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RESUMEN

Introduccion: Los quistes epidermoides intradiploicos representan el 25% de los tumores epidermoides intracraneales y menos del
0,25% de todos los tumores intracraneales primarios. El hueso frontal y el parietal son las localizaciones mas comunes. La extensién
intradural es muy infrecuente, representando solamente el 3% del total de ellos.

Caso clinico: Paciente femenina de 64 afos con antecedente de TEC frontal a los 11 afios de edad consulta por una tumoracion
subcutanea de 5 x 4 cm a nivel frontal izquierda de evolucién prolongada. TC de encéfalo mostré una lesion litica de calota asociada
a compromiso subgaleal, invasién intradural y extension intraparenquimatosa. Se decidié la conducta quirdrgica con exéresis de la
misma junto con su pseudocdapsula. El informe anatomopatoldgico reveld quiste epidermoide.

Discusion: Los quistes epidermoides pueden ser congénitos o adquiridos. Al igual que nuestro caso, los adquiridos suelen causarse
por la inclusién traumatica del epitelio superficial. Suelen presentarse como una tumefacciéon subcutanea y permanecer asintomaticos
hasta incluso décadas. La inusual extension intradural puede generar sintomas tales como convulsiones y déficits neurolégicos.

El tratamiento suele ser la exéresis completa junto con su capsula para asi lograr un pronéstico favorable y la prevencion de
complicaciones.

Conclusion: Los quistes epidermoides intradiploicos son lesiones benignas y de crecimiento lento, pudiendo alcanzar tamafos
considerables y ocasionalmente extenderse intracranealmente. El diagnéstico suele sospecharse radiolégicamente y es confirmado
mediante el estudio anatomopatolégico. Deben incluirse dentro del algoritmo diagnéstico en pacientes que presentan lesiones Unicas
de calota con ostedlisis e invasion intradural. En casos de extension intradural, se insiste en su extirpacion total con el fin prevenir la
recurrencia y su potencial malignizacion.

Palabras Claves: Quiste epidermoide, Tumor intradiploico, Tumor 6seo, Invasién intracraneal.

ABSTRACT

Introduction: Intradiploic epidermoid cysts account for 25% of intracranial epidermoid tumors and less than 0.25% of all primary
intracranial tumors. The most common locations are the frontal and parietal bone. Intradural extension is very infrequent, representing
only 3%.

Case Report: A 64-year-old female with a history of a frontal TBI at 11 years of age consulted for a left frontal subcutaneous tumor
measuring 5 x 4 cm of prolonged evolution. Brain CT showed a lytic calvarial lesion associated with subgaleal involvement, intradural
invasion and intraparenchymal extension. Surgical treatment of the tumor with its pseudocapsule was performed. The pathological
report revealed an epidermoid cyst.

Discussion: Epidermoid cysts can be congenital or acquired. Like our case, acquired types are usually caused by traumatic inclusion
of the superficial epithelium. They tend to present as subcutaneous swelling and remain asymptomatic for decades. The unusual
intradural extension can lead to symptoms such as seizures and neurological deficits. Treatment is usually complete resection
together with its capsule in order to achieve a favorable prognosis and prevention of complications.

Conclusion: Intradiploic epidermoid cysts are benign, slow-growing lesions that can reach considerable size and occasionally extend
intracranially. Its diagnosis is usually suspected radiologically and confirmed by histopathological study. These should be included in
the diagnostic algorithm of patients presenting single calvarium lesions with osteolysis and intradural invasion. In cases of intradural
extension, total removal is insisted in order to prevent recurrence and potential malignancy.

Key Words: Epidermoid cyst, Intradiploic tumor, Bone tumor, Intracranial invasion.

INTRODUCCION su nombre hace referencia a la presencia de grasa y coles-
terol (cole-colesterol y steat-tejido adiposo), el término es

Los quistes epidermoides son lesiones poco frecuentes, equivoco etimolégicamente debido a que en la actualidad
benignas y de crecimiento lento. El primer reporte de un el “colesteatoma” carece de ambos componentes.

quiste epidermoide fue realizado por el anatomopatélogo Su origen puede ser congénito, relacionado con la im-
Cruveilhier en 1829, describiendo una lesién en la regién  plantacién de ectodermo en el momento del cierre del
temporal a la que denoming "tomour perlee” (tumor per-  tubo neural, o adquirido, generalmente causado por la in-
lado) debido a sus caracteristicas macroscépicas de brillo  clusién postraumitica de epitelio superficial.?

perlado metdlico.1 Posteriormente, el fisilogo Johannes  Los quistes epidermoides son raros y representan menos
Miller en 1838 describié el primer quiste epidermoide del 0,25% de todos los tumores intracraneales primarios,
intradiploico y acufié el término “colesteatoma”! Si bien  pudiendo desarrollarse tanto a nivel intradural como ex-

tradural, siendo la primera su localizacién mds frecuen-
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o te.>* Estos suelen localizarse en la regién del 4ngulo pon-
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Figura 2. RM de cerebro. A) Secuencia T1 sin contraste endovenoso. B) y C) Secuencia T1 con contraste endovenoso. D) Secuencia T2.

cia en otras localizaciones, tales como la cisura de Silvio,
regién cuadrigémina, intraventricular, pontina, talimi-
ca y cuerpo calloso. Aquellos extradurales, también de-
nominados intradiploicos, representan aproximadamente
un 25% de todos los quistes epidermoides intracraneales.*
Pueden ubicarse en el cuero cabelludo, béveda craneal o
base de crineo, siendo el hueso frontal y el parietal las
localizaciones mas comunes.® La mayoria de los quistes
epidermoides extradurales son pequefios y no suelen ex-
tenderse intracranealmente. No obstante, su crecimien-
to progresivo puede generar grandes defectos craneales,
compresién cerebral y/o de estructuras neurovasculares
adyacentes, generalmente debido a compresién extradu-
ral.’ Sin embargo, aproximadamente el 3% se extienden
hacia el espacio subdural.®

Pueden presentarse a cualquier edad con un ligero pre-
dominio entre la segunda y quinta década. **

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 64 afios con antecedentes
de TEC en regién frontal izquierda secundario a caida
de propia altura a los 11 afios de edad, referida a consul-
ta externa de Neurocirugia por presentar una tumoracién
frontal izquierda de evolucién prolongada y crecimiento
lento. Durante el examen fisico se constaté su presencia
a nivel subcutdneo, de 5 x 4 cm aproximadamente, de ca-
racteristicas blanda, borde mal definido, fluctuante, indo-
lora y sin signos inflamatorios. Adyacente a la misma se
palpé otra tumoracién mds pequefia de similares carac-

teristicas.

Concurrié con una radiografia (Rx) de crineo frente y
perfil donde se evidencié una lesién radioldcida, circular
y de bordes definidos con signos de remodelacién esclers-
tica (Figura 1A y B). Tomografia computada (TC) de en-
céfalo mostré una lesion litica de calota con deformacién
y esclerosis de la misma asociada a compromiso subga-
leal, invasién intradural y extensién intraparenquimatosa
en imagen de “reloj de arena” (Figura 1C y D).

Resonancia magnética (RM) de encéfalo con contraste
endovenoso evidencié una lesién heterogénea, predomi-
nantemente hipointensa en secuencia T1, hiperintensa en
T2, heterogénea e isointensa con respecto al parénquima
cerebral en Flair (Fluid attenuated inversién recovery),
con escasas 4areas de restriccién en la secuencia difusién
(DWI) y realce fino periférico tras la administracién de
contraste (Figura 2). Se observé efecto de masa leve con
colapso de asta frontal de ventriculo lateral homolateral.
Se realizé una angiotomografia de encéfalo para valorar
la vascularizacién adyacente de la masa y descartar ano-
malias vasculares, siendo negativa para las mismas.

Debido a los hallazgos imagenolégicos y clinicos, se de-
cidi6 realizar su exéresis quirtrgica (Figuras 3 y 4).

Se planificé un abordaje hemicoronal izquierdo pasante
de linea media. El colgajo cutdneo se disecé en dos pla-
nos. Se constaté el compromiso del plano subgaleal y de
la fascia superficial del misculo temporal por parte de la
lesién. La misma se disecé de forma circunferencial si-
guiendo su trayecto hacia su origen en la calota cranea-
na y se obtuvo muestra de contenido del saco, el cual se
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Figura 4. Imagenes intraoperatorias. Tiempo extra e intradural. Flecha ama-
rilla: defecto dural a través del cual se comunica el espacio extra y subdural.

Figura 5. Pieza macroscopica y estudio microscopico de pieza quirdrgica.

G~

Figura 6. RM de cerebro control a los 4 meses postoperatorio.

describe como “blanco perlado”, de aspecto caseiforme,
evacudndolo mediante aspiracién en su totalidad. La cédp-
sula tumoral detergida se disecé del borde 6seo y la du-
ramadre hasta rodear en 360° el sitio de perforacion de la
misma. Se realizé ligadura y exéresis del componente ex-
tradural del saco. Luego, se efectué un fresado circunfe-
rencial del borde 6seo, hasta observarlo sano.

El tiempo intradural se inicié con la apertura dural cen-
trada en el defecto de perforacién a través de la cual se
desprendié material caseoso de similares caracteristicas al
evacuado previamente. Se realizé lavado y aspiracién de
la cavidad intracerebral. Se visualizé una pseudocdpsula
friable sin plano de diseccién, lo que dificulté su exére-
sis completa a pesar del intento. Para finalizar, se llevé a
cabo la exéresis de duramadre adelgazada e infiltrada, con
posterior pldstica dural con parche autélogo y se realizé

un cierre cutdneo por planos.

Se recibi6 el informe anatomopatolégico diferido don-
de se constaté una formacion quistica revestida por epi-
telio escamoso, sin atipia y material carneo en su interior,
con calcificaciones dispersas y escaso infiltrado linfoplas-
mocitario, compatible con quiste epidermoide. No se ob-
servaron caracteristicas malignas (Figura 5). La paciente
cursé el postoperatorio en forma satisfactoria, sin presen-
tar complicaciones y egresando al cuarto dia del postope-
ratorio (Figura 6).

DISCUSION

Los quistes epidermoides intradiploicos suelen localizar-
se en los huesos tabulares de la calota, senos paranasales,
maxilar, temporal y esfenoides.® Predominan en el sexo
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masculino y la aparicién de los sintomas ocurren entre los
20 y 50 afios.>” Existe una gran variabilidad con respec-
to a la duracién sintomatolégica previo a la consulta, os-
cilando entre 0 y 80 afios, reflejando la naturaleza de su
crecimiento lento.?

Etiopatogenia

Los quistes epidermoides pueden ser congénitos o ad-
quiridos. Los primeros se encuentran relacionados con
la implantacién de tejido ectodérmico heterotépico o de
otras lineas de fusién epitelial en el momento del cierre
del tubo neural entre la tercera y quinta semana de gesta-
ci6n.*®® Los estudios inmunohistoquimicos podrian co-
rroborar esta hipétesis debido a que sus células contienen
los mismos restos de carbohidratos que la piel, demos-
trando su origen embrioldgico comun.’ El origen de la
forma intradiploica implica la inclusién de células epidér-
micas a nivel éseo.* Los de etiologia adquirida suelen ser
causados por la inclusién traumitica del epitelio superfi-
cial.**° También pueden generarse a través de punciones
lumbares o intradseas.* Los autores consideran este caso
como de origen adquirido debido al antecedente trauma-
tico en la misma regién referido por la paciente.

Su crecimiento ocurre por procesos de descamacién de
células normales y degradacién de la membrana celular
hacia la cavidad quistica y no por divisién celular acti-
va. El mismo justifica su naturaleza benigna y crecimien-
to lento, dando como resultado la produccién de quera-
tina y colesterol.’ Se piensa que la causa del defecto
6seo es debido a la presién expansiva tumoral, generan-
do cambios reactivos distréficos y provocando asi un de-
fecto 6seo denominado “festoneado”.>!? La erosién len-
ta y consecuente festoneado Gseo se genera al igual que
en otros tumores benignos de calota y no se acompafia
de invasién celular tumoral.? Se producen asi cambios de
presién en sus estructuras adyacentes visibles radiografi-
camente, siendo caracteristica la destruccién 6sea del cra-
neo con aumento de la radiopacidad de los bordes circun-
dantes lisos.?

Diagnéstico
Los quistes epidermoides intradiploicos suelen descubrir-
se incidentalmente y permanecer asintomdticos a lo lar-
go de muchos afios. La mayoria se manifiestan como pe-
quefias masas asintomdticas en el cuero cabelludo de larga
evolucién. Los sintomas més comunes son hipersensibili-
dad local y cefalea.”*™ Sin embargo, de existir ostedlisis
extensa, compresién extra o invasién intradural, pueden
generarse sintomas mds considerables tales como convul-
siones o déficits neurolégicos, de la misma manera que
cualquier otra lesién ocupante de espacio extraxial.*®
Podemos insinuar el diagndstico del quiste epidermoide

a través de las distintas modalidades imagenolégicas (Rx
de craneo, TC y RM de encéfalo) y confirméndolo me-
diante el estudio histopatoldgico.

Cushing fue el primero en describir la primera carac-
teristica radioldgica del epidermoide intradiploico como
“4reas focales de ostedlisis acompafiado de un margen liso
generalmente esclerético”*® Radiolégicamente se caracte-
rizan por dreas liticas con erosién y expansién de las ta-
blas internas y externas del craneo con bordes esclerdticos
definidos y calcificados.® Su imagen tipica consta de una
lesién con un didmetro menor a 5cm con bordes escleré-
ticos, siendo atipico aquellos que carecen de tales bordes
o de un tamafio mayor.”® En la T'C de cerebro se descri-
be una masa hipodensa, homogénea y lobulada, la cual
no realza tras la administracién de contraste endoveno-
$0.21317 Suelen presentar un rango de densidad de -20 a
+20 unidades de Hounsfield (UH); en algunos casos pue-
den mostrar calcificaciones en la pared quistica.* En nues-
tro paciente, la densidad tumoral se mostré entre -3 UH
y +30 UH (excepto en algunas dreas calcificadas). Estas
lesiones son hipodensas debido a la combinacién de co-
lesterol de baja densidad.’® Sin embargo, la densidad to-
mogréfica puede aumentar tornidndose similar a la del li-
quido cefalorraquideo (LCR) debido al mayor contenido
proteico, cdlcico o de detritus celulares.>!!

La mayoria de los quistes epidermoides no suelen pre-
sentar un realce posterior a la administracién de contraste
endovenoso.® De haberlo, un realce periférico podria co-
rresponder a inflamacién perilesional.6 En la modalidad
de RM de encéfalo, suelen ser hipointensas en las secuen-
cias ponderadas en T1 e hiperintensas en T2.33 Aun-
que tipicamente hipointensa, la intensidad en T1 puede
cambiar segun el contenido quistico.® Las lesiones iso e
hiperintensas suelen contener liquido hemorrdgico.? La
RM ademids permite valorar la extensién intracraneal,
siendo la secuencia Flair mds precisa que las secuencias
T1y T2 para este fin, siendo hiperintensa en relacién con
el LCR debido al colesterol y los restos epiteliales.®!*
La secuencia DWI demuestra utilidad para el diagnésti-
co con su hiperintensidad caracteristica (restriccién de di-
fusién) principalmente en lesiones intradurales, no asi en
aquellos de origen intradiploico.*"

Macroscépicamente, aparecen como tumores de pa-
redes lisas, pardas-blanquecinas, friables y de contenido
duro-pétreo y untuoso. Microscépicamente se encuentran
delineados por una cdpsula delgada de epitelio escamo-
so queratinizado estratificado.?® La degeneracién epitelial
intraquistica genera una reaccién de cuerpo extrafio ca-
racterizada por células gigantes, la formacién de cristales
de colesterol, hemosiderina y fibrosis.? El examen histo-
patolégico diferido de nuestro paciente describié una for-
macién quistica revestida por epitelio escamoso, sin atipia
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y material carneo laminar en su interior. A nivel del tejido
conectivo denso adyacente se observaron dispersas calci-
ficaciones y escaso infiltrado linfoplasmocitario.

Diagnéstico diferencial
Segun la experiencia quirdrgica de los autores y en sin-
cronia con la literatura publicada, entre los diagndsticos
diferenciales se destacan la metdstasis Gsea, meningio-
ma, quiste dermoide, granuloma eosinofilico, quiste 6seo
aneurismadtico, colesteatoma, quiste hidatidico y quiste
aracnoideo.>%7

Las metdstasis Gseas suelen originarse a partir de neo-
plasias de la mama, pulmén, tiroides y rifién, asi como
también el neuroblastoma. Presentan una apariencia va-
riable, siendo tnicos o multiples masas con mdrgenes re-
gulares o irregulares, visualizindose tomogrificamente
como lesiones hiperdensas debido al aumento de su vas-
cularizacién. Junto a ello se destaca un mayor compromi-
so del estado general del paciente y la posible coexistencia
de otras metdstasis. El quiste dermoide presenta conteni-
do dérmico (piel y glandulas sebéceas), localizindose ge-
neralmente en la linea media durante la nifiez. Los granu-
lomas eosinofilicos suelen ser mds homogéneos y blandos,
presentando mérgenes 6seos no escleréticos (bordes “bi-
selados”) y apareciendo en pacientes jévenes. Los coles-
teatomas se localizan a nivel temporal y suelen presentar
antecedentes de alguna infeccién otolégica a repeticion.
El quiste hidatidico no suele erosionar la tabla ésea ni ge-
nerar calcificaciones intralesionales. El quiste aracnoideo

sigue todas las secuencias de LCR en RM.

Tratamiento y complicaciones

En casos sintomdticos, el tratamiento de eleccién suele
ser quirdrgico. Hace un siglo aproximadamente, Cushing
expres6 que el objetivo quirdrgico debe ser la exéresis tu-
moral completa incluyendo su cdpsula, la cual debe ser di-
secada del hueso y duramadre.’® El componente “activo” y
en crecimiento del quiste epidermoide intradiploico es su
cdpsula. Por ello, la exéresis capsular siempre deber ser
removida posterior al contenido. El revestimiento epite-
lial de éstos no suelen regenerarse con la exéresis comple-
ta, asocidndose con un buen pronéstico a largo plazo con
curacién y minima mortalidad operatoria.>’ De realizarse
una exéresis incompleta, existe el riesgo de complicacio-
nes tales como la hemorragia postoperatoria, meningitis

granulomatosa, recurrencia y transformacion maligna.®

La recurrencia es probable si la pared del quiste no se re-
mueve por completo, con una tasa del 8,3 al 25%.%

Por otro lado, son infrecuentes los casos de perforacién
dural (espontdnea o intraoperatorio) y volcado del conte-
nido quistico hacia al espacio subaracnoidal. La descarga
del mismo (queratina, detritos celulares y colesterol) ha-
cia este espacio podria provocar una meningitis aséptica.’
De igual manera que la exéresis de un quiste epidermoi-
de de otra regién intradural, el lavado repetido de la cavi-
dad con solucién salina al 0,9% contribuye a prevenir esta
complicacién.*®

Los quistes epidermoides intradiploicos suelen ser de
naturaleza benigna pero en raras ocasiones pueden sufrir
una transformacién maligna.>* La remocién parcial, re-
currencia e infecciones a repeticién se relacionan con un
mayor riesgo de malignizacién.* Reportes previos sugie-
ren que los quistes epidermoides sometidos a multiples
intervenciones quirurgicas son susceptibles a la transfor-
macién maligna, siendo el carcinoma de células escamo-
sas la mds frecuente.>*® Yanai et al. reportaron 5 casos
con transformacién maligna de una serie de aproxima-
damente 100 quistes epidermoides intradiploicos reco-
lectados de la literatura.? Debe sospecharse una trans-
formacién maligna en caso de captacién de contraste en
estudios radiolégicos.® Posterior a la transformacién ma-
ligna, la exéresis extensa, radioterapia y quimioterapia es
la modalidad terapéutica de eleccion.® A pesar del esque-
ma sugerido, el pronéstico no es favorable.** Por estas
razones, sin importar su tamaio, el objetivo quirdrgico
siempre debe ser la exéresis completa.

CONCLUSION

Los quistes epidermoides intradiploicos son lesiones be-
nignas y de crecimiento lento del crineo. A pesar de que
pueden alcanzar tamafios considerables y generar efecto
de masa local desde el espacio extradural, su extensién in-
tradural es infrecuente y poco documentada. El diagnés-
tico suele sospecharse radiolégicamente y es confirmado
mediante el estudio anatomopatoldgico. Esta lesion debe
incluirse dentro del algoritmo diagnéstico en pacientes
que presentan lesiones Gnicas de calota con ostedlisis e in-
vasién intradural. En casos de extensién intradural, se in-
siste en su extirpacién total con el fin prevenir la recu-
rrencia y su potencial malignizacion.
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COMENTARIO

Los epidermoides craneales son tumores benignos poco frecuentes que esporddicamente surgen del diploe craneal.
Fueron descriptos por primera vez en 1838 y, desde entonces, se han informado "case reports" y serie de casos, pero
ninguna publicacién es suficientemente grande para caracterizar todos los aspectos de este tumor. El caso aqui publi-
cado refuerza los conceptos de estas publicaciones acerca de la efectividad curativa de la cirugia cuando se logra una re-
seccién completa de la lesién y la posibilidad de transformacién maligna en casos de persistencia tumoral; aunque no
estd claro si estas formas malignas son una entidad evolutiva o una entidad histolégica independiente.

Martin Siez

Sanatorio los Arcos. CABA

COMENTARIO
Los epidermoides y dermoides craneocerebrales son tumores congénitos benignos relativamente raros. Se postula que
ambos tipos derivan de la inclusién ectdpica de células epiteliales durante el cierre del tubo neural desde la tercera a la
quinta semana de vida embrionaria. En esta etapa, las células ectodérmicas pueden ser transportadas con el desarrollo
de las vesiculas 6ticas y Spticas, lo que explicaria la localizacién de las lesiones. Las inclusiones en etapas mds tardias dan
lugar a tumores del diploe y del cuero cabelludo.

Los epidermoides craneocerebrales pueden ser intradurales —la mayoria-, o extradurales. Debido a la escasez de casos,
ninguna institucién tiene una casuistica lo suficientemente grande como para caracterizar completamente este tumor.

El presente trabajo es un aporte a la serie de casos publicados en la literatura, la mayoria de las revisiones no superan
los 200 casos. Refuerza el concepto de la efectividad curativa de la cirugia cuando se pasa por margen de tejido sano. La
transformacion maligna de células escamosas es poco frecuente; el carcinoma primario de células escamosas es raro, en
general surgen de la transformacién maligna de un quiste epidermoide, pudiendo estar asociado a resecciones incom-
pletas.

Lo relevante de este aporte es la presentacion de un caso tanto de localizacién extradural (diploe) e intradural.

Pablo Landaburu
Hospital Luisa C. de Gandulfo
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