de un paciente con las caracteristicas clinicas, imagenologicas y
anatomopatologicas de un colesteatoma congénito de fosa posterior.

Presentacion del caso: paciente masculino de 48 afios de edad, que comienza con tinnitus e hipoacusia
izquierda y pérdida del equilibrio. EI examen neuroldgico, reveld dismetria, discronometria y nistagmo
horizontal. En estudios imagenologicos se informo lesion ocupativa en angulo pontocerebeloso sin

erosion 6sea. El paciente rechaza la cirugia durante tres afios y desarrolla nuevos sintomas dados por
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parestesias trigeminales, cefalea y disfonia, ademas de paralisis facial periférica izquierda. Se realiza
abordaje retrosigmoideo suboccipital, se encontrd lesion blanca perlada relacionada con colesteatoma,
confirmado por biopsia. Se logro reseccion subtotal. Presentdé meningitis quimica postquirurgica la cual
resolvio espontdneamente. La evolucion fue satisfactoria.

Conclusiones: los colesteatomas congénitos intracraneales son lesiones muy infrecuentes y en
ocasiones son similares a otras lesiones en la fosa craneal posterior. Imagenoldgicamente, se presentan
como lesiones bien delimitadas, que no presentan realce a la administracion de contraste. En este
paciente la evolucion fue favorable, a pesar del tratamiento quirdrgico tardio, por su negativa inicial.
Palabras clave: COLESTEATOMA DEL OiDO MEDIO/congénito; COLESTEATOMA DEL OIiDO
MEDIO/cirugia; QUISTE DERMOIDE; QUISTE EPIDERMICO; FOSA CRANEAL POSTERIOR;
TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA DE EMISION; IMAGEN POR RESONANCIA MAGNETICA;
INFORMES DE CASOS.

ABSTRACT

Introduction: congenital cholesteatomas are benign lesions of the middle ear, with slow and
progressive growth; They can reach a large size before causing symptoms, which reveal their presence
only in advanced stages. Surgical intervention is the treatment modality in all cases. There are no
reports of similar cases in Cuba.

Objective: to present a case of a patient with the clinical, imaging and pathological characteristics of a
congenital cholesteatoma of the posterior fossa.

Case presentation: 48-year-old male patient, who started with tinnitus and left hearing loss and loss of
balance. The neurological examination revealed dysmetria, dyschronometry and horizontal nystagmus.
Imaging studies reported an occupying lesion in the cerebellopontine angle without bone erosion. The
patient refused surgery for three years and developed new symptoms due to trigeminal paresthesias,
headache and dysphonia, as well as left peripheral facial paralysis. A suboccipital retrosigmoid
approach was carried out, a pearly white lesion related to a cholesteatoma was found, confirmed by
biopsy. Subtotal resection was achieved. He presented post-surgical chemical meningitis which
resolved spontaneously. The evolution was satisfactory.

Conclusions: intracranial congenital cholesteatomas are very rare lesions and are sometimes similar to

other lesions in the posterior cranial fossa. Imaging, they appear as well-defined lesions that do not
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present enhancement after contrast administration. In this patient, the evolution was favorable, despite
the late surgical treatment, due to its initial refusal.

Keywords: MIDDLE EAR CHOLESTEATOMA/congenital; MIDDLE EAR CHOLESTEATOMA
Isurgery; DERMOID CYST; EPIDERMAL CYST; POSTERIOR CRANIAL FOSSA; EMISSION
COMPUTED TOMOGRAPHY; MAGNETIC RESONANCE IMAGING; CASE REPORTS.

Recibido: 28/10/2021
Aprobado: 23/01/2022

INTRODUCCION

Los colesteatomas o quistes epidermoides son lesiones benignas del oido medio, de crecimiento
progresivo, consistentes en epitelio queratinizado que prolifera y sufre una descamacion interna,
responsable de su crecimiento, erosion Gsea y compresion de estructuras adyacentes. Mientras los
colesteatomas adquiridos aparecen como resultado de procesos inflamatorios cronicos en el oido
medio, los colesteatomas congénitos se forman por el tejido epitelial embrioldgico residual, que puede
aparecer en la porcion petrosa, mastoidea o timpanica del hueso temporal.

Los colesteatomas congénitos pueden alcanzar gran tamafio antes de ocasionar sintomas y revelan su
presencia solo en estadios avanzados, cuando aparecen las complicaciones resultantes de hipertension
intracraneal o compresion de estructuras nerviosas. La definicidén de colesteatoma gigante se mantiene
sin consenso, pero se acepta como una condicion excepcional cuando sobrepasa los limites del hueso
temporal y contacta con estructuras vitales como la arteria cardtida interna y los nervios craneales, o
con extension intracraneal.®

La variante congénita es bastante rara con una incidencia anual de 0,12 por cada 100000 personas.®) En
la mayoria de los casos, los sintomas son leves y afectan la esfera vestibulo-coclear, con pérdida de la
audicion y desequilibrio, como los mas frecuentes.Y) La intervencion quirtirgica es la modalidad de
tratamiento en todos los casos y la técnica a emplear depende de la extension y localizacion de la

lesion.® No existen reportes de casos similares en nuestro pais.
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Se presenta un paciente con diagnostico de colesteatoma congénito de fosa posterior. Este articulo tiene
como objetivo describir las caracteristicas clinicas, imagenoldgicas, anatomopatoldgicas y la evolucion

postquirdrgica del mismo.

INFORMACION DEL PACIENTE

Paciente masculino, de 48 afos, de procedencia rural, obrero agricola, con antecedentes de glaucoma y
artritis reumatoidea desde hace 12 afios. No se recogen antecedentes de enfermedades genéticas ni

trastornos neoplasicos en familiares de primer grado de consanguinidad.

CUMPLIMIENTO DEL COMPONENTE ETICO DE LA
INVESTIGACION CLINICA

El comité de ética de la institucion aceptd la publicacion del informe de caso, previa aprobacion del
paciente. Se obtuvo la firma del paciente con el consentimiento informado para divulgar su situacion de
salud. Se mantuvo la observancia en la eliminacion de la informacion identificativa de todos los datos

relacionados con el paciente.

PERSPECTIVA DEL PACIENTE

El paciente se mantuvo cooperativo con la atencion médica recibida. Los familiares y el paciente, al

término del periodo de seguimiento, mostraron satisfaccion con los resultados.

HALLAZGOS CLINICOS

El paciente comienza con tinnitus izquierdo, de aparicion subaguda y evolucion progresiva, descrito
como un pitido intenso, con disminucion de la audicion. Luego de ocho semanas comienza a presentar
pérdida del equilibrio, con caida a la izquierda durante la marcha con los ojos cerrados. Al examen

fisico se constato:
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Sistema nervioso: Romberg simple con caida a la izquierda. Dismetria y discronometria ipsilateral.
Nistagmo horizontal, con fase lenta hacia la izquierda. Weber lateralizado a la derecha. Rinne positivo

anormal.

EVALUACION DIAGNOSTICA

Audiometria de tonos puros: hipoacusia sensorineural.

Se realiza tomografia axial computarizada (TAC) monocorte que informa tumoracién, con didmetro
méaximo de 65 mm en sentido anteroposterior y 23 en lateralidad, hipodensa (6-10 UH) en el angulo
pontocerebeloso izquierdo con amplia comunicacion, en sentido rostral, con cisternas prepontina,
interpeduncular y ambiens en sentido caudal, hasta la cisterna magna. Se aprecian limites bien
definidos, sin imégenes trabeculadas en su interior. Provoca un efecto de masa discreto sobre el tronco
encefélico y el cuarto ventriculo, sin ocasionar hidrocefalia obstructiva. No se evidencian lesiones

6seas; no existe captacion del contraste yodado (Fig. 1).

Fig. 1 - Imégenes de TAC monocorte con imagen tumoral a nivel del &ngulo pontocerebeloso izquierdo con

efecto de masa discreto sobre el tronco encefélico, sin captacion de contraste yodado.

En la imagen de resonancia magnética nuclear se observo una lesion hiperintensa en T1 e hipointensa
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en T2, con imagen hetorogenea iso e hiperintensa en secuencia FLAIR (FLIuid-Attenuated Inversion
Recovery), lo cual excluyé la posibilidad inicial de quiste aracnoideo como diagnostico presuntivo (Fig.
2).

Fig. 2 - Imégenes de resonancia magnética nuclear.
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INTERVENCION TERAPEUTICA

Se le plantea la posibilidad de tratamiento quirdrgico directo mediante abordaje retrosigmoideo
suboccipital, para exéresis y biopsia, pero el paciente no da su consentimiento.

Luego de tres afios sin evolucion clinica y bajo seguimiento imagenoldgico anual, que no se revelo6
crecimiento de la lesion inicialmente descrita, comienza con parestesia facial, con distribucion
dermatomica en la segunda y tercera rama trigeminal izquierda, con sensacion de hormigueo y ardor, e
intensificacion al cepillarse y durante la ingestion de alimentos. Ademas, aparece simultaneamente,
cefalea suboccipital, moderada, opresiva, de cardcter punzante, con predominio nocturno y, ademas,
ligera disfonia.

El examen fisico muestra paralisis facial periférica izquierda (Grado IV/VI segun la escala de House-
Brackman);® marcha con desviacion a la izquierda, a la anulacion visual; maniobra de Romberg
simple con caida a la izquierda y nistagmo horizontal rotatorio. Ademas, se observa desviacion de la
Uvula a la derecha y paresia de la cuerda vocal ipsilateral. Se constata hipoacusia perceptiva izquierda.
Previo consentimiento, se realiza craniectomia suboccipital retrosigmoidea y exéresis subtotal, técnica

propuesta inicialmente, donde se constata una lesion blanca perlada (Fig. 3).

Fig. 3 - Imagen transoperatoria de la lesion con apariencia blanca perlada al examen macroscépico, en relacién

con colesteatoma.

En el informe de la biopsia se informan inclusiones de colesterol, compatible con un colesteatoma.
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SEGUIMIENTO Y RESULTADOS

En el postoperatorio, presento paresia del VI nervio craneal izquierdo, con recuperacion total a las 48
horas. Al tercer dia, comenzd con signos meningeos y temperatura de 38,3 grados Celsius. Se le realizd
puncion lumbar, para estudios citoquimico y bacteriolégico del liquido cerebroespinal, que informé
resultados normales, sin evidencia de proceso infeccioso del sistema nervioso central, por lo que se
interpretd como meningitis quimica post-quirdrgica, caracteristica en este tipo de lesiones, la cual
resolvio espontdneamente en un plazo de siete dias.

El paciente ha mantenido una evolucion favorable después de un afio del tratamiento quirurgico.

DISCUSION

Los quistes epidermoides o colesteatomas se forman por descamaciones progresivas de derivados
epiteliales.*-?)

En la patogénesis de la variante congénita se acepta la inclusion de células ectodérmicas durante el
cierre del tubo neural, entre la tercera y la cuarta semanas de vida intrauterina y la mayoria de los
autores los consideran como malformaciones congénitas y no como verdaderas neoplasias.(”

El trauma de la membrana timpanica por retraccion, invaginacion, perforacion, desplazamiento,
infecciones del oido, disfuncién de la trompa de Eustaquio o enfermedades de la mucosa de la cavidad
timpénica, tiene una relacion causal con la variante adquirida.®

Los quistes epidermoides o colesteatomas representan entre 0,2 % y 1,8 % de los tumores
intracraneales.®) Muestran una incidencia similar en ambos sexos, cuando la poblacion pediétrica y
adulta son evaluadas en el mismo cohorte.®1%

La mayoria de los colesteatomas reportados son congénitos. Los sintomas pueden presentarse a
cualquier edad, luego de largos periodos asintomaticos, independientemente de su origen congénito.?
Los més frecuentes son otalgia, otorrea y disminucion de la audicion. Ademas, pueden causar abscesos
y meningitis quimica aséptica por la ruptura del quiste en el espacio subaracnoideo, con la salida de
queratina, colesterol y lipidos.*?

El uso de la TAC y la imagen de resonancia magnética, es vital en el diagndstico y la planificacion

quirargica.>*® La tomografia computarizada, por su accesibilidad, es la responsable del diagndstico y
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la que informa sobre la dimension y limites de la lesion. La apariencia tipica es una masa extraaxial
hipodensa y sin captacion de contraste yodado. Han sido reportadas calcificaciones entre el 10 y 25%
de los casos.¥

Las imagenes por resonancia magnética es el estudio imagenoldgico de eleccion. Las secuencias mas
usadas son las potenciadas en T1y en T2. Los colesteatomas se muestran como iso 0 hipo-intensidades
en T1 y ligeramente hiperintensos en T2, con una forma bien delimitada, ligeramente oval. El uso de
nuevas secuencias de procesamiento como las imégenes por difusion (diffusion weighted imaging),
marcan la diferencia en el proceso diagndstico de estas lesiones, se muestran con alta hiperintensidad
de sefial debido a la restriccion de la difusion de agua intracelular y por la consistencia grasa en la
porcion quistica de la lesion dada la presencia de la queratina. 1%

El diagndstico diferencial de estas lesiones debe realizarse con los quistes aracnoideos, quistes
dermoides, neoplasias quisticas y quistes hidatidicos. Las imégenes por difusién diagnostican los
quistes aracnoideos. Los dermoides muestran alta intensidad en iméagenes potenciadas en T1. Los
meduloblastomas quisticos y los ependimomas, generalmente poseen una apariencia heterogénea a
causa de la hemorragia y necrosis y exhiben una captacion heterogénea del contraste.®

El Gnico tratamiento de estas lesiones es el quirargico, mediante la cual se logra su reseccion completa
con la minima morbilidad.®® Los abordajes quirdrgicos estaran en relacion con la localizacion del
colesteatoma, la presencia de estructuras vitales como las arterias vertebrales y sus ramas o los senos
venosos Y el estado de la funcion auditiva. EI apoyo microscépico o endoscopico permite la adecuada
visualizacion de las estructuras neurales en la fosa posterior, lo que evita dafios durante la intervencién
quirdrgica.t":18)

En ocasiones se precisan abordajes combinados, en aras de lograr una mayor reseccion,® sin correr el
riesgo de ocasionar un nuevo déficit o aumentar el preexistente, lo que deja en estos casos las porciones
adherentes a estructuras vitales.**?? Como estas lesiones no muestran caracteristicas tipicas de una
neoplasia, el prondstico es bueno.®?

Una de las limitaciones de este articulo, es el corto periodo de seguimiento de solo un afio y la ausencia

de imagenes de resonancia magnética por difusion, por razones logisticas.
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CONCLUSIONES

Los colesteatomas congénitos intracraneales son lesiones muy infrecuentes. Se presentan generalmente
con otalgia, otorrea y disminucion de la audicion. La resonancia magnética nuclear es vital para su
diagndstico; se presentan como lesiones hipo o isointensas en T1 e hiperintensas en T2, bien
delimitadas, sin realce al contraste. En este caso la evolucion ha sido favorable un afio despues del

tratamiento quirargico, a pesar del retraso por la negativa inicial del paciente.
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