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consignados en él. El autor acepta que la revista imprima al final 
del artículo críticas o análisis del texto realizados por autores com-
petentes en el tema y debidamente identificados, o que el editor si 
lo considera conveniente, exprese las observaciones pertinentes al 
contenido del artículo.

2.	 El trabajo debe enviarse por medio magnético, a través de los co-
rreos electrónicos de la Asociación Colombiana de Neurocirugía: 
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3.	 Las ideas expuestas en el artículo son de la exclusiva responsabili-
dad de los autores.

4.	 El orden de los artículos será: título, grados académicos de los auto-
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correo electrónico), Resumen:, palabras claves, Resumen: en inglés 
(Summary), palabras claves en inglés (Key words), introducción, 
Materiales y métodos:, resultados, discusión, Conclusiones:, agra-
decimientos (cuando fuese necesario) y bibliografía.

5.	 Las abreviaturas se explican en su primera aparición y se siguen 
usando en lo sucesivo.

6.	 Se deben emplear los nombres genéricos de los medicamentos; 
pueden consignarse los comerciales entre paréntesis de manera se-
guida.

7.	 Las tablas y cuadros se denominan Tablas y llevan numeración ará-
biga de acuerdo con el orden de aparición.

8.	 Las fotografías, gráficos, dibujos y esquemas se denominan Figuras, 
se enumeran según el orden de aparición y éstas deben ser incluídas 
dentro del texto y no por separado. Si se trata de microfotografías 
debe indicarse el aumento utilizado y el tipo de tinción. Las figuras 
correspondientes a estudios imaginológicos deben tener el tipo de 
examen, la secuencia de la Resonancia Magnética, si usa o no con-
traste y el tipo de proyección seleccionado (sagital, axial, etc.).

	 Todas las imágenes deberán tener la mayor resolución posible. El 
material debe pertenecer a los autores del artículo y solo se aceptan 
figuras o gráficas tomadas de otros artículos ya publicados, con la 
autorización escrita de la revista y de sus autores y se debe men-
cionar en el pie de la figura los datos concernientes a identificar la 
fuente.

9.	 Se recomienda reducir el número de tablas y figuras al mínimo in-
dispensable. El Comité Editorial se reserva el derecho de limitar su 
número así como el de hacer ajustes en la redacción y extensión de 
los trabajos.

10.	Los artículos presentados a la revista, deberán ser aprobados por el 
Comité Editorial.

11.	La bibliografía se numera de acuerdo con el orden de aparición de 
las citas en el texto y se escribe según las normas de Vancouver.

12.	El autor deberá conservar una copia de todo el material enviado.
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MISIÓN
La Asociación Colombiana de Neuroci-
rugía es una entidad de carácter cientí-
fico y gremial que desarrolla actividades 
de capacitación personal y profesional, 
basadas en los principios individuales 
éticos, académicos y de liderazgo con 
fines sociales de servicio y excelencia.

VISIÓN
Nuestro conocimiento debe impactar en 
la sociedad y nuestra habilidad al indivi-
duo. Fortalecer la unión gremial permiti-
rá el bienestar colectivo y el crecimiento 
empresarial logrando el liderazgo nacio-
nal e internacional.

POLÍTICAS
•	 Ética moral en la práctica diaria frente 

a nuestros pacientes, instituciones y 
colegas.

•	 Creatividad e imaginación para la 
solución de los problemas diarios a 
nuestra manera.

•	 Unidad colectiva que permite el logro 
de metas y sueños.

•	 Confianza y respeto que desarrolla sa-
nos ambientes de trabajo.

•	 Lealtad y persistencia que nos lleva a 
lograr los fines individuales y colecti-
vos.

•	 Integración de todos como uno solo.

•	 Empresa creadora de líderes jóvenes.

Carátula

Collage del doctor Alejandro Jiménez Arango, cortesía 
de su hijo Enrique Jimenez Hakim.
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Hernando Alberto Cifuentes Lobelo  
Presidente 
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Rodrigo I. Díaz Posada 
Editor 
Revista Neurociencias en Colombia
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El 4 de octubre de 2013, falleció en Bogotá el Dr. Alejandro Jiménez Arango quién es considerado 
como El cirujano que más honda huella ha dejado en la neurocirugía colombiana.

El Dr. Alejandro Jiménez Arango es tal vez el cirujano que más honda huella ha dejado en la neuroci-
rugía colombiana, en el Hospital San Juan de Dios, en el Hospital Militar, en la Facultad de Medicina 
del Valle, en el Instituto Neurológico de Colombia y finalmente en la Fundación Santa Fe de Bogotá 
de la cual fue uno de los miembros fundadores. Será un ejemplo su frase al retirarse de la práctica 
quirúrgica “Preferí dejar de hacer algo que creo que estaba haciendo bien, antes de comenzar a 
hacerlo mal”.

Recordar al Dr. Alejandro Jiménez Arango, no es solamente recordar al neurocirujano ejemplar, es 
ante todo recordar a un ser que dió ejemplo durante toda su vida como persona honesta, caballerosa 
y humanitaria, a un médico de comportamiento profundamente ético, a un neurocirujano hábil y 
erudito y prudente y a un profesor preocupado por infundir en sus discípulos tanto la enseñanza de 
la ciencia y el arte de la neurocirugía, como de los principios éticos que los rigen.

Alejandro Jiménez Arango
Germán Peña Quiñones, MD*

*	 Profesor Titular de Neurocirugía. Universidad El Bosque. 
Miembro de Número Academia Nacional de Medicina.

“Preferí dejar de hacer algo que creo, estaba haciendo bien, 
antes de comenzar a hacerlo mal”.

PENDIENTE
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Nació el 12 de marzo de 1.923 en Bogotá, hijo del 
Dr. Miguel Jiménez López y su Señora Magdale-
na Arango Ferrer. El Dr. Jiménez López era mé-
dico psiquiatra y neurólogo que había estudiado 
en Francia y fue alumno de Babinski. Además fue 
senador y ejemplo del médico humanista quién en 

Salomón Hakim y del Dr. Fernando Rosas Peña; 
de este servicio se graduó el primer neurocirujano 
adiestrado en Colombia, el Dr. Francisco Lourido 
Albán. El Servicio de Neurocirugía del Hospital 
San Juan de Dios atrajo a muchos médicos jóve-
nes que trabajaron allí y posteriormente se hicieron 

neurocirujanos. En 1952 el 
Dr. Jiménez viajó a Estados 
Unidos donde fue Research 
Fellow en Neurología en el 
Massachusetts General Hos-
pital, hasta 1954

Desde 1950, hasta 1952 fue 
Neurocirujano del Institu-
to Nacional de Radium, hoy 
Instituto Nacional de Cance-
rología y del Hospital Militar 
donde fue Fundador y Jefe 
del Servicio de Neurocirugía. 
Durante los años de 1952 y 
1953 fue Ministro de Higie-
ne y le cambió el nombre a 
Ministerio de Salud Pública a 
esta cartera; durante este pe-

riodo también le cambió el nombre del Instituto 
Nacional de Radium por el actual de Instituto Na-
cional de Cancerología.

De nuevo, en los años 1958 y 1959 fue Ministro de 
Salud Pública y en 1959 fue nombrado Decano de 
Estudios del Centro Médico Colombiano de Estu-
dios para graduados del Hospital Militar, cargo que 
ocupó hasta 1960.

En 1963 fue nombrado Profesor Titular de Neuro-
cirugía en la Universidad del Valle donde ocupó el 
cargo de Decano Asociado de la Facultad de Me-
dicina.

Fue decano de la Facultad de Medicina de la Uni-
versidad Nacional desde 1964 a 1966 y desde 1966 
hasta 1968 vivió en Washington donde fue funcio-
nario del Departamento de Recursos Humanos de 
la Oficina Sanitaria Panamericana.

1.921, durante la presidencia de Don Jorge Hol-
guín, desempeñó varios ministerios.

El Dr. Alejandro Jiménez estudió en el Instituto de 
la Salle en Bogotá y se graduó de bachiller en 1.939. 
Hizo estudios de medicina en la Universidad Na-
cional de Colombia, donde se graduó en 1.946 con 
tesis de titulada “El Sistema nervioso Autónomo en 
Patología Mental”

Hizo estudios de neurocirugía en el Instituto de 
Neurocirugía de Santiago de Chile desde 1946 a 
1948 y posteriormente en el Montreal Neurologi-
cal Institute y en el Neurological Institute de New 
York. durante 1948 y 1949; fue Jefe de Clínica por 
Concurso en la Facultad de Medicina de la Univer-
sidad Nacional en el Hospital San Juan de Dios; en 
1950 y también por Concurso fue nombrado Pro-
fesor de Cirugía (Neurocirugía); allí fue jefe del ser-
vicio de neurocirugía y trabajó en compañía del Dr. 
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Desde 1968 hasta a 1970 fue Asesor Científico del 
Instituto Colombiano de Seguros Sociales.

Desde 1978 hasta 1983 ocupó la Jefatura del Servi-
cio de Neurocirugía del Hospital Militar Central y 
luego fue Subdirector Científico y allí continuó tra-
bajando hasta 1983 cuando fue nombrado Jefe de 
la Sección de Neurocirugía de la Fundación Santa 
Fe, en 1984 fue nombrado Director del Instituto 
Neurológico de Colombia y luego volvió a la Fun-
dación Santa Fe de Bogotá, sitio de su predilección 
donde continuó guiando con sus conocimientos 
y buen juicio a los miembros de la Sección y fue 
nombrado Profesor Titular de Neurocirugía en la 
Universidad del Bosque.

El 21 de enero de 1956, el padre Hernán Jiménez 
celebró la ceremonia del matrimonio de su herma-
no el Dr. Alejandro Jiménez Arango con la Señora 
Lourice Hakim Dow quienes formaron un hogar 
ejemplar premiado con el nacimiento de sus cuatro 
hijos, Enrique, Laura, Magdalena y Fernando quie-
nes heredaron todas las cualidades de sus padres.

El Dr. Jiménez perteneció a muchas sociedades 
científicas entre ellas la Academia Nacional de Me-
dicina donde fue Miembro Honorario y la Asocia-
ción Colombiana de Neurocirugía. Tiene un gran 
número de publicaciones y en todas ha dado ejem-
plo de rigor científico, de investigador capaz y de 
médico humanista, que acompañaron su persona-
lidad de neurocirujano profundamente ilustrado y 
prudente, que sorprendió a sus colegas por su con-
tinua actualización en los últimos adelantos en el 
estado del arte de la neurocirugía. Con profundo 
conocimiento, puedo decir que fue la persona más 
capacitada y a quién los neurocirujanos pudimos 
acudir, cada vez que teníamos dificultades en el 
diagnóstico o manejo de un problema. Fue tam-

bién un experto en ética médica y durante muchos 
años fue magistrado del Tribunal de Ética Médica 
de Cundinamarca. Su hijo mayor, Enrique le here-
dó su don de gentes, su trato amable, su inteligen-
cia y sus capacidades quirúrgicas que hacen de él un 
gran neurocirujano.

Como tuve el privilegio de trabajar con él, puedo 
testimoniar, su inteligencia, preparación, habilidad 
quirúrgica y su buen juicio además de su forma 
cordial e inteligente con que trataba a sus pacientes 
y colegas. Fue una persona muy sencilla a pesar de 
haber alcanzado la metas más altas en la medicina y 
en la neurocirugía de Colombia.

Esperamos que su vida se convierta en un paradigma 
a seguir por todos los neurocirujanos de Colombia.

Bibliografía
1.	 Jiménez A. A. Historia de las Neurociencias del 

Servicio de Neurocirugía de la Universidad Na-
cional. Conferencia dictada el 29 de noviembre 
de 1984. Hospital San Juan de Dios.

2.	 Jiménez A. Alejandro. Comunicación Personal.
Marzo 19 de 1999.

3.	 Jiménez Hakim E.: Comunicación Personal. 
Noviembre de 2013.

4.	 Lourido A. F.:Cirugía del Sistema Nervioso 
Central. Universidad Nacional. Departamento 
de Extensión Cultural. Impreso en Talleres de 
Fotograbado de El Tiempo, Bogotá 1951.

5.	 Peña Q uiñones G: Apuntes para la Historia de 
la Neurocirugía en Colombia.Kimpres, Bogo-
tá, 1999.
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BACLOFÉN INTRATECAL PARA MANEJO 
DE DISTONÍA SECUNDARIA GENERALIZADA 

POST TRAUMA CRÁNEOENCEFÁLICO:
REPORTE DE CASO, REVISIÓN DE LA LITERATURA 

Y PROPUESTA DE ENFOQUE TERAPÉUTICO

Oscar Andrés Escobar1 - Iris Tatiana Montes2 - Gabriel Arango Uribe3 - Jairo Alberto Espinoza4

Resumen: Las distonías son un grupo de trastornos del movimiento en los cuales se presentan diversas 
alteraciones capaces de comprometer ampliamente la calidad de vida de los pacientes, de su familia 
y de su entorno social; en el caso de las distonías secundarias se debe tratar de dilucidar la etiología 
en cada paciente para así suministrar un tratamiento apropiado, que puede variar desde manejo 
médico y terapias físicas hasta técnicas invasivas como la Estimulación Cerebral Profunda del Globo 
Pálido Interno; y aun así, el paciente puede no tener una mejoría clínica significativa. Para este grupo 
de pacientes se presentan nuevas directrices basadas en diversas investigaciones y en hallazgos corre-
lacionados con el manejo de otras patologías, que permiten ofrecer otras opciones terapéuticas para 
los casos en los cuales han fallado las opciones de tratamiento convencional ofrecido. Un ejemplo de 
lo anterior es la bomba para infusión de baclofén intratecal en distonías secundarias, la cual en casos 
descritos en la literatura ha mostrado grandes beneficios para grupos determinados de pacientes. 
Presentamos la experiencia exitosa obtenida con un paciente el cual se consideró candidato a este 
manejo y una revisión de la literatura en cuanto al manejo actual de distonías secundarias, y pro-
ponemos una aproximación clínica práctica para enfocar quirúrgicamente este grupo de pacientes.

1	 Neurocirujano Funcional, Profesor de Neurocirugía, Universidad del Valle. 
Coordinador del Servicio de Neurocirugía y la Clínica del Dolor, Clínica Amiga. Cali, Colombia.

2	 Residente de II año de Neurocirugía, Universidad del Valle. Cali, Colombia.
3	 Neurólogo Clínico, Especialista en Movimientos Anormales, Centro Integral de Movimientos Anormales y Dolor (CIMAD), 

Clínica de Marly, Bogotá, Colombia.
4	 Neurocirujano Funcional, Jefe del Centro Integral de Movimientos Anormales y Dolor (CIMAD), Clínica de Marly, 

Hospital Infantil Universitario de San José. Bogotá, Colombia.

PENDIENTE
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INTRODUCCIÓN
Las distonías son un grupo heterogéneo de trastor-
nos del movimiento de tipo hiperquinético y diná-
mico, caracterizados por contracciones de grupos 
musculares antagonistas y agonistas, sostenidas, 
involuntarias, que dan lugar a movimientos de 
torsión repetitivos o posturas anormales del dorso, 
cuello, cara, brazos y/o piernas1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, pueden 
además cambiar en su severidad según la actividad 
y la postura que adopte el individuo6, 9, 10.

Las distonías se pueden clasificar de acuerdo a la 
edad de instauración (de inicio temprano menores 
a 26 años, de inicio tardío mayores de 26 años)7, 11 
o de acuerdo a la distribución anatómica (focales: 
comprometen un área del cuerpo, segmentarias: 
comprometen dos o más áreas contiguas del cuer-
po, generalizadas: comprometen las dos piernas y el 
tronco, multifocales: comprometen dos o más áreas 
corporales no contiguas, hemidistonía: comprome-
te un lado del cuerpo)5, 6, 12.

Respecto de la etiología se clasifican en primarias 
y secundarias. Cuando el desorden es genético o la 
causa es desconocida, y la distonía es el principal 
hallazgo clínico, se consideran primarias o idiopá-
ticas (examen físico sin otros hallazgos neurológi-
cos, neuro imágenes normales, examen de líquido 
cefalorraquídeo normal, electrofisiología normal, 
exámenes de laboratorio normales)1, 13, 14. En las 
distonías secundarias (adquiridas) existe una inju-
ria cerebral causante del cuadro clínico4, 8, siendo 
las principales causas: injuria cerebral perinatal, 
encefalitis (infecciosas y post infecciosas), trauma 
craneoencefálico, mielinolisis póntica, síndrome 
antifosfolípidos primario, infartos cerebrales, tu-
mores cerebrales, esclerosis múltiple, lesión de la 
médula espinal cervical, medicamentos (agonistas 
y antagonistas dopaminérgicos), toxinas, desórde-
nes heredo degenerativos, síndromes distonía plus, 
enfermedad de Parkinson y síndromes parkinsonia-
nos y por último causas psicógenas (Tabla 1)15.

En las distonías secundarias los síntomas se pueden 
manifestar frecuentemente en regiones corporales 

atípicas, pueden exacerbarse durante el reposo más 
que durante la actividad y se pueden acompañar 
de otros trastornos del movimiento como coreo-
atetosis, ataxia, espasticidad, paresias, mioclonus, 
temblor y parkinsonismo, incluso de pueden aso-
ciar a demencias; todos estos fenómenos clínicos 
no se presentan en las distonías primarias1, 2, 13, 16.

Desde el punto de vista terapéutico es fundamental ca-
racterizar la etiología de la distonía, pues de este modo 
se pueden identificar distonías secundarias con causas 
tratables (distonía que responde a levo-dopa, enfer-
medad de Wilson, por medicamentos, psicógena), en 
las que una terapéutica adecuada puede impactar efec-
tivamente el curso natural de la enfermedad.

Sin embargo, el gran grupo de pacientes que cursan 
con distonías primarias o secundarias con causas no 
tratables se enfrentan a un manejo médico con re-
sultados en líneas generales pobres, especialmente 
en los casos de distonías generalizadas. El trata-
miento médico incluye terapia física y ocupacional, 
soporte psicológico y psiquiátrico para el paciente 
y la familia, anticolinérgicos, antagonistas de dopa-
mina (tetrabenazina, pimozide, haloperidol), levo-
dopa, benzodiacepinas, gabapentín, baclofén oral 
e inyecciones de toxina botulínica13. Para aquellos 
pacientes con compromiso motor severo, genera-
dor de discapacidad física y deterioro de la calidad 
de vida, que no han respondido al mejor tratamien-
to médico disponible, la cirugía funcional ofrece 
una serie de alternativas que amplían el horizonte y 
las posibilidades de mejoría.

En los primeros años de la cirugía funcional se rea-
lizaron lesiones talámicas como blanco quirúrgico 
inicial para manejo de distonías13, 16, 17, 18; sin em-
bargo, la observación de que los síntomas disquiné-
ticos y distónicos secundarios a consumo crónico 
de levo-dopa en pacientes con enfermedad de Par-
kinson presentaban una clara mejoría luego de la 
realización de palidotomías o estimulación cerebral 
profunda del globo pálido interno (Gpi)13, 19, 20, 21, 
potenció el uso de este blanco quirúrgico como tra-
tamiento funcional para las distonías.
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Tabla 1 
Clases de Distonía Secundaria84.

Distonía plus

Distonías/metabólicas here-
dodegenerativas

Lesiones adquiridas estruc-
turales

Otras condiciones neurode-
generativas

Mutaciones GTP ciclohidroxilasa-1 y mutaciones en la 
tirosina hidroxilasa (DYT5), otras deficiencias de biopterina, 
distonía respondedora a agonistas de dopamina (deficiencia 
de decarboxilasa aromática ácida)

Enfermedad de Huntington
Enfermedad Machado-Joseph (SCA3)
Atrofia dentatorubral-palidolusiana (DRPLA)

Enfermedad de Wilson
Gangliosidosis GM1 Y GM2
Leucodistrofia metacromática
Homocistinuria
Enfermedad de Hartnup
Acidemia glutárica
Aciduria metilmalónica
Neurodegeneración asociada a pantotenato cinasa (PKAN)
Distonia lipidosis
Lipofuscinosos ceroide
Ataxia telangiectasia
Neuroacantocitosis
Enfermedad de inclusión intraneural
Parkinsonismo juvenil

Lubag (distonia ligada al X- Parkinsonismo o DYT3)
Síndrome Lesh-Nyhan

Epilepsia mioclónica con fibras rojas melladas
Miopatía, encefalopatía, acidosis láctica, y síndromes de 
episodios similares a infarto
Enfermedad de Leber

Encefalitis viral, encefalitis letárgica, síndrome de Reye, pa-
nencefalitis subaguda esclerosante, enfermedad de Creutzfeld-
Jakob, infección por VIH

Manganeso, monóxido de carbono, disulfido de carbono, 
cianido, metanol, disulfirano, ácido 3 nitropropiónico

Distonía con respuesta a L-dopa

Distonía mioclónica (DYT11)

Distonía de instauración rápida 
y parkinsonismo (DYT12)

Autosómica dominante

Autosómica recesiva

Ligado al X

Mitocondrial

Injuria perinatal isquémica

Infartos isquémicos y hemorrágicos

Infección cerebral

Trauma

Exposición a toxinas

Tumor cerebral

Enfermedad de Parkinson

Degeneración corticobasal

Atrofia sistémica múltiple

Parálisis supranuclear progresiva

Síndromes tardíos inducidos 
por drogas

Levodopa, agonistas dopaminérgicos, 
agentes bloqueantes receptor de dopamina, 
fenfluramina, anticonvulsivantes, ergots, 
algunos bloqueadores de canales de calcio

Clases de Distonía Secundaria Subtipos Ejemplos
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En la actualidad muchos grupos han reportado su 
experiencia usando el Gpi como blanco quirúrgico 
para tratamiento de las distonías, convirtiéndose 
en la actualidad la estimulación cerebral profunda 
del Gpi la cirugía de elección internacional para 
pacientes con distonías primarias generalizadas, 
segmentarias o cervicales complejas (focales), con 
muy buenos resultados en términos de control del 
movimiento, de capacidad funcional y de mejoría 
de la calidad de vida13, 16, 18, 21, 23, 24, 25, 26, 27, 28, 29. En 
contraste, los pacientes con distonías secundarias 
han mostrado menores y más variables resultados al 
tratamiento con estimulación o ablación del Gpi, 
siendo aún muy controversial y difícil de observar 
el beneficio de este tipo de cirugías13, 16, 18, 22, 29.

Al realizar un análisis del grupo de entidades que 
se agrupan bajo el término de distonías secunda-
rias, resulta claro que se trata de trastornos hetero-
géneos, muy diferentes entre sí, algunas veces mal 
definidos, con fisiopatologías aún poco entendidas, 
y por ende con resultados clínicos muy variables 
al ser tratados con cirugía funcional. Presentamos 
a continuación el reporte de un caso con distonía 
secundaria generalizada post trauma cráneo en-
cefálico que no mejoró con estimulación cerebral 
profunda del Gpi, siendo manejado por su seve-
ro compromiso motor y funcional en una segunda 
oportunidad con baclofén intratecal, logrando una 
mejoría clínica sostenida que lo retornó a la fun-
cionalidad. Presentamos además una revisión de la 
literatura sobre la experiencia con esta terapéutica 
en distonías y una propuesta clínica para el enfo-
que terapéutico intervencionista especialmente en 
los pacientes con distonías secundarias.

CASO CLÍNICO
Se trata de un paciente de 46 años (masculino) que 
presentó politraumatismo y trauma craneoencefáli-
co severo en el año 2005 por accidente de tránsito, 
quien dos años después desarrolla movimientos de 
torsión y dificultad para la movilización del brazo 
derecho, con extensión de tales movimientos anor-
males inicialmente hacia la pierna derecha y luego 

al cuello, cara, tronco y hemicuerpo izquierdo. Un 
año antes de ser evaluado por nuestro grupo y de-
bido a la severidad de sus síntomas y resistencia al 
manejo médico, el paciente fue llevado a cirugía 
para implantación de sistema de estimulación ce-
rebral profunda en el Gpi bilateralmente. Según el 
paciente y la familia no hubo mejoría de los sínto-
mas con el sistema implantado, al cabo de seis me-
ses de la cirugía se presenta exposición del sistema y 
se realiza extracción quirúrgica del mismo.

Al momento de la evaluación inicial encontramos 
un paciente en silla de ruedas, incapacitado para la 
marcha, con movimientos distónicos sostenidos por 
segundos a minutos en la región oromandibular, 
cuello en retrocollis, ambos brazos con predominio 
de la extensión, manos y dedos, tronco con tenden-
cia a la extensión y ambas piernas, acompañados 
por movimientos disquinéticos en la cara y corei-
cos en las manos de aparición irregular, con una 
puntuación en la escala de Burke-Fahn-Marsden 
(BFM) para distonías de 74.5, siendo un puntaje 
máximo de 120 puntos (Tablas 2 y 3). El paciente 
tenía una RMN de cerebro reciente que mostra-
ba aumento del espacio subaracnoideo y cambios 
en la intensidad en las secuencias T2 y FLAIR que 
comprometían la región fronto-temporo-parietal 
derecha.

Su caso fue evaluado en junta multidisciplinaria de 
movimientos anormales (neurocirugía funcional, 
neurología de movimientos anormales, psiquiatría) 
y se consideró que se trataba de una distonía se-
cundaria generalizada de inicio tardío con severo 
compromiso de la función motora y de las activi-
dades básicas de autocuidado, generando deterioro 
severo de la calidad de vida, condiciones que lo hi-
cieron candidato para cirugía funcional. Teniendo 
en cuenta la etiología de su caso y la falla terapéu-
tica de la estimulación cerebral profunda se deci-
dió proponer una prueba de infusión de baclofén 
intratecal para determinar si el paciente era o no 
candidato a implantación de una bomba para infu-
sión continua de baclofén, plan de trabajo clínico 
aceptado por el paciente y la familia.
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El paciente fue llevado a la prueba de infusión de 
baclofén al espacio intratecal, con plan preoperato-
rio de realizar el procedimiento con dosis inicial de 
50 microgramos, pero con posibilidad de realizar la 
prueba incluso con 150 microgramos, sin embargo a 
las 8 y 24 horas después del procedimiento inicial, el 
paciente presentó mejoría subjetiva franca, pudien-
do bañarse por sí mismo en la ducha en la mañana 
siguiente de la prueba. Luego de ello el paciente se 
programó para implantación definitiva de una bom-
ba permanente para infusión de medicamentos al es-
pacio intratecal Medtronic®, la cual fue rellenada con 
baclofén, cirugía que se realizó en enero de 2012.

Luego de un año y medio de seguimiento el pacien-
te ha presentado mejoría objetiva de sus síntomas 
distónicos, pudiendo deambular independiente-
mente, realizando por sí mismo sus actividades bá-
sicas de autocuidado, requiriendo para maximizar 
la mejoría clínica aumentos en la dosis de infusión 
del baclofén intratecal, recibiendo en la actualidad 
330 microgramos por día (dosis de inicio 100 mi-

crogramos día), con una puntuación en la escala de 
BFM para distonías de 27 puntos, logrando una 
mejoría funcional del 63.8%.

DISCUSIÓN
Los ganglios basales han sido implicados en una 
gran variedad de desórdenes del movimiento, en 
nuestro caso, las distonías sintomáticas están asocia-
das con lesiones a nivel del putamen o del caudado, 
evidenciadas ocasionalmente en neuroimágenes. 
Teniendo en cuenta lo anterior, para pacientes con 
distonía primaria y secundaria que han respondido 
poco o inadecuadamente al manejo médico, se ha 
propuesto y desarrollado la estimulación cerebral 
profunda o la lesión por radiofrecuencia, teniendo 
como objetivo quirúrgico el Gpi13, 16, 17, 18, 21, 23, 24, 25, 

26, 27, 28, 29, 32, 30, 31, 33; sin embargo, en pacientes con 
distonía secundaria, la respuesta a éste manejo no 
ha sido la esperada13, 16, 17, 18, 29, 34, 35, 36, 37, por lo cual 
esta terapia sigue siendo debatida13, 16, 18, 29, tal como 
sucedió con nuestro paciente.

Tabla 2 
Escala de Burke Fahn Marsden85.

Región	 Factor provocador	 Factor de severidad	 Peso	 Producto

Ojos	 0-4	 x0-4	 0.5	 0-8

Boca 	 0-4	 x0-4	 0.5	 0-8

Lenguaje y deglución	 0-4	 x0-4	 1.0	 0-16

Cuello	 0-4	 x0-4	 0.5	 0-8

Brazo derecho	 0-4	 x0-4	 1.0	 0-16

Brazo izquierdo	 0-4	 x0-4	 1.0	 0-16

Tronco	 0-4	 x0-4	 1.0	 0-16

Pierna derecha	 0-4	 x0-4	 1.0	 0-16

Pierna izquierda	 0-4	 x0-4	 1.0	 0-16

Suma

Máximo				    120
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Tabla 3 
Factores de evaluación de la Escala de Burke Fahn Marsden 85.

0.	 Sin distonía ni en reposo ni en acción.
1.	 Distonía sólo en una acción particular.
2.	 Distonía en varias acciones.
3.	 Distonía en varias acciones e intermitente en reposo.
4.	 Distonía tanto en reposo como en acción de forma persistente.

0.	 Sin trastorno
1.	 Ocasionalmente en una o las dos (menos de uno por mes)
2.	 Frecuente en una de las dos (más de uno por mes)
3.	 Frecuente en una y ocasional en la otra.
4.	 Frecuentes en ambas.

0.	 Sin distonía
1.	 Ligera: guiño ocasional.
2.	 Discreta: guiño frecuente sin espasmos prolongados.
3.	 Moderada: blefaroespasmo prolongado; pero los ojos abiertos la mayor parte del tiempo.
4.	 Severa: espasmos prolongados y ojos cerrados al menos 30% del tiempo.

0.	 Sin distonía
1.	 Ligera: ocasionalmente muecas u otros movimientos de boca o lengua.
2.	 Discreta: movimientos presentes moderados menos de 50% del tiempo.
3.	 Moderada: posturas y movimientos moderados la mayor parte del tiempo.
4.	 Severa: posturas y movimientos intensos todo el tiempo.

0.	 Normal.
1.	 Ligeramente afectadas: lenguaje fácilmente entendible u ocasionales atragantamientos.
2.	 Moderadamente afectadas: algunas dificultades para entender el lenguaje o 

atragantamientos frecuentes.
3.	 Marcadamente afectadas: dificultad para entender el lenguaje o incapacidad de tragar 

sólidos.
4.	 Severamente: lenguaje casi anártrico o disfagia total, incluso para alimentos blandos.

0.	 Sin distonía.
1.	 Ligera: espasmos ocasionales.
2.	 Tortícolis discreto, pero obvio.
3.	 Tortícolis moderado.
4.	 Tortícolis severo.

0.	 Sin distonía
1.	 Ligera: no significativa clínicamente.
2.	 Discreta: obvia, pero no incapacitante.
3.	 Moderada: prensión conservada, con alguna función manual.
4.	 Severa: incapacidad de prensión

0.	 Sin distonía.
1.	 Torsión ligera, no significativa.
2.	 Torsión evidente, pero que no interfiere con la bipedestación y marcha.
3.	 Torsión moderada que interfiere con la bipedestación y marcha.
4.	 Torsión extrema que impide la bipedestación y marcha.

0.	 Sin distonía
1.	 Ligera: sin trastornos, insignificante clínicamente.
2.	 Discreta: pero anda ágil y sin ayuda.
3.	 Moderada: altera severamente la marcha.
4.	 Severa: incapaz de estar de pie o andar con la pierna afectada.

Factor provocador 
General

Para habla y deglución:

Factor de severidad
Ojos

Boca

Habla y deglución

Cuello

Brazos

Tronco

Piernas

Factor/área Escala/criterio
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Una revisión extensa de la literatura demuestra que 
aún no se ha establecido cual es el mejor blanco 
quirúrgico para la cirugía ablativa o neuro-esti-
mulatoria a nivel cerebral profundo en distonías 
secundarias. El tálamo fue utilizado como blanco 
durante décadas, sin embargo los reportes de Ver-
cueil, Villemure y colaboradores y otros entusias-
tas no fueron concluyentes ni satisfactorios18, 32, 38, 

39, 40, 41. El Gpi como blanco quirúrgico ha evolu-
cionado desde la palidotomía hasta la estimulación 
cerebral profunda, siendo esta última el estándar 
internacional por su seguridad y tiempo de dura-
ción de los beneficios, con estudios aleatorizados 
que muestran mejorías en las distonías primarias 
que varían entre un 40-90%. Por otro lado los re-
portes de cirugía estimulatoria en pacientes con 
distonías secundarias son poco alentadores, Katsa-
kiori y colaboradores reportaron en un grupo hete-
rogéneo de pacientes una tasa de mejoría promedio 
del 41%35, mientras Lozano y colaboradores re-
portaron una serie de 6 casos que lograron un por-
centaje promedio de mejoría en la escala de BFM 
luego de cirugía del 10.6%13. Los grupos que han 
trabajado con estimulación cerebral para distonías 
secundarias en pacientes con parálisis cerebral han 
reportado resultados muy variables al largo plazo, 
con tasas de mejoría en la escala de BFM que va-
rían entre un 23-40% luego de cirugía42, 43, 44,45. En 
hemidistonía los resultados también muestran un 
curso muy irregular18, 21, 32, 37, 46, 47, 48, 49, 50, 51, sin em-
bargo en síndromes tardíos los resultados han sido 
constantes y muy alentadores, con mejoría prome-
dio en la escala de BFM post operatoria que ronda 
el 80%52, 53, 54, 55.

Al realizar un análisis de la serie tratada por Lozano 
y colaboradores, los autores sugirieron que la pre-
sencia de anormalidades anatómicas en los ganglios 
de la base en la RMN de cerebro pre operatoria, 
se convertía en un factor predictivo negativo de 
respuesta a la estimulación cerebral profunda. Te-
niendo en cuenta este contexto, varios grupos han 
explorado nuevas opciones terapéuticas para los 
pacientes severamente afectados por las distonías 
secundarias, siendo en la actualidad una opción 

terapéutica la implantación de bombas para infu-
sión intratecal de baclofén, opción que fue tenida 
en cuenta para el paciente del caso descrito por la 
severidad de los síntomas y del impacto funcional 
de su trastorno del movimiento.

El ácido gamma-aminobutírico (GABA), es un 
neurotransmisor encontrado en las proyecciones de 
los ganglios basales7, 57 y es el principal neurotrans-
misor inhibitorio en el sistema nervioso central56. 
De Long y colaboradores desarrollaron un mode-
lo de la función de los ganglios basales donde las 
eferencias motoras son moduladas por el circuito 
cortico-ganglio basal-tálamo-cortical7, 58; es así, 
como una infusión de baclofén podría modular 
este circuito, inhibiendo la sobreestimulación en la 
corteza premotora y motora suplementaria7, 60, 61, 62, 

63, 64, 65, 80.

El baclofén es un agonista del GABA en su recep-
tor bicuculina-insensible, conocido como receptor 
GABAB

66. Existe una alta densidad de receptores 
GABAB en el asta dorsal del cordón espinal. La ac-
tivación presináptica de los mismos causa una inhi-
bición de la entrada de calcio y así de la liberación 
de neurotransmisores excitatorios como aspartato y 
glutamato en las vías polisinápticas en el asta dor-
sal, lo cual altera y reduce la excitabilidad de los 
reflejos mono y polisinápticos, se cree que también 
tiene efecto postsináptico, el cual reduce la excita-
bilidad del reflejo y produce relajación muscular66.

Es un medicamento metabolizado en el hígado y 
excretado a través del riñón sin mayores cambios 
en su estructura molecular. El baclofén se utilizó 
inicialmente por vía oral, sin embargo los estudios 
demostraron que a pesar de ser absorbido rápida-
mente en el tracto gastrointestinal sólo una peque-
ña parte de la dosis alcanzaba su sitio de acción en 
el sistema nervioso central (dosis de 40 a 60 mg/
día alcanzaban concentraciones en líquido cefalo-
rraquídeo de 12-96 microgramos/ml). Además las 
dosis orales efectivas están asociadas con mayor in-
cidencia de efectos adversos67.
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En contraste, en los adultos, la administración de 
baclofén intratecal resultó en mayores concentra-
ciones del medicamento en el líquido cefalorraquí-
deo (LCR) (400 microgramos de dosis lograban 
concentraciones de 400 microgramos/ml en el 
LCR) y bajas concentraciones en sangre26. A tra-
vés de esta vía se logró maximizar la dosis efectiva 
del medicamento y se minimizó la posibilidad de 
efectos adversos67. La primera administración de 
baclofén intratecal fue reportada por Penn en 1984 
y fue aprobado por la administración de drogas y 
alimentos en los Estados Unidos en 199268.

El baclofén intratecal fue utilizado primariamen-
te para manejo de pacientes con espasticidad, su 
utilización en casos de niños con parálisis cerebral 
con espasticidad y movimientos distónicos o dis-
quinéticos asociados y la observación clínica de la 
mejoría de estos últimos con la terapia intratecal, 
sirvieron como base para la consideración de esta 
terapéutica para manejo de pacientes con distonías 
secundarias (Dibujo 1).

En los pacientes con parálisis cerebral, Himmel-
man y colaboradores, y Bonouvrié y colaboradores, 
han encontrado que el 6-25% de los casos tienen 
desórdenes motores disquinéticos y de éstos el 70% 
corresponden a distonías59, 69, 70. En este grupo de 
pacientes el baclofén intratecal ha sido utilizado 
para disminuir las contracciones dolorosas, mejo-
rando posturas y facilitando el manejo por parte 
de los cuidadores65, 71, 72, y su uso en adultos tiene 
varios reportes de caso con resultados variables y 
desalentadores61, 73, 74.

Sin embargo los estudios de Albright y colabora-
dores, Motta y colaboradores, Walker y su grupo y 
otros más, han demostrado que el baclofén intra-
tecal tiene un efecto anti distónico a largo plazo, 
con continua mejoría en la escala de BFM respecto 
del estado pre operatorio, con mejoría además de la 
funcionalidad, de la postura, del confort, el estado 
de ánimo y la calidad de vida de los pacientes8, 59, 62, 

63, 64, 65, 71, 72, 75, 76, 77, 78, 79, 80, efectos que se observaron 
objetivamente en nuestro paciente luego de un año 
y medio de seguimiento. En la actualidad incluso 
en pacientes con lesiones espinales que dificultan el 
posicionamiento de una bomba tradicional, se ha 
utilizado la implantación de bombas para infusión 
intraventricular de baclofén, siendo esta una ruta 
tan segura como la previamente mencionada.

Con sus estudios los grupos de Motta, Albright, 
Butler, y Bonouvrié, han reportado inclusive ma-
yor facilidad en el uso de sillas de ruedas, más fácil 
higiene, alimentación y hábitos de vestir, mejoría 
en el estado de ánimo, en el bienestar y facilidad 
en el manejo por parte de los cuidadores8, 42, 59, 65, 71.

La tasa de complicaciones promedio reportada para 
esta cirugía está alrededor de un 18,2%, siendo 
las más comunes el desplazamiento, fractura, mi-
gración o desconexión del catéter, infección de la 
bomba, fístulas de LCR o disfunción del sistema8, 

59, 71, 81, 82. Los efectos adversos asociados al medica-
mento más comúnmente reportados son vómito, 
cefalea y rara vez depresión respiratoria71.

Dibujo 1 
Bomba para infusión intratecal de baclofén.
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Teniendo en cuenta el marco teórico propio de las 
distonías secundarias y su experiencia con 33 pa-
cientes refractarios con esta patología y con diversas 
etiologías, candidatos a cirugía funcional; Espino-
za, Escobar y Arango propusieron, que la respues-
ta de estos pacientes a la cirugía estaba claramente 
condicionada por la integridad anatómica o no de 
los circuitos cerebrales83, tal como lo propuso como 
hipótesis de trabajo Lozano en su estudio compa-
rativo2. Basados en ello propusieron separar las dis-
tonías secundarias en dos grupos para así guiar la 
selección de la cirugía para cada caso:

1.	 Pacientes con circuitos motores intactos: en 
este grupo, las patologías no presentaban lesio-
nes en la anatomía que fueran demostrables en 
neuroimágenes (síndromes tardíos, injurias pe-
rinatales diferentes a parálisis cerebral, síndro-
mes genéticos y hemidistonías con imágenes 
cerebrales con alteraciones mínimas).

2.	 Pacientes con circuitos motores no intactos: 
pacientes con alteraciones anatómicas pre-
sentes en los ganglios basales demostrables en 
neuroimágenes (como en el trauma cráneo 
encefálico, etiología de la distonía en nuestro 
caso, parálisis cerebral y trastornos genéticos o 
hemidistonías con anomalías mayores en los 
ganglios basales en las imágenes cerebrales).

Para los pacientes con distonías secundarias con 
circuitos motores intactos encontraron mayor be-
neficio con estimulación cerebral profunda del 
Gpi, siendo este procedimiento el recomendado 
en este grupo de pacientes como primera opción 
terapéutica. Por otro lado en pacientes con circui-
tos motores no intactos encontraron diferencias en 
la respuesta clínica a la estimulación cerebral pro-
funda, con resultados positivos en el grupo de las 
hemidistonías y poco alentadores en el resto de los 
pacientes, recomendándose para el primer grupo la 
estimulación cerebral como la primera opción qui-
rúrgica y para el segundo la implantación de una 
bomba para infusión intratecal de baclofén previa 

realización de la prueba y confirmación de la res-
puesta positiva del paciente a esta opción de tra-
tamiento. Para este grupo especial de pacientes re-
comiendan los autores realizar pruebas de infusión 
con dosis hasta de 150 microgramos por prueba, 
pues encontraron reales beneficios con estas dosis 
en pacientes que previamente habían sido descar-
tados por no lograr mejoría con dosis de prueba de 
100 microgramos, dosis tradicionalmente descrita 
en la literatura como el tope para una prueba de 
baclofén intratecal.

Consideramos que este caso contribuye a fortalecer 
la evidencia en favor del baclofén intratecal como 
una opción terapéutica segura y efectiva en los pa-
cientes con distonías secundarias, especialmente en 
aquellos con circuitos cerebrales no intactos, en los 
que la distonía coexiste con la espasticidad o en los 
que no han mejorado con estimulación cerebral 
profunda.
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Utilidad y Resultados 
de la Craniectomía Descompresiva 

en el Trauma Craneoencefálico Severo:
Análisis Multicéntrico Retrospectivo
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Resumen. Introducción: El Trauma Craneoencefalico es un problema de salud pública, constituyen-
dose como una de las principales casusas de mortalidad y morbilidad de la población joven tanto a 
nivel mundial como en nuestro pais. Varias estrategias y protocolos se han implementado para dis-
minur el daño secundario causado por la elevacón de la Presión Intracraneana (PIC) con el fin de de 
mejorar el pronostico en estos pacientes. La Craniectomía Descompresiva (CD) es una de las herra-
mienta de segunda linea utilizada en casos de Hipertensión Endocraneana refractaria, sin embargo su 
uso es debatido y la literatura al respecto no es conclusiva en cuanto a sus resultados a corto y largo 
plazo. Se pretende mostrar en este trabajo los resultados obtenidos en 3 centros de alta complejidad 
en la ciudad de Bogota, Colombia.

Métodos: Se realizo una busqueda en la base de datos de 3 centros en Bogota incluidos el Hospital 
Simon Bolivar, la Fundación Santa Fe de Bogota, y la Fundación Abood Shaio. Se incluyeron todos los 
pacientes llevados a CD por TCE severo entre Enero del 2010 y Enero del 2013, se analizaron datos 
demográficos (edad y sexo), la escala de Glasgow (GCS) de ingreso, el mecanismo de trauma, los 
hallazgos radiológicos en la Tomografía de Cráneo (TAC) inicial y el puntaje en la escala de Marshall. 
De igual manera se hizo énfasis en el desenlace de los pacientes medidos con la Escala de Resultados 
de Glasgow (GOS) realizada al momento del egreso de los pacientes.

Resultados: En total se realizaron 34 CDs, el promedio de edad de los pacientes fue de 38.9 años 
entre los que se encontraron 3 pacientes pediatricos y 5 pacientes adultos mayores. El predominio fue 
masculino en un 70.5%. En el 61.7% de los casos el trauma fue secundario a accidentes de transito, 
seguido de caidas de altura en un 32.3% y violencia interpersonal en el 5.8%. El puntaje en la escala 
de Marshall se mantuvo entre III y IV siendo mayor en el ultimo en un 58.8%. La mortalidad fue de 
35.2% y se obtuvieron buenos resultados para un GOS de 4 y 5 en el 63.6% de los casos, observan-
dose una tendencia a peores desenlaces en pacientes de mayor edad.

1	 Postgrado Neurocirugía, Instituto de Neurociencias Universidad el Bosque. Bogota, Colombia.
2	 Departamento de Neurocirugia, Fundación Santa Fe de Bogotá, Colombia.
3	 Departamento de Neurocirugia, Fundación Abood Shaio. Bogota, Colombia.
4	 Departamento de Neurocirugia, Hospital Simon Bolivar. Bogota, Colombia.
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Conclusión: En la poblacion estudiada se encontro 
un desenlace favorable en la mayoría de los pacien-
tes, por otro lado, se obtuvieron resultados desfvo-
rables predominantemente en los adultos mayores.

Palabras Clave: Trauma Craneoencefalico, Craniec-
tomía Descompresiva, Escala de Marshall.

Summary. Introduction: Brain Trauma is a public 
health issue, considered one of the main causes of 
morbility and mortality in the young population 
in the world, as well as in our country. Several stra-
tegies and protocols have been introduced to lower 
the secundary damage caused by the elevated Intra-
craneal Pressure (ICP), and to improve the outco-
me in these patients.

Decompressive Craniectomy (DC) has been used 
as a second line tool in case of refractary elevated 
ICP, never the less, its use has been controversial 
and the literatura has not been conclusive regar-
ding short and long term outcomes. In this paper 
we show the current results in 3 primary centers in 
Bogota, Colombia.

Methods: A search was made in the data base of the 
3 hospitals in Bogota involved, including Simon 
Bolivar Hospital, Santa Fe de Bogota Foundation 
Hospital and Abood Shaio Foundation Clinic. All 
patients who underwent a Decompressive Craniec-
tomy secundary to severe TBI betwween december 
2010 and january 2013 were included in the stu-
dy. Análisis was focused on demographic data (age, 
sex), Glasgow Coma Scale (GCS), trauma mecha-
nism, imaging findings on initial CT scan and sco-
re in the Marshal scale. The outcome of the pa-
tients was measured using the Glasgow Outcome 
Scale (GOS) that was assed at patient discharge.

Results: A total of 34 DC were performed, the me-
dian age in these patients was 38.9 years, we found 
a total of 3 pediatric patients and 5 elderly patients. 
There were predominantly male patients for a total 
of 70.5%. In 61.7% of the cases the mechanism of 
truma was secondary to traffic accidents, followd 

by falls in 32.3% and lastly interpersonal violence 
in 5.8% of the cases. Scores in the Marshall sca-
le were persistent between III and IV, the former 
being 58.8% of the cases. Mortality was 35.2% 
among these patients, and good outcomes with 
GOS 4 and 5 were obtained in 63.6% of all cases, 
there was a tendency for bad oucomes to occur in 
the elderly.

Conclution: In the population studied the outco-
me was favorable in the majority of the patients, on 
the other hand, bad outcomes were found mainly 
in the elderly.

Key Words: Traumatic Brain Injury, Decompressi-
ve Craniectomy, Marshall Scale.

Introducción
El trauma craneoncefálico (TCE) es considerado 
un problema de salud pública a nivel mundial. 
Se estima que en Estados Unidos su incidencia es 
de 1.4 millones de personas al año, de los cuales 
aproximadamente 53,014 mueren (18.4 muer-
tes por cada 100,000 habitantes) y entre 80.000 
y 90.000 quedan con secuelas neurológicas seve-
ras1, 2. En Colombia según los registros nacionales 
se estima que por cada 100.000 habitantes ocurren 
entre 50 y 60 muertes violentas, siendo el TCE la 
principal causa, especialmente en la población jo-
ven3.

La principal causa de morbimortalidad asociado al 
TCE esta dada por el aumento en la Presion Intra-
craneana (PIC), diferentes series han demostrado 
una coorelación directa entre mortalidad y elevia-
ción de la PIC, Miller,et al reporta una mortali-
dad de 100% cunado la PIC estaba por encima de 
20 mm Hg, por su lado Masrshall y Saul reportan 
una mortalidad de 42% y 84% respectivamente 
(Outcome following decompressive craniectomy 
for malignant swelling due to severe head injury- 
J Neurosurg 104:469–479, 2). Debido a la alta 
incidencia y a la gravedad de la patología organi-
zaciones como la Brain Trauma Fundation (BTF) 
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han desarrollado protcolos y guias basadas en la 
evidencia encaminadas a evitar el daño secunda-
rio producido por el trauma craneoncefálico se-
vero y especialmente el control de la PIC, con el 
fin de mejorar los resultados y el pronostico de los 
pacientes. Maniobras como la elevación de la ca-
becera, drenaje de liquido cefalorraquídeo (LCR), 
hipocapnia moderada (pCO2 entre 30 a 35 mm 
Hg), y la administración de soluciones hipertóni-
cas o manitol, hacen parte del manejo medico de 
primera linea utilizadao en UCI para disminuir 
la PIC (guias de la BTI), sin embargo entre el 10 
al 15% de los casos no responden a dicho manejo 
(Outcome following decompressive craniectomy 
for malignant swelling due to severe head injury- J 
Neurosurg 104:469–479, 2). Entre las terapias de 
segunda linea se encuntra la adminsitración de altas 
dosis de barbituricos, hiperventilacion (pCO2 < 30 
mm Hg), hipotermia y finalmente la realización de 
una craniectomía descompresiva (Guías BTI).

La Craniectomía Descompresiva es un procedi-
miento que se viene realizando desde el siglo XIX, 
el primer reporte escrito de el uso de este procedi-
miento fue hecho por Annandale en1894, sin em-
bargo el primero que lo propuso como terapia en 
casos de hipertensión endocraneana fue Kocher en 
1901 seguido por Cushing en 1905 (Cochrane)1. 
El propostito de la CD es disminuir la PIC lo que a 
su vez tiene un efecto favorable en el flujo cerebral 
sanguineo y la oxigenación cerebral (Outcome fo-
llowing decompressive craniectomy for malignant 
swelling due to severe head injury- J Neurosurg 
104:469–479, 2) disminuyendo asi el daño secun-
dario asociado al TCE. La CD se puede llevar a 
cabo en 2 tipos de escenarios, el primero es como 
un procedimiento de tipo profilactico, enfocado a 
prevenir aumento en la PIC, y que se raliza basado 
a los hallazgos radiologicos que supongan esta con-
dicion (edema cerebral difuso). Un segundo esce-
nario corresponde a la descompresión terapeutica 
la cual se realiza en aquellos casos en los cuales se 
tiene una monitoria continua de la PIC en la cual 
se registra el aumento de esta sin respuesta al ma-
nejo medico instaurado (revisión de cochrane). A 

pesar de los efectos favorables sobre la dinámica y 
mecánica intracraneana, la literatura sigue estando 
polarizada y no es conclusiva en cuanto a los bene-
ficios la CD sobre la morbimortalidad, resaltando 
el temor que se tiene de aumentar el numero de 
pacientes con discapacidad moderada a severa pos-
terior al procedimiento.

En nuestro pais desafortunadamente no contamos 
con registros o bases de datos nacionales de trau-
matismo craneoencefálico, por el contario las es-
tadisticas y datos provienen de reportes y series de 
casos individuales (de cada insitutción o región), 
haciendo dificil el estudio e interpretacion de los 
manejos y resultados de los protocolos instaurados 
en el pais.

En esta cohorte retrospectiva se pretende dar a co-
nocer la experiencia en 3 centros médicos de alta 
complejidad en la capital del pais (Santafe de Bogo-
tá) durante 3 años desde Enero de 2010 hasta Ene-
ro de 2013 con una serie de 34 pacientes con TCE 
severo sometidos a la CD y los resultados seguidos 
al procedimiento quirurgico.

Métodos
Para este estudio se realizó una revisión de todos 
los pacientes sometidos a una Craniectomía Des-
compresiva como parte del manejo del Trauma 
Craneoencefálico severo. Se tomó la información 
registrada en la base de datos de 3 instituciones de 
la ciudad de Bogotá, entre los meses de Enero del 
2010 y Enero del 2013. Dentro de las instituciones 
que hicieron parte del estudio estuvo un Hospital 
estatal (Hospital Simon Bolívar) y dos privados 
(Fundación Abood Shaio y la Fundación Santa Fe 
de Bogota).

Las variables a tener en cuenta para el estudio fue-
ron los datos demográficos (edad y sexo), la escala 
de Glasgow (GCS) de ingreso, el mecanismo de 
trauma, los hallazgos radiológicos en la Tomografía 
de Cráneo (TAC) inicial y el puntaje en la escala 
de Marshall. De igual manera se hizo énfasis en el 
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desenlace de los pacientes medidos con la Escala de 
Resultados de Glasgow (GOS) realizada al momen-
to del egreso de los pacientes.

Se hace un análisis retrospectivo y descriptivo de las 
variables mencionadas buscando su relación con el 
resultado final y especialmente con la mortalidad.

Resultados
Durante el periodo comprendido entre Enero del 
2010 y Enero del 2013 se realizaron un total de 34 
Craniectomías Descompresivas por Trauma Cra-
neoencefálico severo en las 3 instituciones mencio-

nadas (Tabla 1). La edad promedio de los pacientes 
fue de 38.9 años (11-87), de los cuales 3 pacientes 
fueron menores de 15 años y 5 pacientes mayores 
de 65. Hubo una mayor incidencia de TCE en los 
hombres, siendo un 70.5% de la totalidad de los 
pacientes, concordante con lo reportado en la lite-
ratura mundial.

La principal causa o mecanismo de trauma fue 
secundario a un accidente de transito, en el 
61.7% los casos (Figura 1), seguido de caídas 
de altura en 11 pacientes (32.3%) y en menor 
proporción debido a violencia interpersonal en 2 
pacientes (5.8%).

Figura 1
Mecanismo de trauma que sostuvieron los pacientes incluidos en el estudio.

El estado neurológico de los pacientes a su ingreso 
fue variable, la mayoría de los pacientes ingresaron 
con GCS<8 (73.5%) sin embargo un porcentaje 
ingresaron en mejor estado neurológico pero pre-
sentaron un deterioro neurológico progresivo que 
culmino en la realización del procedimiento (Figu-
ra 2).

En cuanto a los hallazgos radiológicos en la TAC 
de ingreso hubo una gran variabilidad sin em-

bargo el puntaje en la escala de Marshall varió 
principalmente entre III y IV (Figura 3), tenien-
do la mayoría de los pacientes (58.8%) un pun-
taje de IV.

El pronostico de los pacientes hasta el momento 
de su egreso del hospital fue valorado utilizando la 
Escala de Resultados de Glasgow (GOS). La mor-
talidad fue del 35.2%, sin embargo de los 34 pa-
cientes llevados a Craniectomía Descompresiva la 

Accidente de tránsito 61.7%

Mecanismo de trauma

Caida de altura 32.3%

Violencia 5.8%
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Tabla 1

	 No	E dad	 Sexo	 GCS	 Hallazgos	 Marshall	 Lado	 GOS

	 1	 12	 M	 6	 HSD, Contusion	 IV	 Derecho	 4

	 2	 60	 F	 7	 HSD, HSA	 IV	 Izquierdo	 1

	 3	 25	 M	 8	 HSD	 IV	 Izquierdo	 1

	 4	 41	 M	 7	 Contusiones	 III	 Bifrontal	 1

	 5	 73	 F	 10	 HSD, Contusiones	 IV	 Izquierdo	 1

	 6	 66	 M	 6	 HSA, HSD	 IV	 Derecho	 1

	 7	 25	 M	 8	 HSD	 IV	 Izquierdo	 5

	 8	 16	 F	 8	 HSD	 III	 Izquierdo	 4

	 9	 45	 M	 10	 HSD, Contusiones	 III	 Izquierdo	 1

	 10	 21	 M	 14	 HSD	 IV	 Derecho	 4

	 11	 20	 M	 7	 HSD, Contusiones	 IV	 Izquierdo	 3

	 12	 56	 M	 8	 HSD	 III	 Derecho	 4

	 13	 11	 M	 6	 HSD	 III	 Derecho	 5

	 14	 73	 M	 5	 HSD, HSA, Contusiones	 IV	 Izquierdo	 1

	 15	 35	 F	 10	 HSD, HED, Contusiones	 III	 Derecho	 5

	 16	 58	 M	 7	 HSD	 III	 Derecho	 3

	 17	 15	 M	 10	 Contusiones	 III	 Derecho	 5

	 18	 26	 M	 11	 HSD	 III	 Izquierdo	 4

	 19	 21	 M	 10	 Contusiones, HSA	 IV	 Izquierdo	 5

	 20	 61	 M	 8	 Contusiones HSA	 IV	 Izquierdo	 1

	 21	 87	 M	 6	 HSD, HSA	 IV	 Derecho	 1

	 22	 51	 F	 3	 HSD	 IV	 Derecho	 3

	 23	 35	 M	 3	 HED	 IV	 Izquierdo	 2

	 24	 32	 F	 6	 HSD, Contusiones, HSA	 III	 Izquierdo	 3

	 25	 34	 F	 7	 HSD	 IV	 Derecho	 1

	 26	 31	 M	 13	 HED, HSD	 IV	 Izquierdo	 4

	 27	 23	 M	 4	 HSD	 IV	 Izquierdo	 5

	 28	 82	 F	 6	 HSD Agudo	 IV	 Derecho	 1

	 29	 26	 M	 6	 HSD, Contusiones, HSA	 III	 Derecho	 5

	 30	 28	 M	 .14	 Contusiones, HSA	 IV	 Derecho	 3

	 31	 31	 M	 6	 HSD, HED, HSA	 IV	 Bilateral	 1

	 32	 49	 M	 6	 HSA, HED, CONTUSIONES	 III	 Izquierdo	 2

	 33	 15	 F	 7	 HSA, CONTUSIONES	 III	 Bilateral	 3

	 34	 39	 M	 8	 CONTUSIONES, HSA	 III	 Izquierdo	 4
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Figura 2
GCS al ingreso y al momento de la intervención quirúrgica 

en los 34 pacientes llevados a CD durante el 2010 y el 2013.

Figura 3 
Número de pacientes clasificados con Marshall III y IV al ingreso a Urgencias 

según los hallazgos imagenológicos en el TAC de cráneo.
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mayoría (64.7%) sobrevivieron; de estos el 63.6% 
tuvieron un buen desenlace con GOS de 4 y 5, el 
27.2% quedaron con discapacidades severas y el 
9% egresaron del hospital en estado vegetativo 
(Figura 4).

Se encontró que el desenlace de los pacientes tie-
ne una tendencia hacia un peor pronóstico con la 
edad avanzada obteniéndose mayores puntajes en 

el GOS en aquellos pacientes menores de 50 años 
(Figura 5).

Finalmente el análisis de los datos mostro una 
asociación directa entre la escala de Marshall y la 
mortalidad, el 50% los pacientes con Marshall de 
IV fallecieron en comparación con el 14% para los 
pacientes cuyo puntaje en la escala de Marshall al 
ingreso era de III.

Figura 4 
Pronostico de los pacientes al momento del egreso

Hospitalario clasificado con la escala de resultados de Glasgow (GOS).

Figura 5 
Distribución del pronóstico medido con el GOS 

en los pacientes clasificado por edades.
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Discusión
El papel de la Craniectomía Descompresiva en el 
manejo del TCE sigue siendo controversial por la 
falta de estudios prospectivos y controlados4, de 
igual forma en nuestro país y en Latinoamérica los 
registros de su uso y sus resultados son limitados 
por falta de bases de datos3. En el presente trabajo 
reportamos una serie de casos de 34 pacientes que 
fueron manejados en 3 centros importantes de la 
ciudad de Bogotá.

Aunque existe una gran heterogeneidad en las va-
riables demográficas de los pacientes en esta serie, 
se mantiene una concordancia con los registros 
mundiales de trauma en cuanto la gran mayoría de 
los pacientes son de sexo masculino en un rango 
de edad entre los 20 y 40 años , así como el me-
canismo de trauma mas frecuente es atribuible a 
accidentes de transito2, 5, 6.

Los resultados en cuanto a las características de-
mográficas de la población en nuestro estudio son 
comparables con las presentadas en la literatura 
mundial, y corresponde a una muestra representa-
tiva de la población con TCE.

En el manejo actual del TCE el adecuado control 
de la (PIC) ha tomado gran importancia ya que 
ha demostrado mejor pronostico y funcionalidad 
para los pacientes en que una adecuada PIC se ha 
mantenido durante el periodo critico7, 8. Se ha de-
mostrado que la Craniectomía Descompresiva jue-
ga un papel importante para el mantenimiento de 
una adecuada PIC en el paciente con TCE4, 9, 10, 11, 
sin embrago, y como ya se menciono, su efecto en 
el pronostico de los pacientes es aun controversial.

Dentro de las medidas iniciales en el abordaje de 
un paciente con trauma craneoencefálico esta la ca-
tegorización inmediata, lo que permite establecer 
desde los primeros momento pronostico además de 
delimitar medidas terapéuticas especificas.

En primera instancia esta la severidad clínica la cual 
se subdivide en leve moderado y severo con base a 

criterios ampliamente aceptados dentro de la escala 
de coma de Glasgow. Lo anterior tiene la limitante 
que un paciente severamente comprometido recibe 
de manera prioritaria medidas invasivas avanzadas 
como intubación orotraqueal y sedación lo que im-
posibilita la clasificación clínica12, 13.

La valoración de cráneo simple con Tomografía es 
el estudio de mayor sensibilidad en el evento agudo 
ya que permite establecer parámetros objetivos que 
predicen resultados pronósticos, además de evaluar 
signos tempranos de hipertensión intracraneal y le-
siones potencialmente evacuables. De esta manera 
se brinda la posibilidad de ofrecer tratamiento mas 
oportunos y establecer metas de tratamiento5.

Marshall et al en 1991 evaluó en la tomografía de 
cráneo de ingreso el estado de las cisternas peri-
mesencefalicas, la desviación de la línea media en 
milímetros y la presencia o no de lesiones intracra-
neales12; dividiendo los hallazgos en 4 categorías, 
M I sin patología visible, M II alteraciones difu-
sas con cisternas presentes, desviación de la línea 
media menor a 5 mm y no presencia de lesiones 
mayores de 25 cc. M III compresión o ausencia de 
cisternas perimesencefalicas, desviación de la línea 
media entre 0-5 mm y no lesiones mayores de 25 
cc. M IV lesión difusa con desviación de la línea 
media mayor de 5 mm y lesión intracraneal hiper-
densa mayor de 25 cc.

Los hallazgos en la tomografía de ingreso y su ca-
tegorización han permitido establecer una relación 
directa con el pronostico y la mortalidad así como 
determinar signos tempranos de hipertensión in-
tracraneal que permitan implementar estrategias 
oportunas12, 14, 15 (Tabla 2).

Otros estudios han tratado de implementar esca-
las predictoras para pacientes con TCE que serian 
llevados a CD16, sin embargo ninguna se ha imple-
mentado hasta el momento.

En la serie de casos que presentamos, la mortali-
dad para los pacientes clasificados en Marshall III 
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se reduce a mas de la mitad, mientras que para los 
pacientes con Marshall IV la reducción en la mor-
talidad fue de un 6% comparado con la mortalidad 
predicha para estos puntajes.

Varios estudios han tratado de establecer el papel que 
juega la Craniectomía Descompresiva en la sobrevi-
da y el pronostico de los pacientes con TCE , hasta 
el momento solo se ha realizado un estudio aleatori-
zado prospectivo para Craniectomía Descompresiva 
en pacientes con TCE17, y la revisión en Cochrane 
muestra una tendencia hacia mejor pronostico en los 
pacientes que son manejados con CD18.

Sin embargo, el estudio realizado por Cooper y co-
laboradores18, mejor conocido como el DECRA, 
arroja resultados que proponen un peor pronostico 
en los pacientes llevados a Craniectomía Descom-
presiva, comparado con los pacientes manejados 
solo con terapia medica19, 20. El estudio DECRA ha 
recibido criticas por no tomar en cuenta algunos 
factores como la técnica quirúrgica, y no discrimi-
nar las lesiones adicionales y el manejo prehospita-
lario en estos pacientes20.

Existen múltiples técnicas para realizar una Cra-
niectomía Descompresiva21, 22, 23, 24. En nuestro es-
tudio la gran mayoría de los pacientes fueron ma-
nejados con Hemicraniectomía correspondiente al 
lado de la lesión principal, lo que fue una critica al 
DECRA por manejar solo Craniectomías Bifronta-
les en todos los pacientes.

Los resultados a corto y largo plazo de los pacien-
tes llevados a Craniectomía Descompresiva por 
TCE son variados3, 19, 25, 26, algunos trabajos repor-
tan resultados favorables con GOS mayor de 3 en 
la mayoría de los pacientes y estos resultados son 
mas evidentes con el seguimiento a largo plazo. Sin 
embargo es importante anotar que el numero de 

pacientes que sobreviven posterior a este procedi-
miento con grandes limitaciones físicas y cogniti-
vas es considerable, además de las complicaciones a 
largo plazo inherentes al procedimiento27, por esto 
es importante tomar en cuenta consideraciones éti-
cas, así como considerar el costo-beneficio antes de 
someter a alguien a una CD28, 29, 30.

La serie de casos que presentamos en este trabajo 
muestro una mortalidad del 35.2% lo cual se ase-
meja a algunos trabajos presentados en la literatura. 
De los sobrevivientes el 63% tuvieron un desenlace 
favorable obteniendo puntajes en el GOS de 4 y 5, 
el 27.2% quedaron con discapacidades severas y el 
9% egresaron del hospital en estado vegetativo. Es 
importante anotar que estos resultados se obtuvie-
ron al egreso hospitalario de los pacientes, y como 
se demostró en varios trabajos25, 28, es posible que 
estos puntajes mejoren con el seguimiento a largo 
plazo de los pacientes.

Una limitación del trabajo es la inclusión de dife-
rentes grupos etáreos en el análisis de los datos; en 
cuanto a la población pediátrica una revisión de la 
literatura concluye que el uso de la Craniectomía 
Descompresiva ha mejorado la sobrevida y el pro-
nostico en esta población particular31. En cuanto 
al pronostico de la población geriátrica existe con-
troversia si la CD representaría alguna mejoría para 
estos pacientes, un estudio mostró resultados des-
favorables con GOS de 1 y 2 para el 80% de los 
pacientes mayores de 66 años que fueron llevados 
a CD32, así mismo varios estudios han mostrado 
un peor pronostico en pacientes ancianos llevados a 
CD comparado con la población joven33, 34, 35.

El análisis que realizamos haciendo discriminación 
por edades muestra una clara tendencia hacia mejo-
res resultados en pacientes mas jóvenes, mostrando 
una mortalidad del 100% en los pacientes mayores 

Tabla 2

Marshall	 I	 II	 III	 IV

Mortalidad %	 10	 13.5	 34	 56.2
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de 60 años, esto es comparable y soporta la tenden-
cia encontrada en la literatura.

Por ultimo es importante resaltar que no existe una 
verdad absoluta, y en medicina lo que hoy resulta 
ser innovador y contundente, quizás no sea la ulti-
ma palabra, pues el ejercicio medico y practico del 
mismo sumado a un conocimiento mas detallado 
y molecular de las diferentes patologías, llevara a 
debatir conceptos y así mismo a la creación de nue-
vas tesis y teorías, lo cual no debe ser un obstáculo, 
mas bien debe ser la fuente inicial para la produc-
ción de conocimiento, como ahora se presentara, 
a partir de una experiencia de centros nacionales, 
se recreara un concepto con el cual se podrán dar 
grandes conclusiones para dar pauta en el manejo 
de la patología traumática craneal de nuestro país.

Conclusión
La tendencia actual esta dirigida a realizar CD tem-
prana en pacientes con TCE severo en quienes los 
hallazgos imagenológicos predicen un mal desenla-
ce. Estudios recientes han mostrado una tendencia 
a mejorar el desenlace en pacientes que previamente 
tendrían una alta tasa de mortalidad y morbilidad, 
hallazgos que son respaldados en la población estu-
diada en nuestro estudio. Se encontró también una 
tendencia a obtener resultados desfavorables en pa-
cientes de mayor edad comparado con los jóvenes.
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Comentario sobre el artículo

Carolina Gaviria Arroyave, Neurocirujana, Universidad de Antioquia.

Aunque no existen estadísticas en 
nuestro medio, a nivel mundial 
los traumatismos son la principal 
causa de muerte en las primeras 4 
décadas de la vida, con el trauma 
craneoencefálico (TEC) implica-
do en la mitad de los casos; lo que 
posiciona al TEC severo como la 
principal causa de muerte y dis-
capacidad en el mundo, una de 
las patologías que más recursos 
demanda y que mas perdidas so-
ciales y económicas conlleva a una 
comunidad, por lo tanto es im-
portante saber que pasa en nues-
tro medio y cuál es el resultado de 
nuestros pacientes.

Varios estudios muestran que 
la craniectomía descompresiva 
precoz se asocia a un mejor pro-
nóstico y menor mortalidad, por 
eso habría sido interesante, que 
en este artículo sobre la utilidad 
y resultados de la craniectomía 
descompresiva en el trauma cra-
neoencefálico severo se hubiera 
incluido dentro del análisis de los 
datos el tiempo transcurrido entre 
el trauma y la cirugía.

Es comprobado que los niños 
con TEC severo se benefician del 
manejo con la terapia combinada 
del tratamiento médico y la cra-
niectomía temprana con un me-

jor resultado funcional y calidad 
de vida, por eso como es mencio-
nado en el artículo los diferentes 
grupos etáreos son una limitante 
para el análisis de los datos ya que 
nos son comparables entre sí.

Hay varios reportes en la lite-
ratura sobre el uso de la craniec-
tomía descompresiva en el TEC 
severo, estos estudios muestran 
un amplio rango de resultados, 
por esto la importancia de realizar 
estudios propios multicentricos, 
prospectivos sobre este importan-
te tema, siendo este artículo una 
motivación para todos.
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GLIOMAS DE ALTO GRADO, 
EXPERIENCIA EN EL MANEJO EN HOSPITAL 

UNIVERSITARIO DEL VALLE 2011-2013
Iris Tatiana Montes González1 - Miguel Velásquez Vera2

Introducción: Los gliomas de alto grado son una patología frecuente que puede manifestarse con una 
amplia serie de síntomas, con un rápido compromiso sistémico del paciente, su abordaje y manejo 
pueden cambiar ampliamente el pronóstico y la calidad de vida del paciente y su familia.

Objetivo: Describir y conocer las principales manifestaciones clínicas y los alcances terapeúticos de 
los gliomas de alto grado en nuestra población, asociado al pronóstico y tiempo estimado de sobre-
vida de los pacientes.

Materiales y métodos: Se realizó un estudio descriptivo de corte transversal, recopilando el registro 
de pacientes de los departamentos de neurocirugía y patología del hospital universitario del Valle de 
enero 2011 a febrero 2013, y pacientes captados en la consulta externa en el mismo periodo, con 
diagnóstico patológico glioma de alto grado.

Resultados: La distribución por género fue 58% masculino y 42% femenino; La edad de los pacien-
tes osciló entre 20 y 66 años, con un promedio de 46 años. El 92% de los pacientes eran mestizos, 
mientras el 8% fueron afrodescendientes. El 73% de los pacientes se encontraban previamente sanos. 
El principal síntoma fue cefalea 38%, seguido por convulsiones en 35% de los pacientes. 46% de los 
pacientes presentaban compromiso de 2 o más lóbulos cerebrales. El manejo coadyuvante a cirugía 
fue la quimioterapia con temozolamida (65%) y el 58% de los casos recibieron radioterapia. El tiem-
po promedio de recidiva fue de 3,5 meses y estimado de sobrevida de 12 meses. Los pacientes que 
recibieron el tratamiento completo tuvieron una sobrevida de 19 meses.

Conclusión: Los gliomas de alto grado son una patología frecuente y de alto impacto en el sistema 
de salud, la estadística local no difiere en grandes aspectos de la internacional, sin embargo se hace 
fundamental la implementación de nuevas metodologías para realizar un manejo integral enfocados 
y completos, como que incluya entre otros, la implementación del el uso del gen de la metilación, 
que permite establecer el pronóstico de manera mas precisa y contribuye a la calidad de vida a los 
pacientes y sus familias.

Palabras clave: Gliomas de alto grado, glioblastoma multiforme, tratamiento, temozolamida, sobre-
vida.

Abreviaturas:TMZ: Temozolamida, MGMT: Metilguaninametiltransferasa, KPS: Escala de karnofsky, 
VIH: Virus inmunodeficiencia humana.

1	 Residente 2 año Neurocirugía. Universidad del Valle.
2	 Neurocirujano. Jefe Departamento Neurocirugía. Universidad del Valle, Cali, Colombia.

PENDIENTE
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Introduction: High-grade intracranial tumors are a 
common condition that can manifest with a wide 
range of symptoms, with rapid systemic involve-
ment of the patient.Theproper management ap-
proach can change the prognosis and quality of life 
of patients and their families.

Objective: Describe and understand the main cli-
nical and therapeutic scope of high grade gliomas 
in our population, the prognosis and the estimated 
time of survival.

Materials and methods: We performed a cross-
sectional descriptive study, collecting dataof pa-
tients from the Neurosurgery and Pathology De-
partments of the Hospital Universitario del Valle 
from January 2011 to February 2013, This inclu-
des patients from the ambulatory clinics in the 
same period, with pathology diagnosis of high-
grade glioma.

Results: The gender distribution was 58% male 
and 42% female, age of the patients ranged between 
20 and 66 years, with an average of 46 years. 92% 
of thepatients were mestizos (hispanic), while 8% 
were African descent.. 73%of the patients were pre-
viously healthy. The main symptom was headache 
(38%), followed by seizures ( 35%). Two or more 
brain lobes were envolved in 46% of patients. The 
standard protocolol treatmentwas surgery and adju-
vant chemotherapy with temozolomide (65%) and 
58% of patients received radiotherapy. The median 
time to recurrence was 3.5 months and an estima-
ted survival of 12 months. Patients that received the 
full treatment had a survival of 19 months.

Conclusions: High-grade gliomas are a frequent 
and high impact pathology on the health system, 
the local statistic does not differ in major aspects 
from the international. However it is essential to 
implement new treatment protocols that include 
new methods such as the pattern of methylation 
(methylation gene) that can help to establish the 
prognosis more precisely and therefore contribute 
to the quality of life of patients and their families.

Keywords: high-grade gliomas, glioblastomamulti-
forme, treatment, temozolomide, survival

Abbreviations: TMZ: Temozolomide, MGMT: 
methyl guanine methyl transferase, KPS: Karnofs-
ky scale, HIV: Human Immunodeficiency Virus

INTRODUCCIÓN
Los astrocitomas malignos, el astrocitomaanaplási-
co y el glioblastoma multiforme, son los tumores 
gliales más comunes, con una incidencia anual de 
3-4 por 100.000 habitantes1, 2. De éstos, al menos 
el 80% corresponden a glioblastomas multifor-
mes3; acarreando consigo los peores pronósticos1, 4.

Comprometen principalmente los hemisferios ce-
rebrales, aunque pueden ocurrir en cualquier parte 
del cerebro1. Afecta principalmente a hombres en 
relación 3:2 con mujeres3 o 40% más5.

El pico de edad para astrocitomasanaplásicos es 40 
a 50 años, mientras que para glioblastomas es 60 a 
70 años3. En menores de 45 años se ha encontra-
do incremento en la sobrevida5; otros grupos lohan 
encontrado a partir de los 50 años6.

En estados unidos los gliomas son más frecuentes en 
blancos que en afroamericanos, hispánicos no blan-
cos, chinos, japoneses y filipinos. Sin embargo la 
variación genética entre razas no ha sido aclarada5.

Las manifestaciones clínicas dependen de la edad 
del paciente, localización, tamaño de la lesión tu-
moral y la tasa de crecimiento tumoral; las más fre-
cuentes incluyen cefalea progresiva (50%), mareos, 
convulsiones (15-25%), incremento de la presión 
intracraneana, déficits neurológicos focales (30-
50%) o cambios en la esfera mental (40-60%)3, 7, 8.

Se han evidenciado factores asociados a un mejor 
pronóstico de los pacientes como son: paciente 
joven, buen índice de Karnofsky, localización del 
tumor en área no elocuente, la no presencia de tu-
mor en estructuras profundas del cerebro, como los 
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ganglios basales, estructuras diencefálicas o en el ta-
llo cerebral, los hallazgos en estudios patológicos y 
la extensión de la resección tumoral9, 10.

La resección quirúrgica inicial mayor al 95%5, 11 
mejora el pronóstico neurológico y ofrece una ma-
yor sobrevida3, 12, 13, 14, 15, 16; Sin embargo, la resec-
ción quirúrgica total es difícil dada la excepcional 
naturaleza infiltrativa del tumor y la tendencia a 
asociarse con tejido cerebral sano17.

Posterior al manejo quirúrgico, la combinación de 
radioterapia estandard (60 Gy/30 fracciones) aso-
ciado a la administración de temozolamida (TMZ), 
es la recomendación introducida por la organiza-
ción europea para la investigación y el tratamiento 
del cáncer y el instituto nacional cancerológico de 
Canadá en su grupo de trial en el 20053, 18, 19, 20.

En algunos casos, el uso de radioterapia y la conco-
mitancia con laquimioterapia es controversial, aun-
que ha demostrado que mejora la sobrevida en un 
15 a 20%, relacionando los hallazgos histológicos, la 
duración de los síntomas o la edad3. Actualmente, la 
presencia de hipermetilación en el gen promotor de 
metilaciónpara la enzima de reparación del ADN o 
metilguaninametiltransferasa predice una favorable 
respuesta a agentesquimioterapeúticosalquilantes7, 17.

A pesar del tratamiento agresivo, la mayoría de pa-
cientes mueren a causa de la enfermedad, con una 

mediana de sobrevida 1 año para el glioblastoma 
multiforme.

Los sobrevivientes del glioblastoma son usualmen-
te jóvenes, sin comorbilidades y con una resección 
total de la lesión, seguidos de radioterapia y qui-
mioterapia3.

En el presente estudio, se evaluaron los pacientes 
manejados en el Hospital Universitario del Valle 
con diagnóstico de gliomas de alto grado, princi-
palmente glioblastomas multiformes.Se hizo una 
revisión actualizada de la literatura en cuanto al 
manejo de ésta patología, las características clínicas 
de la población, su manejo y seguimiento.

MATERIALES Y MÉTODOS
Se realizó un estudio descriptivo de corte trans-
versal, realizando una búsqueda en el registro de 
pacientes de los departamentos de neurocirugía 
y patología del hospital universitario del Valle de 
enero 2011 a febrero 2013, y pacientes captados en 
la consulta externaen el mismoperiodo,con diag-
nóstico patológico glioma de alto grado.

Se obtuvo 35 historias clínicas, de las cuales 26 
estaban disponibles, de éstas 4 tenían diagnóstico 
patológico de astrocitomaanaplásico, no se encon-
traron reportes de patología de oligodendroglio-
maanaplásico ni oligoastrocitomaanaplásico.

Figura 1

35 historias clínicas

26 historias estudiadas

22 Glioblastomas multiformes

4 Astrocitomas anaplásicos

9 historias no disponibles
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Se evaluaron las siguientes variables: edad, género, 
raza, procedencia, servicio de salud, comorbili-
dades, motivo de consulta, hallazgo principal al 
examen físico, localización tumoral, reporte pa-
tológico por hematoxilina-eosina, karnofsky pre 
y post quirúrgico, tipo de resección (valoración 
escanográfica), quimioterapia, medicamentos 
usados en quimioterapia, radioterapiadosis, tiem-
po en aparición de la primera recidiva postqui-
rúrgica (evidenciada por nuevas manifestaciones 
clínicas por la cual el paciente re-consulta, es de-
cir, deterioro clínico), número de cirugías poste-
riores, tiempo desde la cirugía inicial a la última 
consulta como un indicador aproximado de so-
brevida (debido a que no se contaron con datos 
para el seguimiento a la fecha registrados en las 
historias clínicas).

RESULTADOS
Este estudio tipo descriptivo de corte transversal, 
tuvo un intervalo de confianza del 95%, con un 
error tolerable del 10%.

La distribución por género fue 58% masculino y 
42% femenino, lo que equivale a una proporción 
1,3:1 respectivamente, un dato muy similar al de 
los reportes de la literatura mundial1, 3, 4, 5, 21.

La edad de los pacientes osciló entre 20 y 66 años, 
con un promedio de 46 años. Se compararon 2 
grupos, mayores y menores a 45 años, ambos gru-
pos contaron con la misma cantidad de pacientes 
(13 pacientes), en el grupo de menores de 45 años 
el 38% presentó una sobrevida mayor a 12 meses, 
comparado con el 8% en el grupo de pacientes ma-
yores a 45 años. Cabe notar que no se contó con la 
información de 9 pacientes en el seguimiento.

El 92% de los pacientes eran mestizos, mientras el 
8% fueron afrodescendientes.

La mayor parte de los pacientes provenían del Va-
lle del cauca, departamento en el cual se encuentra 
ubicada la institución de salud (85%), mientras que 
el resto eran de departamentos aledaños principal-
mente del Cauca (8%), seguido por Chocó (4%).

El 73% de los pacientes se encontraban previamen-
te sanos, 8% tenían como antecedente hiperten-
sión arterial, sólo 1 paciente tenía un antecedente 
de astrocitoma de bajo grado, mientras que 1 tenía 
como comorbilidad infección por virus de inmu-
nodeficiencia humana (VIH).

Los motivos de consulta encontrados en la pobla-
ción del estudio fueron:

Tabla 1

Motivo de consulta	 Pacientes	 Porcentaje

Cefalea	 10	 38%

Convulsiones	 9	 35%

Cambios de comportamiento	 3	 12%

Focalizacion motora	 2	 8%

Alucinaciones	 1	 4%

Sincope	 1	 4%
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La cefalea y las convulsiones fueron los síntomas 
predominantes, similar a lo descrito en la literatura.

La hemiparesia como signo clínico fue el más fre-
cuente, indicando así el grado de infiltración tu-
moral, el grado de compresión por efecto masa o 
el compromiso de la vasculatura. Por otra parte, la 
presencia de papiledema, indicaba que en el 31% 
de los pacientes tenían hipertensión endocraneana.

El 54% de las lesiones se encontraban en hemisferio 
cerebral derecho, mientras el 42% eran izquierdas, 
sólo 1 paciente presentó una lesión intraventricular. 
27% de los pacientes tenía compromiso de 2 lóbu-
los cerebrales mientras el 19% tenía compromiso 
de 3, lo que limitaba la resección quirúrgica total 
de las lesiones, y a su vez la posibilidad de recidiva 
tumoral. Los pacientes con lesiones cerebrales pro-
fundas requirieron cirugías tipo biopsias para hacer 

diagnóstico patológico, 2 fueron por estereotaxia y 
1 endoscópica.

Los lóbulos cerebrales más frecuentemente com-
prometidos fueron el temporal, parietal y frontal; 
la lesióncerebelosa correspondía al paciente con in-
fección por VIH.

Se revisó el índice de Karnofsky con el que los pa-
cientes ingresaron a cirugía y egresaron del hospi-
tal posteriormente, se tomó 70% como punto de 
corte; el 96% de los pacientes tenía un índice de 
Karnosfky previo a cirugía mayor al 70%, mientras 
que en el egreso del hospital sólo el 73% tenían 
un índice de Karnosky mayor al 90%. En una re-
visión de los datos se encontró, que los pacientes 
que empeoraron en su condición fueron aquellos 
que tuvieron resecciones parciales o a quienes se les 
realizó biopsias de las lesiones cerebrales profundas.

Tabla 2

Hallazgos al examen físico	 Pacientes	 Porcentaje

Hemiparesia	 11	 42%

Papiledema	 8	 31%

Ninguno	 8	 31%

VII Par	 3	 12%

Ataxia	 2	 8%

Somnoliencia	 1	 4%

Monoparesia	 1	 4%

Hemianopsia	 1	 4%

Afasia mixta	 1	 4%
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Todos los pacientes fueron llevados a cirugía con 
el propósito de realizar resección tumoral para dis-
minuir la hipertensión endocraneana, o tener un 
diagnostico patológico. La resección total del tu-
mor se pudo efectuar en 27% de los pacientes por 
seguimiento escanográfico.

En 23% de las historias clínicas no se encontró re-
porte de uso de quimioterapia adyuvante, se revisa-
ron las condiciones de afiliación al servicio de salud 
y se encontró que 2 pacientes no tenían afiliación 
y no recibieron quimioterapia, y de éstos 1 recibió 
radioterapia mientras que el otro paciente no.

El 58% de los pacientes recibió radioterapia frac-
cionada con dosis totales de64Gy, 23% no la re-
cibieron, en el 19% de los casos no se tiene infor-
mación.

El seguimiento de los pacientes se realizó en un pe-
riodo de 25 meses tiempo que duro el estudio; el 
promedio de recidiva fue a los 3.5 meses e indirecto 
de sobrevida (teniendo en cuenta el ítem tiempo 
a la última consulta) 12.4 meses. 5 de los 26 pa-
cientes (19%) fueron re- operados y el promedio 
de sobrevida de fue 17 meses, mientras que los no 
re-operados 4,7 meses.

Tabla 3

Tabla 4

Localización	 Pacientes	 Porcentaje

Frontal	 4	 15%

Temporal	 3	 12%

Parietal	 2	 8%

Cerebeloso	 1	 4%

2 o más lóbulos	 12	 46%

Gangliobasal	 3	 12%

Intraventricular	 1	 4%

Resección tumoral	 Pacientes	 Porcentaje

Parcial	 16	 62%

Completa	 7	 27%

Biopsia estereotáxica	 2	 8%

Biopsia endoscópica	 1	 4%

Medicamento 	 Primera línea	 Porcentaje

Temozolamida	 13	 65%

Bevacizumab + Irinotecan	 1	 5%

No datos	 6	 30%
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Tabla 5

Tabla 6

Tabla 7

Tiempo 1 recidiva 	 Pacientes	 Porcentaje

< 1 mes	 6	 23%

1-6 meses	 5	 19%

6-12 meses	 2	 8%

No recidiva	 5	 19%

Sin información	 8	 31%

Tiempo a la última consulta	 Pacientes	 Porcentaje

< 1 mes	 2	 8%

1-6 meses	 6	 23%

6-12 meses	 3	 12%

12-18 meses	 3	 12%

> 18 meses	 3	 12%

Egreso del postquirúrgico	 9	 35%

Supervivencia y tratamiento recibido

Tratamiento recibido	N úmero	 Promedio 
	 de pacientes	 sobrevida 
		  meses

Cirugia Sola	 4	 Sin dato

Cirugía + Radioterapia + Quimioterapia 	 9	 19,5

Cirugía + Radioterapia y Quimioterapia incompleta	 1	 4

Cirugía + Quimioterapia completa y Radioterapia incompleta	 1	 4

Cirugía + Radioterapia completa + Quimioterapia incompleta	 3	 8

Cirugía + Quimioterapia incompleta + no Radioterapia	 1	 14

Sin datos	 7	 No Aplica
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Pacientes con tratamiento completo tienen una 
mayor sobrevida, cercana a los 2 años.

DISCUSIÓN
En una revisión de Butowski y Berger, indicaron 
que las convulsiones como manifestación clínica 
se presentan entre 30-40% de los pacientes22, en 
nuestra población se encontró una incidencia del 
35%.Éstos autores también mostraron que la loca-
lización más frecuente de una lesión de alto grado 
es el lóbulo frontal5, en nuestros pacientes, el sitio 
más frecuente fue el lóbulo parietal, seguido por el 
temporal y el frontal.

Butowski y Bergerevidencian que en general, se 
puede hacer una recesión totalmente de la lesión en 
el 35% de los casos, en nuestra población se logró 
hacer éste tipo de resección en un 27% de los pa-
cientes. Se hizo el diagnóstico patológico en todas 
las lesiones siguiendo las recomendaciones a nivel 
mundial16, 23.

En cuanto al manejo con radioterapia la dosis to-
tal usual recomendada son 60Gy en radioterapia 
fraccionada según estudios de Stupp, Mason y Van 
Den Bent además de Butowski 16, 18, en nuestra 
institución la dosis total administrada fue de 64Gy.

En los estudios de Lacroix, Stupp, Gilbert, Wen y 
Zhang mostraron el uso de radioterapia y temozo-
lamida como coadjuvante incrementó la mediana 
de sobrevida de 12.1 a 14.6 meses, en un estudio 
fase III en el 2005. Desde allí se estableció el uso de 
la terapia combinada4, 13, 18, 19, 24.

La temozolamida es un agente alquilante, añade 
un grupo metilo a las posiciones O6, N3, y N7 
de la guanina en el ADN, que ocasiona un ciclo 
inservible del sistema de reparación en apareamien-
tos erróneos en las células tumorales, llevando a la 
apoptosis. La resistencia a agentes alquilantes está 
mediada por la enzima reparadora del ADN o 
6-metilguanina metiltransferasa (MGMT). La hi-
permetilación del gen en la región del promotor ge-

nera pérdida de la función de la enzima. Por lo tan-
to, el estado de metilación del promotor MGMT 
se asocia con la supervivencia en los pacientes con 
diagnóstico reciente de GBM que son tratados con 
temozolamida4,16, 25. Éstos hallazgos hacen necesa-
rio conocer la presencia de metilación o no del gen 
de la MGMT. Esto ha sido punto de discusión en 
losestudios de Wen, Yip, Miao, Perry y Be Lander, 
así como la disponibilidad del test para los pacien-
tes19, 26, 27.

El manejo actual recomendado, según las guías 
de práctica clínica en oncología del sistema ner-
vioso central en su versión 2013 y la revisión de 
Butowski sobre gliomas malignos, si la resonan-
cia nuclear magnética muestra una lesión suges-
tiva de glioma de alto grado y si la resección es 
posible, realizar una resección lo más amplia y 
segura posible, asociado a la colocación de lámi-
nas de carmustina en el lecho tumoral. Si no lo 
es, realizar biopsia estereotáxica, abierta o una re-
sección parcial16, 23.

A pesar de la terapia óptima, la recidiva de los 
glioblastomas multiformes se presenta aproxi-
madamente a los 6.9 meses18, 16, 20, con una me-
diana de sobrevida de 15 meses según Stupp y 
colaboradores.18Para gliomas anaplásicos, en estu-
dios de Wen y colaboradores, Cairncross y de Van 
Den Bent, el tratamiento con radioterapia y qui-
mioterapia resulta en una recidiva aproximada de 
1,2 a 2,6 años y una mediana de sobrevida de 2 a 7 
años19, 28, 29, 30; en nuestra población fue menor (3.5 
meses); sin embargo el tiempo de sobrevida fue de 
12.4 meses, que se encuentra dentro del rango de 
los reportes.

Se hace necesario diferenciar pseudoprogresión, 
donde por imagen hay crecimiento de las lesión 
que realzan con el contraste o aparición de nuevas 
lesiones inmediatamente posterior a la radiotera-
pia que imitan aumento de la lesión tumoral pero 
que posteriormente sufren regresión de manera 
espontánea en el 30% de los pacientes, especial-
mente en los pacientes con la MGMT metilada, 
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en respuesta a la terapia que ha sido reportada en 
diferentes estudios como los de Chamberlain et al 
y Brandsma et al31, 32. Es importante en estos casos 
realizar estudios como resonancia nuclear magné-
tica con técnicas de perfusión, espectroscopia, y 
tomografía por emisión de positrones según los 
trabajos deButowski et al, aunque esto está aún en 
investigación16.

Según Wen y las revisiones de Butowski et al, la 
re operación en pacientes con recidivas, varía se-
gún los centros de 10-33%, sin embargo estudios 
indican que la sobrevida a los 6 meses de los pa-
cientes re operados versus los no operados son muy 
similares16, 33. En nuestra población la diferencia en 
sobrevida fue de más de 12 meses y el porcentaje de 
re-intervenciones de 19%

En cuanto al manejo con quimioterapia para re-
cidivas tumorales de glioblastomas multiformes, 
el bevacizumab es recomendado como opción del 
manejo, es un anticuerpo monoclonal humanizado 
contra el factor de crecimiento vascular endotelial 
considerando la alta vascularización de éste tipo de 
tumores reportado por Butowski et al, Zhang et al, 
Jain y Chi et al4, 22, 34, 35; los pacientes han mostra-
do una respuesta que varía entre el 20 y 40%, in-
crementando la sobrevida a los 6 meses de 30% al 
50%, según reportes de Wen, Friedman et al, Kreisl 
et al y Zhang et al4, 19, 36, 37, en nuestro grupo de 
pacientes, 2 fueron tratados con bevacizumab con 
una sobrevida estimada mayor a 8 meses. Se han 
encontrado informes que indican una adecuada 
respuesta también para los gliomas anaplásicos19, 38.

CONCLUSIONES
Este estudio se realizó con el fin de conocer las 
características clínicas y el tratamiento de la po-
blación con diagnóstico patológico de glioma de 
alto grado en Hospital Universitario del Valle, en 
un periodo de 25 meses; se revisó la literatura ac-
tual; abriendo camino para la implementación de 
test diagnósticos como la metilación del MGMT, 

el uso de estudiosimaginológicos funcionales, es-
pectroscopia y tractografía, de modo que se pueda 
ofrecer un mejor manejo a los pacientes.

Las recomendaciones actualizadas encontradas en 
la literatura para el manejo de gliomas de alto grado 
se dan según el reporte de patología y el índice de 
Karnofsky; revisadas de las guías de práctica clínica 
en oncología en cánceres del sistema nervioso cen-
tral en su versión 2013:

Glioblastoma multiforme o gliosarcoma se definirá 
su tratamiento según la escala de karnofsky (KPS):

KPS >70:

•	 Radioterapia externa fraccionada + temozola-
mida + sin importar la edad.

•	 Radioterapia externa fraccionada (hipofraccio-
nada) + edad > 70 años.

•	 Quimioterapia con temozolamida (promotor 
de la metilación de metilguaninametiltransfe-
rasa es positivo) + > 70 años.

KPS <70:

•	 Radioterapia externa fraccionada (hipofraccio-
nada o standard).

•	 Quimioterapia.

•	 Cuidados paliativos/mejor cuidado de soporte.

El seguimiento debe ser realizado con resonancia 
nuclear magnética 2-6 semanas después de la radio-
terapia, luego cada 2-4 meses por 2-3 años y luego 
disminuir la intensidad, según las recomendaciones 
de los trabajos de Stupp et al y Keime-Guibert et 
al18, 23, 39, 42.

Para el manejo de las recurrencias, las guías oncoló-
gicas recomiendan23:
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•	 Local.
-	 Resecable:

	 Resección con o sin lámina de carmustina.
-	 Irresecable.
-	 Cuidados paliativos.
-	 Quimioterapia sistémica.
-	 Considerar reirradiación.

Se debe hacer de rutina, resonancia nuclear mag-
nética funcional, espectroscopia y tractografía, para 
determinar las características imaginológicas de la le-
sión (relación colina, n acetil aspartato, creatina, lac-
tato) y considerar la planeación quirúrgica, límites 
de resección, si es necesario, la realización de cirugía 
con neuronavegación, hacer estudio patológicos que 
incluye la inmunohistoquímica, realizar estudios de 
la presencia del gen promotor de la metilación y de-
terminar objetivos para la radioterapia y monitoría 
de los pacientes en el seguimiento4, 5, 16, 40, 41. Imple-
mentar mecanismos para la valoración neuro-psico-
lógica pre y post quirúrgico y neuro-rehabilitación.

En última instancia, cuando no hay otro manejo 
que pueda ofrecerse al paciente, Butowski en sus 
revisiones recomienda que el cuidado paliativo 
debe ser considerado22.
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METÁSTASIS CEREBRALES:
FISIOPATOLOGIA, DIAGNÓSTICO Y TRATAMIENTO

Claudia Navas-Valbuena1 - Hernando Raphael Alvis-Miranda2 - Luis Rafael Moscote-Salazar3

Resumen: A pesar de los importantes avances en disminución de la mortalidad global en las últimas 
décadas, alrededor de 25% de las muertes en EUA están relacionadas con el cáncer, el cual perma-
nece como la segunda causa de muerte. Las metástasis cerebrales son una de las más temidas com-
plicaciones del cáncer, representan la complicación más común, ocurriendo en un 10 – 30% de los 
casos, tienen una incidencia in crescendo debido a la mejoría en la terapia sistémica, al aumento del 
promedio de vida de la población, un incremento en la incidencia de cáncer de pulmón y melanoma, 
y la habilidad de la resonancia magnética para detectar pequeñas metástasis.

Aunque pueden someterse a diversos tipos de tratamiento, el paciente sucumbe ante la progresión 
de la enfermedad sistémica más que debido al efecto de la metástasis. Casi todas las terapias son 
cuasiequivalentes, con recurrencias locales en el rango del 40-50% al año. Es esencial que el manejo 
y sus decisiones para esta enfermedad devastadora estén a cargo de un equipo multidisciplinario 
conformado por oncólogos, radio-oncólogos, neurocirujanos, el paciente y su familia.

El objetivo de esta revisión es discutir aspectos relacionados a la epidemiología, clínica, diagnóstico y 
tratamiento de las metástasis cerebrales, a propósito de la abundante literatura científica al respecto.

Keywords: metástasis cerebral, neurooncología, radioterapia, radiocirugía, estereotaxia.

Abstract: Despite significant progress global mortality reduction in recent decades, up to 25% of 
deaths in the U.S. are related to cancer, which remains the second leading cause of death. Brain me-
tastases are one of the most feared complications of cancer; represent the most common complica-
tion, occurring in 10-30% of cases, with an incidence in crescendo due to improved systemic therapy, 
increased average life population, an increase in the incidence of lung cancer and melanoma, and the 
ability of magnetic resonance to detect small metastases.

Although they can undergo various types of treatment, the patient succumbs to the systemic disease 
progression rather than effect due to metastasis. Almost all therapies are equivalents with local recu-
rrence in the range of 40-50% per year. It is essential that the management for this devastating disease 
are performed by a multidisciplinary team of oncologists, radiation oncologists, neurosurgeons, the 
patient and family members.
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The aim of this review is to discuss issues related to 
the epidemiology, clinical features, diagnosis and 
treatment of brain metastases, with regard to the 
abundant literature about it.

INTRODUCCIÓN
Más de la mitad de los tumores cerebrales en el 
adulto corresponden a metástasis cerebrales. La es-
timaciones epidemiológicas se han realizado basa-
dos en grandes estudios poblacionales, a los que se 
añaden estudios de autopsias y series clínicas que 
evidencia aumento de la incidencia de estas, sin 
embargo la verdadera incidencia de estas ha sido 
difícil de establecer.

La mejoría de los tratamientos sistémicos para cán-
cer han prolongado la sobrevivencia de muchos 
pacientes oncológicos, sumado al hecho de que las 
mejoras tecnológicas en el diagnóstico imagenoló-
gico potencian la probabilidad de realizar diagnós-
tico, Cerca del 40% de los pacientes que presentan 
cáncer sistémico se les diagnostica metástasis cere-
bral. Suelen ser además el síntoma de presentación 
de un primario no diagnosticado en al menos el 
30% de los casos y en un 15% no será diagnosti-
cado a pesar de una evaluación médica completa. 
La aplicación de la resonancia magnética ha per-
mitido establecer que más del 60% de los pacientes 
con metástasis cerebral tienen más de una lesión 
cerebral. La epidemiología y la histología marcan la 
frecuencia de presentación de las mismas.

El objetivo de esta revisión es discutir aspectos rela-
cionados a la epidemiología, clínica, diagnóstico y 
tratamiento de las metástasis cerebrales, a propósito 
de la abundante literatura científica al respecto.

EPIDEMIOLOGÍA
A pesar de los importantes avances en las últimas 
décadas, alrededor de 25% de las muertes en EUA 
están relacionadas con el cáncer, el cual permanece 
como la segunda causa de muerte1. Las metástasis 
cerebrales son una de las más temidas complicacio-

nes del cáncer, porque frecuentemente causan sín-
tomas que afectan severamente la calidad de vida 
de los pacientes2. Éstas representan la complicación 
más común, ocurriendo en un 10 – 30% de los 
casos. La prevalencia de las metástasis cerebrales en 
pacientes con cáncer ha ido subiendo en las últimas 
tres décadas3; de la misma manera, la incidencia, 
que se encuentra entre 2–25%19, ha ido aumen-
tando, debido a la mejoría en la terapia sistémi-
ca – la cual a su vez ha aumentado el tiempo de 
supervivencia –, el aumento del promedio de vida 
de la población, un incremento en la incidencia de 
cáncer de pulmón y melanoma, y la habilidad de la 
resonancia magnética (RM) para detectar pequeñas 
metástasis.

La American Cancer Society estima que 170000 
pacientes con cáncer desarrollan metástasis cere-
brales cada año en Estados Unidos10. Las metástasis 
cerebrales y tumores primarios de cerebro se en-
cuentran en una relación de 10:14. La probabilidad 
de desarrollar metástasis cerebrales a partir de un 
tumor primario específico, según una revisión de 
múltiples autopsias, es de 32% para pulmón, 21% 
mama, 48% melanoma, 6% gastrointestinal y 11% 
cáncer de células renales4.

Estudios sugieren que en pacientes con cáncer de 
pulmón y mama es rara la ocurrencia de metástasis 
cerebrales, cuando estos son mayores de 70 años 
d edad, lo cual demuestra un diagnóstico menos 
agresivo que se aproxima en la población mayor o 
una enfermedad poco agresiva en pacientes ancia-
nos19.

En adultos, el origen más común de metástasis 
cerebrales incluye el cáncer de pulmón (50%), el 
cáncer de mama (15-20%) y el melanoma (10%), 
a los que le sigue el carcinoma de células renal, 
colorrectal, linfoma y tumores de origen desco-
nocido (15%)2, 5, 6, 9, 20. Las metástasis de carcino-
mas de colón, mama y riñón son frecuentemente 
únicas, mientras que las que son del melanoma y 
de pulmón tienen una gran tendencia a producir 
metástasis múltiples7, 8. En jóvenes, los sarcomas 
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(osteogénico y de Edwing) y el tumor de células 
germinales son los más comunes21. Los estudios 
con RM sugieren que las metástasis únicas descri-
ben para un tercio o un cuarto de los pacientes con 
metástasis cerebrales9, lo que es importante porque 
la radiocirugía estereostática (RCE), un modalidad 
terapéutica que toma valor cada vez más, es efec-
tiva en pacientes sólo con un limitado número de 
metástasis.

FISIOPATOLOGÍA
Se han descrito muchas teorías para explicar la pa-
togénesis de las metástasis cerebrales; en 1889, Ste-
phen Paget, tenía la hipótesis de que los tumores 
presentaban un patrón metastásico órgano-especí-
fico, que el trofismo dependía de las características 
que podía ofrecer el tejido (suelo) al tumor (semi-
lla) para crearle un microambiente adecuado49. En 
1973, Fidler y sus colegas probaron la hipótesis de 
Paget en ratones, a los cuales se les inyectaba en la 
arteria carótida interna y externa células de mela-
nona, las cuales generaron nidos de metástasis en 
ventrículos, meninges y parénquima cerebral, lo 
que no puede explicar únicamente la distribución 
anatómica de los vasos50.

Sin embargo, la diseminación de un tumor prima-
rio hacia órganos distantes se da por medio de una 
cascada de eventos; inicialmente hay un escape de 
células desde el tumor primario que se difunden a 
través de pequeños vasos de la circulación y se fijan 
a la pared del lecho capilar por medio de integri-
nas, posteriormente se extravasan dichas células a lo 
largo de la barrera hematoencefalica creando dife-
rentes vías que llevan a la invasión del parénquima 
cerebral por medio de un estrecho contacto con el 
subendotelio de los astrocitos y producción de he-
paranasas e hialuronidasas, lo que a su vez genera 
un microambiente que proporciona su superviven-
cia y proliferación de angiogenesis51.

Para que las células metastásicas lleguen al cerebro, 
el tumor primario usualmente obtiene el acceso a 
la circulación sea por la invasión de las vénula o por 

los canales linfáticos. Antes de alcanzar el cerebro, 
las células circulantes deben necesariamente pasar 
a través de las cavidades derechas del corazón y el 
primer lecho capilar que ellos encuentran es el pul-
món. Por consiguiente, los pacientes con metástasis 
cerebrales sintomáticas usualmente tienen compro-
metido el pulmón.

Señalización, complejos de interacción 
y angiogenesis tumoral.
El proceso de metástasis en el sistema nervioso cen-
tral requiere que las células tumorales en un ini-
cio atraviesen la barrera hematoencefálica52, lo que 
conlleva a que las células realicen cambios en su 
microambiente que generen secreción de factores 
lo cual favorece la proliferación celular tumoral y la 
invasión del SNC53.

Las integrinas son una clase de heterodímero de 
proteínas que constan de diferentes funciones, entre 
ellas la interacción célula-célula y matriz extracelu-
lar, señalización y arquitectura del citoesqueleto54, 
por lo cual han sido origen de grandes estudios. Se 
conocen 26 clases de integrinas, 18 alfa y 8 beta 
que han sido evaluadas en diferentes modelos ani-
males, aportando grandes resultados49, Carbonell 
et al., reportaron que la inhibición de la integrina 
B1 prevenía la adhesión celular y reducía el desa-
rrollo y crecimiento de las metástasis cerebrales55. 
Yoshimashu et al., evidenció que la inhibición de 
integrinas alfa3beta1 disminuía significativamente 
la tasa de metástasis cerebrales56, mientras Lorger 
et al., demostró que con la estimulación de integri-
nas alfa5beta3 se incrementaba el número de me-
tástasis en el tejido cerebral57. En contraste, Wu et 
al., observó que la integrina monoclonal antialfa5 
era eficaz para disminuir no sólo el numero de MC 
sino que también mejoraba la sobrevida en compa-
ración con los controles58.

Luego de la señalización celular las selectinas se 
encargan de mediar los complejos de interacción 
de las células tumorales, el endotelio, las plaque-
tas y los leucocitos59. Existen 3 clases de selecti-
nas: P(latelet)- Selectin, E(ndothelial)-selectin y 
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L(eucocyte)-Selectin. Las dos primeras encargadas 
de mediar al factor de necrosis tumoral (FNT) y 
la trombina, la última encargada del reclutamiento 
de leucocitos a las células tumorales; pero en ge-
neral son encargadas de las adhesiones débiles, por 
lo cual investigadores ha propuesto el bloqueo de 
las mismas como manejo antimetastásico especial-
mente en metástasis de melanomas59.

Posteriormente se da la migración celular, mediada 
por las quimoquinas que llevan a invasión y an-
giogénesis tumoral; se ha notado la sobre expresión 
de CXCR4 y CXCL12 especialmente en metástasis 
cerebrales60. El aporte sanguíneo por vaso preexis-
tentes o nuevos es importante para el crecimiento 
tumoral51; Kienast et al evaluó que las micrometas-
tasis de origen pulmonar crecen por angiogenesis 
directa, mientras que las que provienen de melano-
mas crecen de vasos preexistentes sin inducir angio-
genesis61, en contraste Carbonell et al mostro que 
la mayoría de las metástasis tempranas crecían por 
aporte de vasos sanguíneos previos55.

FACTORES QUE INFLUYEN 
EN LAS METÁSTASIS INTRACRANEALES
1.	 En el estado de reposo el cerebro recibe el 15-

20% del flujo sanguíneo del cuerpo. Este alto 
volumen hace que las células tumorales circu-
lantes tengan mayor probabilidad de alcanzar 
el cerebro.

2.	 Las células tumorales de primarios conocidos 
encuentran en el cerebro un lugar apropiado 
para la formación de colonias metastásicas y 
para crecimiento. Ésta es una de las razones de 
la probabilidad de las metástasis varíen entre 
los tipo de tumor.

3.	 El sitio de distribución de las metástasis cere-
brales es también determinado por el tamaño 
de la región y su vasculatura. Por tanto, cerca 
de 80% de las metástasis están localizadas en 
los hemisferios cerebrales, 15% en el cerebelo y 
5% en el tallo cerebral6. Los cánceres de células 

renales, gastrointestinales y pélvicos tienden a 
hacer metástasis al área infratentorial, mientras 
el cáncer de mama es más encontrado en la pi-
tuitaria posterior11.

CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS
Los signos y síntomas de las metástasis cerebrales 
están relacionados con el área cerebral involucra-
da12. Los signos y síntomas generales son: la cefalea 
(24% de los pacientes) y las anormalidades cogniti-
vas y conductuales (14%); los focales son: hemipa-
resia (20%) y marcha anormal (7%); y otros como 
molestias musculares, defectos en el campo visual, 
ataque, náuseas, vómitos y afasia13.

Los síntomas generalmente evolucionan en pocas 
semanas. Sin embargo, las hemorragias causadas 
por las metástasis tienen una presentación más dra-
mática. Son propensos a sangrar tumores como el 
melanoma maligno, el cáncer de tiroides, de células 
renales y el coriocarcinoma11.

DIAGNÓSTICO
Una adecuada evaluación pretratamiento es impor-
tante para determinar la estrategia óptima para pa-
cientes con metástasis cerebrales múltiples: se debe 
ordenar bioquímicos, radiografía de tórax y ultra-
sonografía. Para metástasis cerebrales, el término 
“solitario” indica la ausencia de enfermedad metas-
tásica extracraneal mientras que el término “único” 
simplemente indica la presencia de una metástasis 
cerebral sin que implique el estado de la enferme-
dad extracraneal14. Las metástasis cerebrales únicas 
constituyen por encima del 50% de todas las pre-
sentaciones de metástasis cerebrales11.

Cuando un paciente con cáncer sistémico se presen-
ta con un síndrome neurológico, se puede realizar 
una RM con contraste. Cuando ésta no está dispo-
nible o es contradictoria, el TAC puede evidenciar 
la lesión. Sin embargo, las metástasis pequeñas o 
lesiones en la fosa posterior o en el lóbulo tempo-
ral pueden ser pasadas por alto en el TAC. Muchas 
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metástasis cerebrales aparecen como lesiones realza-
das en anillo rodeadas por edema en la unión de la 
sustancia gris con la sustancia blanca. Las pequeñas 
metástasis realzadas pueden ser evidenciadas en T2 
de la RM15. Un estudio demostró que la RM con 
contraste puede proveer 11% de falsos positivos17.

El diagnóstico diferencial se hace con tumores pri-
marios del cerebro, absceso, infarto, necrosis por 
radiación, granuloma y desmielinización. Las infec-
ciones oportunistas del SNC, pueden ser considera-
das en el diagnóstico diferencial de los pacientes con 
cáncer ya que ellos frecuentemente presentan inmu-
nosupresión relacionada con el tratamiento11, 16.

La PET es una técnica muy sensible para detectar 
tumores de origen desconocido en pacientes con 
metástasis cerebral confirmada18.

Por último, el espectroscopio de RM, que compara 
la diferencia de intensidad relativa de lactato, lípi-
dos, colina y N-acetilaspartato, puede distinguir el 
cerebro normal del edema, de la necrosis neoplásica 
o de la desmielinización2. La punción lumbar no es 
de mucha ayuda en las metástasis cerebrales y debe 
ser reservada para los pacientes a quienes se les sos-
peche metástasis leptomeningea11.

TRATAMIENTO
El manejo consiste en cuidados sintomáticos y tra-
tamiento definitivo. El manejo sintomático puede 
resultar en una mejoría en la calidad de vida de los 
pacientes con metástasis cerebrales. El objetivo de 
la cirugía es obtener alivio sintomático inmediato, 
para obtener el control local de la metástasis y la 
confirmación histológica. La radioterapia cerebral 
total retrasa la progresión del déficit neurológico y 
disminuye la dependencia de los esteroides. La qui-
mioterapia actualmente tiene un papel limitado en 
el tratamiento de las metástasis cerebrales.

Cirugía en metástasis cerebral:
La finalidad de la cirugía cerebral en las metástasis 
es el control de los signos y síntomas, control del 

área local y realizar el diagnostico histopatológico. 
Las metástasis cerebrales generalmente son superfi-
ciales, suelen ubicarse entre la corteza y la sustancia 
blanca, por lo cual permiten un abordaje quirúr-
gico con mayor facilidad, con una posibilidad de 
recidiva de 30-40%: recidiva local de 5% y a dis-
tancia de 15-20%, estas se presentan de 2.5 a 2.8 
meses antes de la muerte de los pacientes22.

Algunos tumores múltiples pueden ser tratados 
por su cercanía con una sola intervención mientras 
otros tienen la necesidad de complementarse con 
irradiación. Tumores en áreas especializadas como 
la del lenguaje, verbal y motor necesitan otro tipo 
de técnicas como radiocirugía estereotáxica.

Tumores que comprometen el cerebelo comprome-
tiendo el tronco encefálico o el flujo del LCR deben 
ser tratados solamente con cirugía. Las metástasis 
cerebrales generalmente son bien delimitadas tan-
to macroscópicamente como microscópicamente23. 
La función de la irradiación acompañando a la ci-
rugía o postoperatoria aunque controversial se hace 
con el fin de disminuir teóricamente el número de 
células tumorales.

Las técnicas avanzadas como el mapeo funcional 
mediante resonancia magnética y la aeronavega-
ción han permitido resecar metástasis profundas 
acentuadas y en áreas de alto compromiso. La ciru-
gía puede beneficiar enormemente a los pacientes 
en los cuales fueron encontradas lesiones intracra-
neanas mucho antes que la afectación sistémica, las 
causas neurológicas de muerte representan alrede-
dor del 13,2% de los pacientes intervenidos quirúr-
gicamente mientras que representan el 33% de los 
no intervenidos24.

Radioterapia
Muchos pacientes se consideran pobres candida-
tos quirúrgicos a causa de lesiones múltiples o in-
accesibles o mal estado general. En contraste con 
la cirugía, la radioterapia puede ser viable para la 
mayoría de los pacientes con medios relativamente 
modestos de morbilidad. Como tal, la terapia de 
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radiación ha sido la piedra angular del tratamiento 
para las metástasis cerebrales, por más de 50 años. 
La radiación ha sido considerada tradicionalmen-
te como una modalidad de paliativos destinados 
principalmente a aliviar síntomas neurológicos, 
con sólo un modesto impacto en la supervivencia.

La radioterapia total cerebral (RTC) produce mejo-
ría sintomática en un 75-80% de los pacientes con 
metástasis cerebrales; Sólo un ensayo comparando 
la RTC con la atención de apoyo, y aunque la me-
diana de supervivencia fue mejor en el grupo RTC, 
la significación estadística de los resultados no se 
informó. Un gran número de estudios realizados 
por las Radio Therapy Oncology Group (RTOG) 
y otros desde 1971 han comparado diferentes do-
sis y fraccionamientos en horarios de RTC. Estos 
informes no mostraron ninguna diferencia en los 
resultados. En la actualidad, el uso más frecuente 
de régimen de entrega es 30G y en 10 fracciones de 
más de 2 semanas.

A pesar del interés en la mejora de los resultados 
con RTC usando agentes tales como gemcitabina, 
lonidamina, metronidazol, misonidazol, bromo-
deoxyuridine, motexafin gadolinio, y efaproxiral 
(RSR-13), la mayoría de resultados han sido decep-
cionantes hasta ahora. Los efectos secundarios de la 
RTC pueden ser graves y desagradables, incluyen la 
pérdida del cabello (88%), fatiga (95%), deterioro 
de la memoria (72%), falta de concentración(61%) 
y depresión (54%).

Para la radioterapia, los resultados son más favo-
rables asociados con puntuaciones de rendimiento 
de Karnofsky de 70% o más, en virtud de la edad, 
del control del tumor primario, y de diseminación 
metastásica limitada al cerebro.

Estudios retrospectivos han demostrado que más 
de la mitad de los pacientes tratados con radiotera-
pia de todo el cerebro mueren de cáncer sistémico 
progresivo y no como resultado de metástasis cere-
brales. Lo contrario es cierto para los pacientes con 
metástasis única en el cerebro, en los que la muerte 

es más probable de ser causada por las metástasis 
que por enfermedad sistémica progresiva.

La radioterapia ha establecido un tratamiento para 
los pacientes con metástasis cerebrales durante casi 
40 años. Varios puntos finales (outcome) han sido 
abordados en los ensayos, incluyendo el alivio de 
los síntomas, los esteroides, el control local, la falta 
de patrones en el sistema nervioso central y afec-
ción extracraneal, la supervivencia global, y la ca-
lidad de vida. El “punto final” es el alivio de los 
síntomas neurológicos específicos; Más del 50% de 
los pacientes con cefalea, convulsiones, o con clíni-
ca de hipertensión intracraneal tienen una respues-
ta completa a la radioterapia de todo el cerebro. 
Sin embargo, la duración de la respuesta llegua a 
1 año en sólo el 65% de los pacientes. Las tasas de 
respuesta son también basadas en la función neu-
rológica en el momento de inicio de la RTC, los 
pacientes con menos compromiso de la función 
neurológica muestran marcada mejoría respecto a 
aquellos con moderada función neurológica.

Otras áreas de investigación en el uso de la radio-
terapia incluyen la planificación de las dosis, el uso 
de la aceleración hiperfraccionada y de horarios, y 
una radioterapia postoperatoria coadyuvante. En 
cuanto a los corticosteroides, se dispone de infor-
mación mínima sobre los efectos cognitivos de la 
RTC como un punto final para el tratamiento.

Se sabe más acerca de los efectos adversos de la 
radioterapia de todo el cerebro, incluyendo com-
plicaciones agudas, generalmente se manifiesta 
por evidencia de hipertensión intracraneal o una 
exacerbación de los síntomas causados por la le-
sión tratada. Otras complicaciones documentadas 
incluyen enlentecimiento del tiempo de reacción, 
apareciendo de unas pocas semanas a unos pocos 
meses después de la radiación y normalmente tran-
sitoria. Son comunes cambios como somnolencia, 
alteraciones del humor, malestar, y disminución de 
la memoria. Aunque generalmente son transitorios, 
estas alteraciones de vez en cuando son progresivas, 
a veces irreversibles y con frecuencia progresivas. 
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Los déficits de memoria se han implicados como el 
efecto retardado más frecuente y grave de la terapia 
de radiación, con afectación de la nueva informa-
ción antes del deterioro cognitivo.

La mediana de supervivencia después de RCT es 
solo 3-6 meses. Este relativamente corto tiempo de 
supervivencia no refleja necesariamente un fracaso 
de la terapia, ya que más que la mitad de las muer-
tes están relacionadas con la enfermedad sistémica 
progresiva en lugar de las metástasis cerebrales.

La principal razón para aplicar RTC en las metás-
tasis cerebrales múltiples es el control o prevención 
de presentar síntomas neurológicos, que puede 
lograrse en 70-90% de los casos sin causar graves 
efectos neurológicos secundarios.

No obstante, irradiación de todo el cerebro no sig-
nifica automáticamente efectos secundarios a largo 
plazo. Arriagada et al. Informó de que no hay di-
ferencia significativa entre los pacientes con cán-
cer de pulmón de células pequeñas tratados con o 
sin irradiación craneal profiláctica (24 Gy en ocho 
fracciones durante 12 días) en términos de función 
neuropsicológica o anormalidades radiológicas en 
un período que asola desde 6 hasta 48 meses.

Por otra parte dosis inferiores fraccionadas (un to-
tal de dosis de radiación de 30 Gy con 2Gy por 
fracción diaria) tampoco se asociaron con un riesgo 
de toxicidad tardía en pacientes con de cáncer de 
pulmón de células no pequeñas tratados con irra-
diación craneal profiláctica. En pacientes con ca-
racterísticas de buen pronóstico en dosis fracciona-
da de 2G puede aplicarse para evitar efectos a largo 
plazo. La irradiación craneal profiláctica (ICP) en 
pacientes con CEP ha sido investigada como una 
estrategia para prevenir la difusión al cerebro, sien-
do el riesgo de desarrollar metástasis cerebrales 45-
54% a los 2 y 3 años en pacientes tratados con ICP.

Los informes sobre radiocirugía estereostática 
(RCE), que incluye dar altas dosis de radiación me-
diante el empleo de múltiples haces de radiación 

bien colimados (haces gamma) o por un acelerador 
lineal (linac), dominan la literatura reciente sobre 
la metástasis cerebral. La atención que se presta hoy 
a RCE es debido a que las metástasis cerebrales son 
objetivos ideales para radiocirugía. Los tumores son 
a menudo esféricos, con un diámetro menor de 3 
cm y tienen márgenes radiográficamente distintos. 
RCE puede ser considerada como una alternativa 
para la cirugía y tiene la ventaja de que puede ser 
usada más fácilmente en áreas elocuentes cerebrales 
o en áreas cerebrales quirúrgicamente inaccesibles, 
es menos invasiva, no hay incisión alguna pues sólo 
requiere la fijación del marco localizador al cráneo 
que se realiza con anestesia local y una leve seda-
ción, tiene breve estadía hospitalaria, en la mayoría 
de los centros del mundo se realiza en forma am-
bulatoria, tiene la posibilidad de tratar más de una 
lesión en un solo tiempo y es económica (demos-
trado esto en el análisis de costo-efectividad realiza-
do por la Salud Pública de Francia)21. Sin embargo, 
la craneotomía es el método preferido para tumores 
>3-4 cm de diámetro o cuando se requiere el alivio 
inmediato de la masa. Además, la cirugía es prefe-
rida cuando se justifica confirmación histológica1.

Por otro lado, es importante saber que la radiociru-
gía promueve el control de tipos tumorales radio-
resistentes como son las metástasis de melanoma, 
riñón y colon, donde la radioterapia fraccionada 
tiene menos efecto21. Las desventajas de la radio-
cirugía respecto a la cirugía son: su limitación para 
tratar volúmenes superiores a 12 cc, su falta de co-
rroboración histológica, considerando que hasta 
un 11% de pacientes oncológicos tienen otro tipo 
de lesiones como tumores primarios o abscesos21-24 
y no tiene un efecto inmediato, considerando el 
tiempo medio de respuesta de 20 días para aliviar 
un síntoma compresivo o reducir la presión intra-
craneana21.

En un estudio retrospectivo, en pacientes con me-
tástasis cerebral única, de los cuales 74 fueron qui-
rúrgicamente tratados y 23 radioquirúrgicamente 
tratados, tenían una tasa de supervivencia de un 
1 año del 62% y el 56% respectivamente2. Otros 
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estudios retrospectivos sobre RCE han mostrado 
rangos de tiempo medio de supervivencia en los 
límites de 7,4 a 12,9 meses, lo cual es compatible 
con el tiempo de supervivencia conocido de las se-
ries quirúrgica de metástasis cerebral3-5. El control 
local puede ser mejor después RCE. En el estudio 
por O’Neill y colegas2, no había ninguna diferencia 
en la recurrencia de tumor cerebral (local y distan-
te) entre la cirugía y la RCE, y aproximadamente el 
30% de pacientes mostró la recurrencia del tumor 
cerebral. Sin embargo, había una diferencia notable 
en el control de tumor local entre la cirugía y la 
RCE: ninguno del grupo de RCE mostró recurren-
cias mientras que el 58% del grupo de cirugía sí.2 
Se argumenta que el número absoluto de pacien-
tes con recurrencias cerebrales después RCE (seis 
pacientes) y algunas diferencias de características 
básicas en la interpretación entre ambos grupos de 
tratamiento obstaculiza la interpretación de con-
clusiones válidas de esta observación interesante. 
Otro estudio retrospectivo sobre RCE mostró una 
tasa de control media local del 83%6.

Aunque el tiempo medio de supervivencia después 
RCE varía entre 7 y 13 meses, los subgrupos de 
pacientes pueden sobrevivir más tiempo. En un es-
tudio, predominantemente de pacientes con cán-
cer pulmonar, la media de supervivencia era de 8,7 
meses, y 23 de 116 pacientes (el 20%) sobrevivió 
durante 24 meses o más7. En este estudio, el tiem-
po entre el diagnóstico del tumor primario y la 
ocurrencia de la metástasis cerebral, ausencia de un 
tercer órgano participante, y la cirugía repetida o 
RCE fue asociada con el aumento del tiempo de 
supervivencia7. En otro estudio, RCE fue repetida 
cuatro veces o más con pocas complicaciones8.

En la práctica, los pacientes con más de tres metás-
tasis cerebrales normalmente reciben RCT. Datos 
recientes demuestran que pacientes con múltiples 
metástasis podrían beneficiarse de la RCE: RPA 
(Recursive partitioning analysis) en 130 pacientes 
que fueron tratados con RCE, quienes fueron divi-
didos en dos grupos (una a tres vs menos de cuatro 
metástasis cerebrales), mostró que la supervivencia 

fue dependiente de la clase de RPA solamente y no 
del número de metástasis cerebrales9.

¿RADIOTERAPIA CEREBRAL TOTAL 
O RADIOCIRUGÍA ESTEREOTÁXICA?
Ningún estudio aleatorizado ha comparado RCT 
con RCE. En una revisión retrospectiva, 117 pa-
cientes con una a tres metástasis cerebrales tratados 
con RCE fueron comparados con 138 controles 
tratados con RCT.10 El RCE mostró una ventaja 
de supervivencia en pacientes clase 1 de 25 meses 
contra 5 meses (KPS 70, el tumor primario con-
trolado, ninguna otra metástasis, edad 65 años) y 
pacientes clase 2 de 6 meses contra 4 meses (KPS 
70)10.

RCT con o sin RCE
En el estudio RTOG (Radiation Therapy Oncolo-
gy Group)11, 333 pacientes con una a tres metás-
tasis cerebral fueron asignados al azar para reci-
bir RCT (37,5 Gy en 15 fracciones) seguido de 
RCE o ninguna RCE. Los datos de este estudio 
mostraron una ventaja de supervivencia asociada 
con RCE adicional para pacientes con una sola 
metástasis (supervivencia media de 4,9 contra 6,5 
meses, p=0,04). Los pacientes en la RCT más el 
grupo de RCE tuvieron mayor probabilidad de 
estar estables o mejorar el KPS (Score de Karnofs-
ky) respecto a pacientes que reciben RCT sola. En 
pacientes con múltiples metástasis (dos o tres), la 
RCE adicional no mejoró la supervivencia o el 
control local. En una revisión reciente retrospec-
tiva, RCE combinado con WBRT fue compara-
do con WBRT solo. El tratamiento combinado 
dobló la media de supervivencia en las tres clases 
RPA. El estado de funcionamiento fue el factor 
de pronóstico más fuerte: pacientes sin síntoma 
(KPS=100) tenían una media de supervivencia de 
dos veces respecto a aquellos con KPS ≤6044. La 
edad no fue un factor significativo. Estos datos in-
dican que la supervivencia es extendida si la RCE 
es aplicada después de la RCT en pacientes con 
una sola metástasis, pero no en aquellos con dos o 
más metástasis1.
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RCE con o sin RCT
Hay una discusión animada sobre el papel de la 
RCT después RCE. Muchos investigadores abogan 
por la omisión de esta después de RCE. En un es-
tudio prospectivo no aleatorizado, 41 pacientes con 
cuatro o menos metástasis cerebrales fueron trata-
dos con RCE13. La media de supervivencia fue de 
10 meses y la tasa de control local en general fue 
del 76%. El 56% de los pacientes tuvo progresión 
intracraneal con un tiempo de supervivencia me-
dio de 4,3 meses, y el 51% recibió radioterapia de 
salvamento. 12 pacientes (el 29%) recibieron RCT 
después de RCE en un tiempo de aproximadamen-
te 5 meses, y los investigadores concluyeron que la 
RCT puede evitarse en el 70% de los pacientes13.

La radiocirugía estereotáxica seguida por observa-
ción planificada en pacientes con una a tres me-
tástasis cerebrales fue estudiada prospectivamente 
en 101 pacientes14. En este estudio, el control local 
fue del 91% en 1 año. La supervivencia pudo ser 
predicha por la clasificación RPA, causando una 
supervivencia media de 13,4 meses en la clase 1; 
9,3 meses en la clase 2, y 1,5 meses en la clase 3. 
Debido a la pobre supervivencia de los pacientes, 
los investigadores abogan por la RCE en la clase 
3 sólo para aquellos menores de 65 años sin sig-
nos de progresión extracerebral de tumor14. En un 
reciente estudio retrospectivo, que incluyó 121 pa-
cientes tratados con RCE (supervivencia media de 
8 meses; tasa de control local de 87%), el estado del 
tumor primario avanzado, edad mayor, bajo KPS y 
el melanoma maligno fueron asociados con pobre 
supervivencia15. Los investigadores proponen que 
la RCT no debe ser parte del tratamiento inicial 
en pacientes con una o dos metástasis, alto KPS, 
edad joven y buen control del tumor primario, y 
sugieren que el no hacer de manera inicial el RCT 
pueda mejorar la calidad de vida15.

Sin embargo, la omisión de RCT después RCE pue-
de resultar en la disminución del control tumoral. 
Una comparación de RCE con o sin RCT mostró 
que la supervivencia del paciente libre de enferme-
dad intracraneal en 2 años fue del 60% después de 

RCE y RCT comparado con el 34% después RCE 
sola16. Otra revisión retrospectiva mostró las tasas 
de control local del 87% después RCE sola y del 
97% después de RCE seguida de RCT planificada 
(p=0,0001)17. En un estudio prospectivo no alea-
torizado sobre 36 pacientes tratados con RCE sola 
seguido por observación planificada, la recurrencia 
de tumor cerebral en cualquier parte del cerebro 
ocurrió en 47%18. En este estudio, la RCE sola fue 
asociada con un riesgo significativo de recurrencia 
de tumor cerebral, frecuentemente asociado con el 
déficit neurológico, con el incremento del tiempo 
de supervivencia18.

El efecto de RCT después de RCE sobre la supervi-
vencia continúa siendo confuso. Un estudio retros-
pectivo, que revisó 236 pacientes, mostró que en 
pacientes sin evidencia de enfermedad extracraneal, 
la media de supervivencia aumentó para los que re-
cibieron RCT adyuvante (15,4 contra 8,3 meses; 
p=0,08)19. Sin embargo, en una revisión multi-ins-
titucional, incluyendo a 569 pacientes que reciben 
RCE o RCE y RCT adyuvante, no hubo ninguna 
diferencia en la supervivencia20.

Así, aproximadamente la mitad de los pacientes no 
desarrolla metástasis cerebral recurrente después 
RCE. Los demás desarrollan metástasis cerebral 
recurrente (sintomática) y pueden experimentar el 
beneficio de RCT después RCE. Los datos sobre la 
importancia de varios factores de pronóstico para 
aplicar RCT son conflictivos, y no pueden propor-
cionar recomendaciones basadas en la evidencia1.

PRONÓSTICO
Una vez la metástasis cerebral se ha desarrollado, el 
pronóstico general de los pacientes es pobre, con 
una mediana de sobrevida de 4-5 meses y 1 año de 
sobrevida de aproximadamente 10%.1 Los factores 
pronósticos para una mejor sobrevida son un buen 
estado mental, la respuesta a los esteroides, moda-
lidad de tratamiento escogida, un buen estado de 
rendimiento ausencia de metástasis extracraneal, 
tumor primario controlado y edad menor de 65 
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años. Cuando todos esos factores estaban presentes 
la mediana de sobrevida era más de 7 meses. Pero 
si alguno de los últimos cuatro mencionados estaba 
ausente, la mediana de sobrevida disminuía a alre-
dedor de 4 meses. Los pacientes que no son trata-
dos tienen un pronóstico de 1-2 meses de vida; los 
que tratan con corticoides, 2-3 meses; con WBRT, 
3-6 meses; con cirugía más adyuvancia con RCT, 
10-16 meses; con RCE y RCT, 6-15 meses; o con 
quimioterapia, 8 12 meses.

CONCLUSIONES
Referirse a un tumor cerebral metastásico significa 
que el paciente tiene un estadio IV de cáncer, con 
promedio de sobrevida menor al año, cuando este 
se presenta sin primario conocido la probabilidad 
de hallarlo durante el tiempo de vida del paciente 
es de aproximadamente 50%. Aunque las metásta-
sis cerebrales pueden someterse a diversos tipos de 
tratamiento, como ya ha sido discutido anterior-
mente, el paciente sucumbe ante la progresión de 
la enfermedad sistémica más que debido al efecto 
de la metástasis.

Casi todas las terapias son cuasiequivalentes, con 
recurrencias locales en el rango del 40-50% al 
año. Pero al momento de elegir terapia quirúrgica 
siempre se debe estar a favor del tipo que pueda 
tolerar el paciente, su puntuación de Karnofsky, 
comorbilidades, enfermedades sistémicas, número 
de metástasis, tamaño y ubicación y la constelación 
de manifestaciones clínicas que pueda presentar el 
paciente.

Es esencial que el manejo y sus decisiones para esta 
enfermedad devastadora estén a cargo de un equi-
po multidisciplinario conformado por oncólogos, 
radio-oncólogos, neurocirujanos, el paciente y su 
familia.
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REVASCULARIZACIÓN DIRECTA TRATAMIENTO 
DE LA ENFERMEDAD DE MOYA – MOYA. 

DESCRIPCIÓN DE CASO
DIRECT REVASCULARIZATION TREATMENT MOYAMOYA DISEASE. 

CASE DESCRIPTION

Alberto F. Caballero¹ - Andrés González² - Leonardo Chacón Zambrano²

Resumen: Se describe el caso clínico de una paciente femenina de 9 años de edad quien consulta 
por un cuadro clínico caracterizado por un síndrome piramidal derecho asociado a un síndrome 
de alteración del lenguaje, a quien en estudios de neuro- imágenes se evidencia lesión isquémica 
en hemisferio dominante, por tratarse de un ECV en paciente joven es llevada para realización de 
Angiografía Cerebral diagnóstica que demuestra hallazgos compatibles con la Enfermedad de Moya-
Moya Estadio III unilateral izquierda, por lo cual para tratamiento de su enfermedad, es llevada a una 
revascularización directa (arteria temporal superficial- arteria cerebral media segmento M4).

Summary: We describe the case of a female 9 years old patient who came to our institution with a cli-
nical syndrome characterized by a right pyramidal syndrome associated with a language impairment, 
whose neuro-images show ischemic injury in the dominant hemisphere. Being a young CVD patient, 
she was programmed for cerebral digital substraction angiography, showing findings compatible with 
stage III moya-moya disease in the left hemisphere. Treatment of the disease was done by direct revas-
cularization (temporal artery superficial - middle cerebral artery M4 segment).

Palabras clave: Revascularización Cerebral, Enfermedad de Moya-moya, Infarto Cerebral, Paresia, 
Afasia.

Keywords: Cerebral Revascularization, Moya-moya Disease, Cerebral Infarction, Paresis, Aphasia.

¹ Neurocirujano Endovascular Hospital Militar Central.
² Residente II de Neurocirugía Hospital Militar Central.

PENDIENTE
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INTRODUCCION
La enfermedad de moya-moya es una enfermedad 
vascular encefálica oclusiva progresiva, no inflama-
toria, no arterosclerótica, que se caracteriza por un 
patrón angiográfico característico: estenosis u oclu-
sión del segmento distal de las arterias carótidas in-
ternas (ACI) y porciones proximales de las arterias 
cerebrales anteriores (ACA) y medias (ACM) con 
desarrollo compensatorio de una fina red de colate-
rales en la base del cerebro. Estos son los llamados 
“vasos moyamoya”1-3.

Suzuki y Takaku, en 1969, le adjudicaron el tér-
mino japonés “moyamoya” haciendo alusión a la 
apariencia en “bocanada de humo” de la red de 
colaterales en las imágenes angiográficas4. Luego, 
los mismos autores describieron los cinco estados 
angiográficos de la enfermedad5.

En general, se aplica el término “enfermedad de 
moyamoya” para aquellos casos en los cuales la 
estenosis de las ACI es idiopática y el término de 
“Síndrome de moyamoya” a aquellos casos en los 
cuales se ha desarrollado una extensa red de cola-
terales en relación a una estenosis carotidea uni o 
bilateral secundaria a otras patologías.

Epidemiología
Su mayor prevalencia se da en la población orien-
tal, principalmente japonesa y asiática; sin embar-
go, se han reportado casos en distintas razas y países 
a lo largo del mundo1, 7, 8.

En la población japonesa, la prevalencia e inci-
dencia es de 3.16 por 100.000 habitantes y de 
0.35 por 100.000 habitantes al año respectiva-
mente. En esta población, la enfermedad es más 
frecuente en mujeres y destaca una presentación 
bimodal de los grupos etarios, con un alza mayor 
entre los 10-14 años y luego otra menor entre los 
40-50 años1, 3, 8, 9.

En la población occidental se describe una edad de 
inicio más tardía10. Se han reportado un 7-12% de 
casos de moyamoya familiar1, 8, 9, 11.

Etiología
La etiología es desconocida. Si bien, distintos estu-
dios epidemiológicos sugieren que factores genéticos 
(herencia multifactorial) estarían involucrados en su 
patogénesis, las opiniones aún están divididas entre 
causa congénita o adquirida1, 2, 12. Se la ha asociado 
a trauma, infecciones, enfermedades autoinmunes, 
tumores y radiación lo que sugiere un factor adquiri-
do1. Sin embargo, algunos autores suelen denominar 
a estos casos síndrome de moyamoya y diferenciarla 
de la enfermedad de moyamoya clásica.

Cuadro clínico
El curso y síntomas de la enfermedad varían según 
el grupo etario1. Se describen pacientes asintomá-
ticos hasta pacientes con déficits neurológicos gra-
ves1, 3, 19.

En general, se reconocen cuatro formas clínicas sin-
tomáticas principales: 1. infartos cerebrales, 2. crisis 
isquémicas transitorias, 3. hemorragias cerebrales y 
4. convulsiones3. De éstas, las formas isquémicas 
predominan en niños y son el modo de presenta-
ción más frecuente de la enfermedad, con crisis is-
quémicas transitorias en alrededor de un 40% de 
los pacientes e infartos cerebrales en un 30%1, 7, 19. 
Se ha postulado que estos eventos pudiesen desen-
cadenarse con hiperventilación o ejercicio. Las for-
mas hemorrágicas aumentan en adultos, con una 
frecuencia que puede llegar hasta el 60% en algu-
nas series17, 18. Este porcentaje parece ser menor en 
los grupos occidentales, donde no supera el 20%20.

Se describe una frecuencia de epilepsia de 25% en 
niños y 5% en adultos. Otro modo de presentación 
es deterioro cognitivo progresivo, posiblemente en 
relación a hipoperfusión cerebral crónica, su espec-
tro va desde un deterioro cognitivo mínimo a retar-
do mental severo3.

Se han descrito casos aislados de presentación inha-
bitual con trastornos del movimiento como: corea, 
distonía, parkinsonismo y diskinesias asociadas al 
ejercicio. Teóricamente esto pudiese estar en rela-
ción a la hipoperfusión cerebral21.
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El grupo de pacientes asintomáticos, se define 
como aquellos que tienen neuroimágenes carac-
terísticas pero que no han presentado síntomas 
isquémicos ni hemorrágicos. Se desconoce su pre-
valencia y no existe un manejo establecido para es-
tos casos22. Kuroda et al, describen un grupo de 40 
pacientes con moyamoya asintomáticos, donde el 
diagnóstico fue un hallazgo, en relación a síntomas 
inespecíficos como cefalea y vértigo o estudios en 
familiares. El 30% de los pacientes tenia infartos en 
las neuroimágenes, ninguno presentó hemorragia. 
La mayoría se encontraba en etapa 3 ó 4 de enfer-
medad. Las consecuencias clínicas y psicológicas de 
la enfermedad de moyamoya son relevantes, con un 
alto porcentaje de discapacidad motora y cognitiva 
que puede llegar a ser invalidante.

Algunos pacientes presentan un curso con una alta 
tasa de recurrencias y otros se mantienen más esta-
bles, esto último, es más frecuente en adultos, sin 
que estén claros los factores determinantes de estas 
variaciones. El modo de presentación hemorrágica 
en general se asocial a peor pronóstico1, 17, 23.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO
Paciente femenina de 9 años de edad quien consul-
ta por cuadro clínico consistente en disminución 
súbita de la fuerza muscular en hemicara y hemi-
cuerpo derecho de predominio en el miembro su-
perior asociado a parestesias (hormigueo y pesadez) 
cuadro el cual se asocia a alteración del lenguaje 
tanto para la expresión como la comprensión, mo-
tivo por el cual acude en compañía de su madre a 
nuestra institución en donde es valorada por el ser-
vicio de pediatría y Neurología Infantil quienes so-
licitan estudios de Neuro-imagen inician estudios 
de ECV en paciente joven y dentro de protocolo 
de estudio interconsulta a nuestro servicio de Neu-
rocirugía.

Al examen físico del ingreso se encuentra una pa-
ciente en aceptables condiciones, sin signos de di-
ficultad respiratoria y estabilidad hemodinámica, 
al examen físico general sin hallazgos positivos. Al 

examen Neurológico: consciente alerta, funcio-
nes mentales superiores no valorables, Lenguaje: 
Afásica Mixta (aferente y eferente), parálisis facial 
central derecha (Figura 1). Fuerza Muscular 0/5 en 
miembro superior derecho, 3/5 miembro inferior 
derecho (Figura 2 a y 2 b).

Figura 1 
Se evidencia parálisis facial central al ingreso, 

compromiso en comisura labial.

Figura 2a 
Paresia braquial derecha espástica 1 / 5.

Figura 2b 
Paresia crural con marcha en telescopaje 
(fotos tomadas a los 25 días de evolución).
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La TAC cerebral de ingreso evidencia una lesión 
hipodensa localizada en el territorio temporoparie-
tal derecho (territorio de la Arteria Cerebral Media 
derecha) sin signos de compresión sobre las demás 
estructuras del SNC.

Además de realiza IRM cerebral con Angioresonan-
cia, se evidencia restricción de la secuencia de Di-
fusión e Hipo-intensidad en la secuencia de ADC 
en los mismos territorios anteriormente descritos. 
(Figura 3a - 3b).

Estos hallazgos compatibles con lesión isquémica.

Es llevada a realización de Angiografía cerebral 
diagnostica. En la cual se observa estenosis progre-
siva con luz irregular en segmentos supraclinoideos, 
con proliferación incipiente de vasos de Moyamo-
ya. Estadio III. (Figura 4).

Figura 3a 
Lesión hipo-intensa a nivel del territorio de la arteria 
cerebral media izquierda comprometiendo la región 

caudado-putaminal y capsula interna. 
En IRM cerebral simple secuencia FLAIR.

Figura 3b 
Se visualiza la disminución del calibre del segmento 

supraclinoideo y comunicante de la arteria 
carótida interna izquierda. En Angio-IRM.

Figura 4 
Angiografía cerebral. Presencia de estenosis irregular 

del segmento supraclinoideo e incipiente 
proliferación de vasos de Moya- Moya.
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Es Llevada a cirugía para la realización de una re-
vascularización directa arteria- arteria término-late-
ral entre la arteria Temporal superficial y la arteria 
cerebral media segmento M4. (Figuras 5)

Inicia programa de rehabilitación integral y multi-
disciplinario: Fisiatría y rehabilitación, Fisioterapia, 
Fonoaudiología, Psicología, Terapia Ocupacional y 
Trabajo Social.

Es valorada en la consulta 7 meses de iniciado su 
cuadro clínico en donde se evidencia una mejoría 
significativa de su paresia facial (Figura 6) y de la 
fuerza del hemicuerpo derecho a nivel braquial 4/5 
y a nivel crural 4+/5.

(Figuran 7a – b).

Figura 5a 
Disección de la arteria temporal superficial.

Figura 5b 
Craneotomía, disección del valle silviano 

identificación de segmento M4 y clampeo de este.

Figura 5c 
Detalle del clamp del segmento M4 

de la arteria cerebral media.

Figura 6 
Evidencia de finalización de anastomosis arteria 

temporal superficial con la arteria cerebral 
media segmento M4.

Figura 6 
Mejoría de parálisis facial, control 7 meses después.
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DISCUSIÓN
Aunque inicialmente se consideraba que la en-
fermedad de Moyamoya era muy rara en nuestro 
medio y que era predominante de las personas ori-
ginarias del Oriente Lejano. A medida que se rea-
lizan más angiografías cerebrales diagnósticas y se 
ve incluida con mayor frecuencia en el estudio de 
nuestros pacientes jóvenes con infartos cerebrales, 
encontramos menos raro el diagnóstico de la enfer-
medad de moya-moya y como bien queda claro el 
100% de estos pacientes requieren de tratamiento, 
es por lo tanto fundamental cada día mas familiari-
zarnos con todas las opciones terapéuticas que para 
esta entidad existen, tanto médicas como quirúrgi-
cas y de estas últimas tanto métodos de revasculari-
zación indirecta como directa.
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Comentario sobre el artículo

Como bien es definido en este 
reporte de caso, la enfermedad 
de Moya-moya (EMM) es una 
vasculopatía cerebral infrecuen-
te que predispone al paciente a 
sufrir ictus en asociación con es-
tenosis progresiva de la arteria 
carótida interna (ACI) y sus ra-
mas proximales, con desarrollo 
posterior de vasculatura colateral 
compensatoria en la circulación 
anterior y raramente se involucra 
la circulación posterior. También 
se hace claridad en que es nece-
sario conocer la diferencia entre 
enfermedad, síndrome y patrón 
angiográfico Moya-moya dadas 
las implicaciones en cuanto a de-
cisión de tratamiento y sabiendo 
que es un término que llama la 
atención y resulta pegajoso por lo 
que se puede caer en el error de 
sobrediagnosticarse.

Con respecto al tratamiento 
quirúrgico datan reportes desde 
1964, el primero por Tsubokawa 
que describe la duropexia po-
niendo un colgajo de dura sobre 
áreas corticales y llegando hasta 

técnicas mas complejas como las 
directas e indirectas que incluso 
generaron la posibilidad de com-
binarse entre sí para favorecer una 
colateralización mas eficiente.

En el caso aquí reportado se 
menciona el criterio angiográfico 
con estenoclusión unilateral de la 
ACI y la red anormal de vasos en 
la vecindad del segmento estenó-
tico, por lo cual se debe definir 
como enfermedad de Moya-moya 
probable al excluirse otras patolo-
gías como arterioesclerosis, enfer-
medades autoinmunes, tumores, 
meningitis y si en el seguimiento 
posterior se evidencian hallazgos 
bilaterales se denominará EMM 
definitiva.

En la discusión se destaca el 
cambio en la epidemiología de 
esta patología. Previamente se 
consideraba que era mas frecuen-
te en niños de 5 a 9 años y que la 
forma hemorrágica predominaba 
en adultos lo cual no ha cambia-
do, pero en el 2008 Kuroda pu-
blicó una modificación en la inci-
dencia y prevalencia de la EMM, 

aumentado de 0.35/3.16 respec-
tivamente en 1995 a 0.94/10.5 
en el 2006 con un mayor pico de 
presentación en la población de 
adultos entre 45 a 49 años, esto 
explicado por la tendencia que 
hoy existe de estudiarse amplia-
mente con angiografía o angioR-
NM a aquellos paciente jóvenes 
con enfermedad cerebrovascular 
isquémica que antes permanecían 
sin una etiología establecida y a 
que actualmente es mas fácil acce-
der a estos recursos.

Los estudios cuantitativos de 
hemodinámica cerebral como el 
PET o el SPECT son técnicas en 
mejoría y aun controvertidas, te-
niendo mayor utilidad en la po-
blación pediátrica por su mayor 
reserva cerebrovascular, además 
pueden guiar la selección del tra-
tamiento y objetivizan el segui-
miento posquirúrgico.

Actualmente el tratamiento 
para la EMM es netamente qui-
rúrgico, y no existe una terapia 
especifica para reversar o detener 
la enfermedad primaria; el trata-
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miento médico con ASA, hepa-
rinas de bajo peso molecular y 
warfarina no ha demostrado una 
gran influencia en el desenlace de 
estos pacientes, y la nimodipina 
se ha utilizado en casos de cefalea 
refractaria asociada a la enferme-
dad con buen control sintomáti-
co pero a la vez generando mayor 
riesgo de complicaciones hemo-
rrágicas. La terapia endovascular 
tiene utilidad cuando se presen-
tan aneurismas intranidales aso-
ciados pero si se considera el prin-
cipio de la enfermedad nunca se 
estimulara la neovascularizacion 
por lo cual tiene poca utilidad en 
EMM.

Para decidir que pacientes se 
trataban, antes utilizaban la cla-
sificación de Matsushita que de-
fine cuantos ictus y AITs sufría el 
paciente en el año y se correlacio-
naba con la clasificación angio-
grafica, haciendo mas compleja 
la decisión de tratar, por lo cual 
hoy simplemente se deben tratar 
aquellos paciente sintomáticos 
que en caso de no tratarse el 70% 
sufrirán un nuevo ictus en los si-
guientes cinco años.

En cuanto a los pacientes asin-
tomáticos los estudios de historia 
natural de la enfermedad sugieren 
seguimiento.

Existe gran controversia acerca 
de cual es la técnica ideal para el 
tratamiento de estos pacientes, en 
el 2009 Starke y cols. realizaron 
un meta-análisis concluyendo que 
no existen ensayos clínicos con-
trolados que evalúen la eficacia de 

cada tratamiento quirúrgico y las 
series de casos existentes carecen 
de un adecuado poder, hay sesgo 
de selección y las características de 
los pacientes no son uniformes, 
por lo que finalmente la literatura 
no soporta recomendar algún mé-
todo sobre el otro.

Con respecto a la revasculari-
zación directa entre arteria tem-
poral superficial - arteria cerebral 
media (M4) sabemos que se logra 
una rápida obtención del flujo 
con mejores resultados angiográ-
ficos inmediatos, pero requiere 
una mayor destreza y curva de 
aprendizaje del cirujano resaltan-
do así la buena técnica utilizada 
en la resolución del caso expues-
to, sumado a que se trataba de un 
paciente pediátrico en quien los 
diámetros de los vasos son me-
nores lo que dificulta la manipu-
lación; existe además el riesgo de 
hiperemia y síndrome de reperfu-
sión, y también pueden lesionarse 
colaterales previamente formadas 
creando flujo competitivo cuando 
se realiza el bypass directo.

Lo ideal es operar estos pacien-
tes luego de la cuarta semana del 
ictus, se debe intervenir el lado 
mas afectado inicialmente y a la 
semana realizar el procedimien-
to en el otro lado. Igualmente es 
de vital importancia en estos ca-
sos las implicaciones anestésicas 
perioperatorias donde se debe 
mantener una leve hipotermia, y 
especialmente en niños mantener 
la sedoanalgesia y oxigenación 
desde la habitación, garantizar la 

normotensión en el peri y tran-
soperatorio, y reiniciar la aspirina 
al siguiente día. Guzman en su 
serie reportó ictus recurrente o 
hemorragia a 5 años del 5.5% en 
pacientes con revascularización 
directa.

Las técnicas de revasculariza-
ción indirecta tienen la ventaja 
de ser menos invasivas y necesitar 
menor tiempo operatorio, por lo 
cual la encefalo-duro-arteriosi-
nangiosis es la técnica mas utili-
zada principalmente en niños y se 
ha encontrado neovascularización 
hasta del 90% a los 6 meses. Los 
neurocirujanos han mezclado to-
das las técnicas utilizando dura, 
músculo, galea e incluso se ha 
combinado la técnica directa con 
la indirecta encontrando en todos 
estos buenos resultados clínicos 
y angiográficos, concluyendo así 
que el procedimiento escogido 
depende de la experiencia inhe-
rente al cirujano y a la institución.

El caso de esta paciente en 
particular fue resuelto adecua-
damente , subrayando de nuevo 
la destreza quirúrgica empleada 
y el excelente plan de rehabili-
tación. Conociendo que los ha-
llazgos eran unilaterales en esta 
paciente de nueve años es de 
gran importancia continuar el 
seguimiento angiográfico ya que 
muy posiblemente se trata de 
una paciente con enfermedad de 
Moya-moya definitiva, y cuando 
se evidencie el compromiso bila-
teral, seguro requerirá tratamien-
to contralateral.

Salomóm Flórez Jiménez, MD, Servicio de Neurocirugía, Universidad de Antioquia.
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Muerte Súbita e Inesperada 
en Epilepsia (SUDEP):

Una mirada integral
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Resumen: La muerte súbita e inesperada en epilepsia, conocida como SUDEP, es un fenómeno poco 
conocido y una causa frecuente de mortalidad entre los individuos con epilepsia. En este artículo se 
comentan los principales aspectos sobre su definición y su clasificación; se habla además de la epi-
demiología y los mecanismos más investigados hasta ahora. También se mencionan algunos aspectos 
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INTRODUCCIÓN
La mortalidad por cualquier causa en personas con 
epilepsia es dos a tres veces mayor que en la pobla-
ción general, y se debe principalmente a hipoxia 
postural, ahogamiento y lesiones traumáticas entre 
otras1, 2. El término SUDEP (por las siglas del in-
glés Sudden and Unexepected Death in Epilepsy) 
ha sido definido como muerte súbita e inesperada 
en individuos con epilepsia. Dicho tema ha atraí-
do considerable atención en los últimos años por 
parte de investigadores, quienes se centran princi-
palmente en conocer su prevalencia, posibles fac-
tores de riesgo y desencadenantes, tanto como su 
prevención.

Basados en algunos criterios definidos por un pa-
nel de expertos en 1997, el término SUDEP se ha 
definido como muerte súbita, inesperada, con o 
sin testigos, no traumática, ni por ahogamiento, en 
pacientes con epilepsia, con o sin evidencia de un 
ataque previo y en quienes se excluyen un estatus 
epiléptico y causas toxicológicas o anatómicas de la 
muerte en el examen post-mortem (Nashef )3-6.

Cuando se habla de inesperada, se hace referencia a 
una muerte que ocurre durante actividades norma-
les, sin causas médicas presentes, en pacientes por 
lo demás sanos7.

Es importante tener en cuenta además, que la defi-
nición de muerte súbita en epilepsia no es igual a la 
definición de muerte súbita en general que incluye 
muertes con y sin causa anatomopatológica identi-
ficada en los estudios postmortem8.

SUDEP es importante, pues la muerte súbita en per-
sonas con epilepsia es 40 veces mayor que en indivi-
duos que no sufren de epilepsia. Además, la muerte 
en los afectados, sobreviene en edades tempranas1.

La prevención se centra principalmente en un ade-
cuado control de la epilepsia, aunque estudios re-
cientes sugieren una disminución de SUDEP luego 
de la cirugía para la epilepsia. Se necesitan sin em-
bargo, métodos adicionales de profilaxis3, 9-11.

En este artículo se exponen los criterios epidemio-
lógicos necesarios para la clasificación de SUDEP 
(definitiva, probable, posible e improbable o sin 
SUDEP). También se presentan los principales 
factores de riesgo y mecanismos etiopatogénicos 
propuestos para explicar este fenómeno, así como 
también aspectos sobre la prevención y se plantean 
hipótesis para futuras investigaciones.

CLASIFICACIÓN
Los criterios diagnósticos para SUDEP, que son de 
uso regular actualmente, fueron desarrollados du-
rante los años 90 por The United States Food and 
Drug Administration(FDA) y Burroughs Wellco-
me, debido al aumento del riesgo de muerte súbita 
en personas participantes en ensayos clínicos para 
determinar la eficacia de fármacos antiepilépticos. 
Estos son:

Diagnóstico previo de epilepsia.

Muerte inesperada mientras tenía un estado razo-
nablemente bueno de salud.

La muerte se produjo súbitamente “de repente”.

La muerte se produjo durante las actividades nor-
males.

No se encontró una causa médica de la muerte al 
estudio autopsia.

La muerte no fue el resultado directo de la crisis o 
del estado epiléptico1.

Basados en estos criterios, SUDEP se clasifica en:

Definitiva: Incluye todos los criterios menciona-
dos, además de tener una descripción adecuada 
sobre las circunstancias de la muerte junto con un 
informe post-mortem1.

Probable: Reúne todos los criterios, pero no hay 
datos post-mortem1.



356

NEUROCIENCIAS EN COLOMBIA

Posible: Las circunstancias de la muerte es sugestiva 
de SUDEP, sin embargo, dicha información es in-
suficiente o limitada para documentar con certeza 
SUDEP probable o definitiva. No se tienen datos 
post-mortem1.

Improbable o sin SUDEP: son aquellas muertes 
por potras causas o en las que las circunstancias ha-
cen que SUDEP sea altamente improbable1.

Normalmente, las definiciones de SUDEP inclu-
yen los casos de SUDEP definitiva y de SUDEP 
probable, pues sólo alrededor del 14% total de 
muertes se someten a un examen post-mortem en 
Estados Unidos1.

EPIDEMIOLOGÍA
La epilepsia afecta aproximadamente entre el 
0,5% al 1% de la población mundial12. Un tercio 
de las personas con epilepsia tienen convulsiones 
persistentes a pesar de recibir un tratamiento ade-
cuado12.

En los individuos con epilepsia, además de SUDEP, 
el aumento de la mortalidad, es debido a trauma-
tismos accidentales, ahogamiento, anoxia postural, 
suicidio, y estatus epiléptico1, 13.

Aunque hay variaciones entre los diferentes estu-
dios, la incidencia de SUDEP oscila entre 0,09 a 
9,3 casos por 1000 pacientes-año, según la pobla-
ción de pacientes y la metodología del estudio. Las 
tasas más altas se han encontrado en pacientes con 
epilepsia sintomática y en individuos en espera de 
cirugía para la epilepsia o en quienes ésta no ha te-
nido éxito3, 6, 9, 10, 14-16.

Por otro lado, en Estados Unidos la muerte sú-
bita en adultos jóvenes (<45 años) sin epilepsia 
es extremadamente rara, y se presenta con una 
incidencia de 5 a 10 casos por cada 100.000 
personas-año, y en los ancianos la tasa aumenta 
aproximadamente a 300 casos por cada 100.000 
personas-año1.

SUDEP es una causa frecuente de mortalidad, dado 
que representa entre un 7% a un 18% de todas las 
muertes en pacientes con epilepsia y supera las tasas 
de muerte súbita en la población general en casi 
24 veces. Además, representa aproximadamente el 
50% de las muertes en individuos con epilepsia re-
fractaria3, 6, 9, 10, 14-16.

En un estudio en Pensylvania, en pacientes con epi-
lepsia entre 14 y 21 años se reportó una incidencia 
de muerte súbita de 188,6/100.000, en compara-
ción con 4,6/100.000 en la población general del 
mismo rango de edad. El RR encontrado en este 
estudio, fue de 40,2 (IC falta); es decir que el riesgo 
de muerte súbita en personas con epilepsia es 40,2 
veces el riesgo de la población general1.

En cuanto a los niños podemos encontrar una inci-
dencia que varía entre 1.1 y 4.3 /10.000 pacientes-
año17.

MECANISMOS FISIOPATOLÓGICOS
Los mecanismos fisiopatogénicos más frecuente-
mente asociados a SUDEP son la apnea central y el 
edema pulmonar, junto con las arritmias cardiacas.

La apnea central es una causa frecuente de la insu-
ficiencia respiratoria asociada a convulsiones, y es 
una característica importante en los casos de SU-
DEP. Cuando ésta se presenta, los neurotransmiso-
res inhiben el tallo cerebral y producen apnea pos-
tictal, que se puede asociar con una disminución 
drástica de la frecuencia cardiaca y un aumento de 
la presión arterial inducida por coactivación del sis-
tema simpático y parasimpático10, 16.

Existe también la hipótesis de que la apnea en SU-
DEP puede ser consecuencia de obstrucción mecá-
nica, hipotonía de los músculos relacionados con la 
respiración o espasmos bronquiales.

El edema agudo de pulmón puede estar asociado 
con traumatismo craneoencefálico grave, incre-
mento de la resistencia vascular pulmonar (debida 
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a la vasoconstricción generalizada causada por las 
crisis convulsivas) y hemorragia subaracnoidea14.

La arritmia es inducida por las descargas convulsi-
vas que actúan a través del sistema nervioso autó-
nomo. Este es el mecanismo más aceptado actual-
mente en SUDEP. En estos casos, se ha visto por 
estimulación eléctrica compromiso de los centros 
de control autonómico corticales (la ínsula, el giro 
del cíngulo y la corteza ventromedial prefronal), 
subcorticales (hipotálamo) y de la amígdala (que 
integra tanto corticales como subcorticales)10, 14. La 
amígdala interviene en la respuesta autonómica de 
las emociones, y representa el foco más común de 
epilepsia parcial10, 14.

Las arritmias se han asociado frecuentemente a las 
convulsiones. Éstas van desde bradicardia (25,5%), 
hasta una clara taquicardia con disminución del in-
tervalo RR durante los primeros 10 segundos del 
periodo de descarga; éste último cambio se ha des-
crito en casi la mitad de los pacientes2. Igualmente 
se ha reportado asistolia ictal, fibrilación auricu-
lar, alteraciones de la repolarización, bloqueos de 
rama2, ritmos de unión, elevación y depresión del 
segmento ST, y prolongación de los intervalos QT 
corregidos10.

Las convulsiones tónico clónicas generalizadas se 
relacionan con un aumento de la ocurrencia y se-
veridad de anormalidades electrocardiográficas, a 
diferencia de las crisis parciales complejas. Tam-
bién se ha demostrado que la duración de las con-
vulsiones es mayor en los pacientes que presentan 
anormalidades electrocardiográficas. Estas caracte-
rísticas clínicas han sido relacionadas con el riesgo 
de muerte súbita2.

Los pacientes con epilepsia del lóbulo temporal 
pueden tener respuestas autonómicas interictales 
anormales; el desequilibrio entre los sistemas ner-
viosos simpático y parasimpático se asocia con una 
incremento de la incidencia de SUDEP. Las altera-
ciones del ritmo cardiaco se han asociado con los 
casos de SUDEP que suceden durante el sueño(10).

Los cambios anatomopatológicos observados en el 
corazón de los pacientes que fallecieron por SU-
DEP incluyen: la fibrosis de la pared de pequeñas 
arterias coronarias, atrofia y degeneración de la 
fibra cardiaca, y anormalidades morfológicas del 
sistema de conducción, y se ha sugerido que éstas 
son consecuencia de la hipoxia y el aumento de las 
catecolaminas durante la tormenta simpática ictal3.

FACTORES DE RIESGO
Los factores de riesgo identificados en relación 
con SUDEP, cuando se compara con otras causas 
de muerte súbita, incluyen edad joven, estar en 
la cama y niveles subterapéuticos de medicamen-
tos antiepilépticos. Por otro lado, la edad joven, la 
alta frecuencia de convulsiones, la politerapia (OR 
1,95)9-11, 18, epilepsia de larga duración (OR 1,95) 
9-11, 18 y el uso de drogas psicotrópicas, son los fac-
tores de riesgo relacionados con SUDEP cuando 
los afectados se comparan con otros sujetos con 
epilepsia.

En conclusión, estudios epidemiológicos han do-
cumentado mayor riesgo de SUDEP en pacientes 
jóvenes de sexo masculino (OR 1,4), con convul-
siones tónico clónicas generalizadas frecuentes, y 
epilepsia iniciada a edad temprana (inicio antes de 
los 16 años, OR 1,7)18, refractaria al tratamiento1, 

3, 4, 6, 10, 14-16.

La presencia de niveles subterapéuticos de me-
dicamentos anticonvulsivos en sangre, el mal 
control de las convulsiones tónico-clónicas ge-
neralizadas, tener alguna lesión estructural en el 
cerebro, la larga duración de la epilepsia, el estilo 
de vida, uso de drogas psicotrópicas incluido el 
alcohol, las dificultades en el aprendizaje, disca-
pacitados mentales, ser de origen afro-america-
nos, las temperaturas de invierno, las convulsio-
nes de inicio parcial y estar dormido en posición 
prona, son otros factores de riesgo asociado con 
SUDEP1, 4, 14. (Kloster y Engelskjon, 1999). Asi, 
el 61% de estas muertes ocurrieron durante el 
sueño y el 71% de los pacientes con SUDEP 
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fueron encontrados en posición prona, en un 
estudio hecho en población ambulatoria de un 
hospital de referencia de nivel terciario Kloster y 
Engelskjon, 1999). Se ha sugerido que una cre-
ciente inestabilidad autonómica durante las con-
vulsiones que ocurren mientras el paciente duer-
me, podrían ser un factor clave para SUDEP(6). 
Además, la falta de asistencia en caso de com-
promiso respiratorio durante las crisis convulsi-
vas nocturnas podrían contribuir a la muerte de 
estos pacientes3, 4, 6, 8, 10, 18.

Se ha demostrado un riesgo mayor de SUDEP en 
pacientes que reciben politerapia para el control de 
las crisis epilépticas, mientras que la monoterapia 
se ha mencionado como factor protector. También 
se habla de un riesgo mayor en las personas con 
epilepsia de inicio a edad temprana que se encuen-
tran en tratamiento con lamotrigina18. Este medi-
camento se ha asociado con un aumento del riesgo 
de SUDEP en pacientes con epilepsia idiopática 
generalizada, pero no se ha establecido con certeza 
una asociación entre el uso de este fármaco y SU-
DEP en pacientes con epilepsia focal19.

La monoterapia con carbamazepina y sus cambios 
frecuentes y rápidos en los niveles plasmáticos tam-
bién se han relacionado con SUDEP4, 10, 16.

Se ha descrito una mayor tasa de SUDEP en los en-
sayos clínicos de nuevos fármacos. Esto puede ser 
debido a la inclusión en el estudio de pacientes de 
alto riesgo mas que por los efectos adversos de los 
fármacos antiepilépticos1.

Otros factores de riesgo mencionados son la recu-
rrencia de crisis epilépticas después de cirugía y el 
síndrome de QT largo familiar10.

PREVENCIÓN
La primera línea de prevención es un buen control 
de las convulsiones, mediante el uso adecuado de 
fármacos antiepilépticos y una excelente adhesión 
al tratamiento3, 9-11.

Existen otras medidas que pueden reducir el riesgo 
de SUDEP como la supervisión durante la noche, 
el uso de almohadas anti-asfixia, evitar el consumo 
excesivo de alcohol y adoptar un estilo de vida salu-
dable, evitando el estrés3, 10, 16.

La educación de los miembros de la familia y los 
cuidadores en resucitación cardiopulmonar, que 
incluya el uso de desfibriladores, son otras medidas 
que podrían prevenir la aparición de SUDEP, aun-
que es probable que esto aumente en estas perso-
nas, la carga emocional y los sentimientos de culpa 
en caso de fracaso10.

Desafortunadamente hasta un 30-40% de los pa-
cientes siguen sufriendo de epilepsia intratable, por 
lo tanto todos los pacientes deben ser concienti-
zados sobre el hecho de que el control completo 
de las convulsiones parece ser la única manera de 
prevenir SUDEP14.

CONCLUSIONES

•	 La muerte súbita e inesperada en epilepsia, más 
conocida como SUDEP, ha llamado la atención 
de diversos autores en los últimos años, quienes 
la han clasificado en: definitiva, probable, posi-
ble, improbable o no SUDEP.

•	 Aunque es un fenómeno relativamente frecuen-
te, responsable del 7 al 18% de las muertes en 
individuos con epilepsia, sigue siendo descono-
cido por muchos pacientes que padecen epilep-
sia y por muchos profesionales de la salud.

•	 Se debe investigar más a fondo sobre los meca-
nismos fisiopatológicos causantes del fenóme-
no, para tener teorías certeras, que permitan al 
médico tratante orientar mejor el tratamiento 
de los pacientes.

•	 Aún no hay un tratamiento preciso para evitar 
la muerte súbita en individuos con epilepsia, y 
se debe trabajar más en la prevención de éste 
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fenómeno, actuando especialmente sobre los 
factores de riesgo prevenibles.
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Comentario sobre el artículo

Para muchas personas con epi-
lepsia, la vida es mucho menos 
que un soplo. A diferencia de Os-
car Niemeyer, quien sorprendió 
a la humanidad durante sus 104 
años de vida prolífica, las perso-
nas con epilepsia se pueden ir an-
tes, incluso sin avisar. 

Son alarmantes las tasas de 
mortalidad por muerte súbita por 
epilepsia – SUDEP, que plantean 
un desafío a la comunidad médi-
ca y de ciencias básicas, sobre su 
fisiopatología, determinación de 
factores de riesgo y posible pre-
vención. Se sabe que comprome-
te más a personas con epilepsia 
refractaria, sintomática, con po-
lifarmacia, con crisis tónico cló-
nicas generalizadas y que asalta 
a las víctimas durante el sueño. 
Se han postulado mecanismos 
respiratorios, cardiovasculares, 

autonómicos centrales o de rit-
mos cerebrales, que podrían lle-
var el mensaje de Tánatos. Entre 
las medidas de prevención están 
entre otras el ejercicio físico, la 
adherencia estricta al tratamien-
to farmacológico, la toma regu-
lar de omega 3, la reducción del 
estrés, el uso racional de medica-
mentos, la vigilia activa y, quizás 
la más agradable, dormir acom-
pañado.  Sin embargo, las medi-
das  probablemente más efectivas 
sean la educación a la población y 
el acceso expedito a la cirugía de 
la epilepsia. 

Quedan muchas puertas abier-
tas a la incógnita,  a lo descono-
cido, a lo no comprobado, a la 
investigación, como por ejemplo: 
¿Deberíamos utilizar de mane-
ra rutinaria beta bloqueadores o 
inhibidores de la recaptación de 

serotonina en personas con epi-
lepsia  refractaria? ¿Deberíamos 
realizar estudios electrocardioló-
gicos a los pacientes con epilep-
sia refractaria, y tratar de manera 
profiláctica aquellos con determi-
nada variabilidad en su frecuen-
cia? ¿Deberíamos implantar mar-
capasos cardiacos en aquellos con 
aplanamiento electroencefalográ-
fico posictal de más de 30 segun-
dos de duración? ¿Deberían los 
familiares entrenarse en resucita-
ción cardiopulmonar? ¿Qué hacer 
con aquellos que quieren dormir 
solos?

Necesitamos respuestas para 
enfrentar la confabulación de Tá-
natos e Hypnos, que de un soplo 
nos arrebatan la vida, y tener la 
dicha disfrutarla como lo hizo el 
célebre arquitecto brasileño. 

“La vida es un soplo, y hay que aprovecharla”. 
Oscar Niemeyer.

Jaime Carrizosa Moog, Profesor Neurología Infantil, Universidad de Antioquia.
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Enfermedad de Lhermitte Duclos, 
una entidad rara diagnosticada 

en la infancia
reporte de caso y revisión del tema

Leonardo Andrés Chacón Zambrano, MD1 - Erik Edgardo Muñoz Rodríguez, MD2 
Marco Luciano Charry López, MD3

Resumen: La enfermedad de Lhermitte-Duclos (ELD) es una rara entidad clínica, definida como un 
gangliocitoma displásico cerebeloso e incluido por la Organización Mundial de la Salud (OMS) 
como un tumor del sistema nervioso central grado I. Fue descrita por primera vez en 1920 por los 
neurólogos franceses Lhermitte y Duclos. Se trata de un tumor unilateral, lentamente progresivo, 
de característica no maligna, que puede llevar a hipertensión endocraneana de fosa posterior. Los 
síntomas se presentan secundarios al efecto compresivo de estructuras neurológicas adyacentes. La 
etiología no se conoce completamente. El diagnóstico pre quirúrgico se apoya en los estudios ima-
ginológicos.

Reportamos el caso de un niño asintomático con enfermedad de Lhermitte-Duclos del vermis y ce-
rebelo derecho.

Palabras clave. Enfermedad de Lhermitte-Duclos, Masa en posterior, Gangliocitoma displásico, Reso-
nancia magnética, Espectroscopia por resonancia.

1	 Servicio de Neurocirugía, Hospital Militar Central, Bogotá, D.C., Colombia. 
Médico Residente en Neurocirugía de la Universidad Militar Nueva Granada.

2	 Servicio de Radiología e Imágenes Diagnósticas, Hospital Militar Central, Bogotá, D.C., Colombia. 
Especialista Neurocirujano del Servicio de Neurocirugía Hospital Militar Central Bogotá. 
Docente de Neurocirugía Universidad Militar Nueva Granada.

3	 Especialista Neurorradiólogo del Servicio de Radiología e Imágenes Diagnósticas del Hospital Militar Central Bogotá. 
Docente de Radiología Universidad Militar Nueva Granada.

PENDIENTE



362

NEUROCIENCIAS EN COLOMBIA

Introducción
La enfermedad de Lhermitte-Duclos (ELD) es una 
rara entidad clínica, definida como un gangliocito-
ma displásico cerebeloso e incluido por la Organi-
zación Mundial de la Salud (OMS) como un tumor 
del sistema nervioso central grado I1, 2. La entidad 
fue descrita por primera vez en 1920 por los neu-
rólogos franceses Lhermitte y Duclos, y así llama-
da en honor a ellos2, 3. Debido a un conocimiento 
insuficiente sobre la patogénesis, varios nombres 
tales como “hipertrofia de las células granulares de 
cerebelo”, “ganglioneuroma”, “gangliocitoma dis-
plásico”, “hipertrofia difusa de la corteza cerebelo-
sa”, “hamartoma”, “gangliomatosis del cerebelo” y 
“Purkinjeoma” se han utilizado para referirse a la 
enfermedad4, 17.

Es un tumor unilateral, lentamente progresivo, de 
característica no maligna, que consiste en un en-
grosamiento displásico de las circunvoluciones ce-
rebelosas2, 5, 6, 22, que produce un efecto de masa en 
la fosa posterior, causando síntomas de disfunción 
cerebelosa, hidrocefalia no comunicante y disfun-
ción de nervios craneanos6.

La naturaleza fundamental de la entidad, su pato-
genia y las alteraciones genéticas exactas se desco-
nocen. Existiendo aún el debate sobre si se trata de 
una lesión neoplásica, hamartomatosa o malforma-
tiva7, 11.

La coexistencia de la ELD y el Síndrome de Cow-
den fue descrita en 1991 por Padberg y col12. La 
enfermedad de Cowden es una enfermedad here-
ditaria extremadamente rara (menos de 500 casos 
publicados) que se caracteriza por la presencia de 
lesiones mucocutáneas características y diagnósticas, 
asociadas con lesiones hamartomatosas viscerales y 
la formación de neoplasias malignas, fundamental-
mente mamarias y tiroideas, en la edad adulta1, 5, 9, 13.

Reporte del caso
Niño de 3 años sin historia de queja neurológica, 
fue atendido en el Servicio de Neurocirugía del 

Hospital Militar Central de Bogotá, enviado de su 
hospital regional por hallazgo incidental de lesión 
cerebelosa izquierda intra-axial hipodensa en to-
mografía cerebral simple solicitada como parte de 
estudio por trauma craneoencefálico. A su ingreso 
se encontró con funciones mentales superiores nor-
males, neurodesarrollo acorde con la edad, sin dé-
ficit de pares craneales, no déficit motor, no déficit 
sensitivo, no signos de hipertensión endocraneana 
ni déficit cerebeloso. La tomografía cerebral simple 
reportó una masa hipodensa, intra axial cerebelo-
sa y vermiana derecha que deformaba la anatomía 
(Figura 1.), sin evidencia de calcificaciones, no se 
relacionaba la presencia de hidrocefalia, adicional-
mente se realiza resonancia cerebral simple y con-
trastada con evidencia de lesión cerebelosa derecha 
hipointensa en T1 e hiperintensa en el T2 en la que 
alterna con bandas isointensas en patrón estriado o 
de rayas de tigre, sin captar con el medio de con-
traste (Figura 2.). Se consideró que por las caracte-
rísticas imaginológicas de la lesión pudiera tratar-
se de la Enfermedad de Lhermitte Duclos, por lo 
que se optó por dar manejo expectante y realizar 
Espectroscopia por Resonancia (Figura 3.) la cual 
demostró ser compatible con la ELD clínicamen-
te sospechada, una vez realizado el diagnóstico por 
imágenes, se ha realizado seguimiento imaginoló-
gico y clínico durante 2 años sin variación en la 
apariencia en las imágenes (Figura 4.) ni presentar 
sintomatología, con adecuado neurodesarrollo para 
la edad.

Epidemiología
En la mayoría de los casos la ELD se manifiesta 
en los adultos (usualmente en la 3ª o 4ª década de 
la vida), pero la edad de presentación puede variar 
desde el nacimiento a la 6ª década de la vida. Sin 
embargo los casos reportados en pacientes pediátri-
cos son raros en la literatura1, 10, 22, sin predilección 
por algún género7, 22. Existen menos de 20 casos 
reportados en pacientes menores de 20 años1.

Cuando su presentación inicial se da en la adultez, 
es considerada como una variante del Síndrome de 
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Cowden (SC) y puede ser el síntoma inicial de pre-
sentación de éste, precediendo el diagnóstico del 
SC en el 40 a 70% de los casos2, sin embargo la 

enfermedad de Lhermitte Duclos también puede 
presentarse de forma aislada en aproximadamente 
la mitad de los casos (60%)1, 8.

Figura 1
Cortes axial y coronal de TC simple, en donde se observa un efecto expansivo hipodenso no homogéneo cerebeloso 
superior y vermiano derecho, sin calcificaciones en su interior con mínimo efecto compresivo sobre las estructuras 
vecinas.

Figura 2
Imágenes de RMN cerebral. Corte sagital en T1 simple con masa hipointensa cerebelosa derecha (A), Corte axial T2 con 
masa hiperintensa cerebelosa y vermiana derecha (B), Corte axial T1 contrastada con masa cerebelosa que no capta el 
contraste (C).

Etiología
La base patológica de la ELD ha sido largamente 
debatida, tanto como se sabe, tiene características 
tanto de una lesión neoplasia y de un hamartoma13, 

16. Aunque la lesión es histopatológicamente benig-
na, las recidivas después de la resección quirúrgica 
no son infrecuentes, planteando la cuestión del me-
canismo que subyace a estas recurrencias13.

La ELD se asocia con la enfermedad de Cowden 
(Síndrome familiar hamartoma-neoplasia), y am-
bas condiciones están ligadas a mutaciones del gen 
PTEN (localizado en el cromosoma 10q22-23 y 
que tiene función de supresor tumoral, cuando se 
encuentra mutado se asocia a tumores como glio-
blastoma, melanoma, y carcinomas de endometrio 
y próstata) altera la migración, crecimiento y su-
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pervivencia de las células precursoras neuronales3, 

13. Esta mutación se encuentra presente en 80% de 
los casos del SC14.

Aunque estas asociaciones están bien documen-
tados, las relaciones precisas entre ELD, SC, y 
las mutaciones en el gen PTEN no son del todo 
claras, ya que no todos los pacientes con ELD 
desarrollan las manifestaciones clínicas del SC, y 
algunos pacientes con ELD no tienen mutación 
del gen PTEN, además no todos los pacientes con 
mutaciones del gen PTEN manifiestan SC. Una 
comprensión más precisa de los defectos molecu-
lares que subyacen a estas condiciones se requiere 
para terapias farmacológicas dirigidas a los pacien-
tes con ELD y SC13.

Manifestaciones clínicas
La presentación inicial de la ELD, al igual que otros 
tumores de fosa posterior, incluye aumento de la 
presión intracraneal, vómitos, dolor de cabeza in-
termitente, disfunción cerebelosa, hidrocefalia no 
comunicante, marcha inestable y problemas de au-
dición. Un lento y progresivo síndrome cerebeloso 
está presente en alrededor del 40% de los pacientes. 
Menos frecuente es el deterioro de las funciones de 
los nervios craneales, dolor cervical, tinitus e hipo-
tensión ortostática. Ocasionalmente, los pacientes 
se presentan con deterioro neurológico súbito, ya 
sea espontáneamente o después de la intervención 
quirúrgica, presumiblemente como resultado de 
hidrocefalia obstructiva aguda o crónica descom-
pensada3, 5, 6.

Figura 3
Espectroscopia por Resonancia Magnética con presencia de disminución en la amplitud de pico de N-acetil-aspartarto 
y de colina identificando relaciones colina/n-acetil-aspartaro de 1.67, colina/creatinina de 0.6 y n-acetil-aspartato/
creatinina de 0.43. Adicionalmente, se visualiza ligera disminución del mioinositol y picos de lactato y lípidos 
característicos en 1.3ppm.
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La duración de los síntomas varía desde unos pocos 
meses hasta más de 10 años3. Sin embargo, Diet-
lein y col informaron de un infante con un ELD, 
que fue diagnosticado por ultrasonografía y confir-
mado por resonancia magnética (MRI)3, 15. Pero la 
ELD puede permanecer asintomática10, hasta que 
se realiza un hallazgo incidental en una autopsia o 
a través de estudios imaginológicos por una condi-
ción no relacionada10.

Diagnóstico

Imágenes
Las características típicas de neuroimagen en la 
ELD son resultado del crecimiento lento que re-
fleja el comportamiento biológico generalmente 
benigno de estas lesiones. La ELD es típicamente 
unilateral, con predilección por el lado izquierdo 
en lugar del hemisferio cerebeloso derecho, Capo-
ne y cols informaron de la participación del tronco 
cerebral3. En la tomografía computarizada (TC), el 
hallazgo típico de la ELD es una masa hipodensa 
cerebelosa, que no capta el contraste11, 17, la calcifi-
cación puede estar presente3.

En la Resonancia Magnética (RM), hay normal-
mente un patrón estriado de hipointensidad en las 
imágenes potenciadas en T1 y una hiperintensidad 
en las imágenes potenciadas en T2 alternando con 
bandas isointensas de tejido11, 17. Este patrón refleja 
el hallazgo histológico de engrosamiento y la am-
pliación de la folia cortical3.

Estudios funcionales como la espectroscopia por 
RM demuestra una baja relación N-acetil/creatina 
y N-acetil/colina, el lactato puede estar elevado3, 18, 
la perfusión por RM evidencia aumento del volu-
men y del flujo sanguíneo cerebral regional18.

En la actualidad, la resonancia magnética (RM) es 
el método de elección para el diagnóstico pues re-
vela un patrón giriforme característico, sin realce, 
con engrosamiento de las folias cerebelosas19, 20.

Histopatología
La ELD se caracteriza por un crecimiento displá-
sico de la corteza cerebelosa. Macroscópicamente 
se encuentre una masa mal limitada, que produce 
asimetría importante de los hemisferios cerebelo-

Figura 4
Imágenes de RMN cerebral simple con cortes axial en T2 (A), coronal en T1 (B) y sagital en T1 (C) de control 2 años más 
tarde al diagnóstico imaginológico inicial con masa vermiana superior y cerebelosa derecha sin evidencia de aumento 
en el volumen con respecto a las imágenes iniciales.
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sos, al corte las capas molecular y granular están 
engrosadas, mientras que la sustancia blanca está 
adelgazada.

Microscópicamente se caracteriza porque la capa 
granular y de células de Purkinje, presentan sustitu-
ción de sus células por dos poblaciones de neuronas 
displásicas: una gran cantidad de neuronas peque-
ñas con núcleos hipercromáticos y una menor can-
tidad de neuronas grandes poligonales con núcleos 
excéntricos y nucléolo prominente. La capa mole-
cular, también engrosada, presenta axones gruesos 
irregularmente mielinizados derivados de las neu-
ronas displásicas6, 15, 22.

Tratamiento
El tratamiento curativo es la resección total del tu-
mor sin que sea necesaria alguna otra medida te-
rapéutica1, 6. Sin embargo, en algunos pacientes se 
ha observado recurrencia en caso de resecciones in-
completas1, 6. No se ha demostrado transformación 
maligna. Una rápida mejoría clínica es observada 
en pacientes después de la cirugía. En la actualidad, 
cuando la imagen en la RM es patognomónica al-
gunos autores sugieren el tratamiento conserva-
dor con seguimiento de estos pacientes. Antes del 
advenimiento de las modernas técnicas de neu-
roimagen, la mortalidad asociada complicaciones 
quirúrgicas o del tumor mismo era del 30%. Hoy 
las imágenes de RM brindan la información ne-
cesaria para el diagnóstico y llevar una apropiada 
cirugía1.

Conclusiones
La ELD es una rara patología tumoral de progreso 
lento y curso benigno que se desarrolla en la fosa 
posterior, que inusualmente puede presentarse en 
la infancia como una entidad aislada o en relación 
al SC. Dado que se encuentra en estrecha relación 
al SC y a la mutación del gen PTEN, se requiere 
realizar un exhaustivo estudio y seguimiento del 
paciente a fin de descartar la presencia de lesiones 
pre malignas asociadas. El estudio imaginológico 

permite hacer la aproximación diagnóstica y se-
guimiento de la misma lesión tanto en casos que 
sean manejados quirúrgicamente o de forma ex-
pectante.
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La mafia en las 
especialidades médicas

Sí, ese es el término que los politiqueros de turno 
han decidido usar para referirse a aquellas perso-
nas que con esfuerzo, dedicación y sacrificio con-
tinuaron con una preparación mas allá de la medi-
cina general que ya de por sí es un trayecto largo y 
tortuoso de entre 6 y 7 años de estudio exclusivo, 
porque a diferencia de otras carreras en las cuales 
se puede trabajar, en la medicina la exigencia asis-
tencial no lo permite y aquellos que por necesidad 
de supervivencia lo hacen, deben sacrificar tiempo 
de sus carreras para hacerlo, lo cual quiere decir que 
para ellos lo que duraba 6 o 7 años puede durar 9 o 
10 años, ya que no pueden tomar todos los créditos 
de un semestre. 

Luego de obtener el título de médico general se de-
bía cumplir con el servicio social obligatorio tam-
bién conocido como rural, requisito que en este 
momento no es obligatorio ni social porque este 
mismo gobierno cambió las reglas del juego afec-
tando a miles de egresados de las escuelas de medi-
cina del país, castigando a aquellos departamentos 
donde se había logrado en alguna medida una dis-
tribución equitativa de las plazas disponibles para 
“descentralizarlas”, beneficiando así la metrópoli 
que más egresados tiene anualmente y que no en-
contraban un lugar “digno” para sus prácticas y que 
además les garantizara una remuneración.

Después de superar ese paso de 6 meses a un año, 
la mayoría tiene preferencias por una rama de la 
medicina específica, llamada especialidad y de 

acuerdo al sistema de educación actual, se puede 
acceder a un entrenamiento en ello ya sea en una 
universidad pública o privada, entendiéndose así 
que aquellos de menos recursos probablemente 
buscarán su cupo en las públicas mientras que los 
de mayor poder adquisitivo lo harán en las priva-
das de su preferencia y capacidad económica, sin 
embargo no son mutuamente excluyentes y es así 
como en las púbicas hay muchísimos estudiantes 
que pueden pagar una privada, pero sin embargo 
acceden a la pública y viceversa; los que acceden 
a la privada haciendo un sacrificio extraordinario 
para pagar sus tarifas ya sea porque no pasaron los 
requisitos de las públicas o porque consideran que 
el entrenamiento en esta es mejor que en la otra, 
todo subjetivamente.

Cómo es el método de acceder a las 2 opciones? 
intentaré reconstruir las de unas y otras.

A la privada generalmente se accede mediante un 
proceso de admisión que inicia con solicitud en 
donde se deben dar datos personales, hoja de vida 
de estudiante de medicina para conocer el puesto 
académico que ocupó durante su carrera de pre-
grado y en algunas sus datos familiares, luego de 
ello, se presenta un examen de admisión de cono-
cimientos médicos y con ambas cosas se arroja un 
puntaje que los hará o no susceptible de entrevista. 
Han ocurrido casos de desmanes y corrupción por 
este método? probablemente si, pero no son ni mu-
cho menos la mayoría de los casos, es decir por lo 
general las personas que acceden a los cupos, cum-
plieron con los requisitos que exige la universidad a 
la cual se inscribió.

Cartas al EDITOR
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A la pública se accede mediante una solicitud 
que exige datos personales y la hoja de vida del 
estudiante para conocer el puesto académico que 
ocupo durante la carrera y si tiene o no parti-
cipación en investigaciones, para luego de ello 
presentar un examen de conocimientos médicos 
que arrojan un puntaje que lo hace entrar o no al 
programa de su preferencia. Han ocurrido casos 
de corrupción por este método? Probablemente 
si, pero no son ni mucho menos la mayoría de 
los casos como para afirmar que las especialidades 
medicas sean mafias.

Aquellos que así lo afirman, se basan en familias 
de médicos en donde generación tras generación se 
han dedicado a la medicina y sus influencias logran 
que sus hijos o nietos accedan a cupos de especia-
lidades como por herencia, pero en este caso como 
en los antes mencionados, tampoco serán la mayo-
ría, porque muy a pesar de los que quieren despres-
tigiarnos, la mayoría de nosotros prefiere que si su 
hijo o nieto se dedica a la medicina lo haga por sus 
propios méritos y no porque simplemente tiene un 
apellido.

Otros lo dicen porque los cupos son reducidos y las 
agremiaciones de especialistas se han negado a au-
mentarlos, según ellos con el fin de que no se vean 
afectados sus ingresos, puede ser un motivo pero 
les aseguro no es el principal ni el único, más bien 
se trata de responsabilidad social porque la directriz 
del gobierno nacional es aumentar los especialis-
tas per capita pero sin cambiar el sustrato princi-
pal en donde se ejerce medicina con responsabi-
lidad como son los hospitales, donde los recursos 
en tecnología y servicios básicos como por ejemplo 
unidades de cuidados intensivos, son fundamenta-
les para la prestación de un servicio de especialis-
tas con calidad , así las cosas el personal que saldrá 
formado simplemente se hacinará en las ciudades 
en donde dicho recurso existe para poder ejercer su 
profesión con los estándares que exige la seguridad 
del paciente y del mismo médico, dadas las deman-
das a las que se ve expuesto en su quehacer médico. 
Es eso mafia, juzguen ustedes.

El gobierno nacional ha encontrado en los espe-
cialistas la excusa perfecta para expiar sus culpas de 
la falla en el sistema de salud actual, llamándonos 
mafiosos cuando en realidad somos unas victimas 
más del sistema que las EPS manipulan a su an-
tojo e hicieron que la medicina se convirtiera en 
el negocio rentable que ha sido para ellos durante 
todos estos años; se escudan en los altos honora-
rios de los especialistas para afirmar que en parte 
fueron ellos los que desangraron el sistema, cuan-
do la verdad es que muy pocos estamos bajo una 
contratación regular a termino indefinido por una 
entidad hospitalaria y con todas las garantías de ley. 
La mayoría simplemente devengan su sustento de 
contratos temporales de 6 meses o un año, en don-
de depende del volumen que atienda el salario que 
devengan y para lograr según ellos dichos ingresos, 
el especialista debe trabajar jornadas extenuantes 
con las presiones normales que la salud exige pero 
adicionalmente con la obligación de actualizacio-
nes periódicas que deben salir de su propio peculio 
y la mayoría de las veces por amor al arte, con un 
agravante adicional como son las demandas cada 
vez mas frecuentes en el medio.

El gobierno llama mafiosos a los especialistas, pero ese 
mismo término no lo ha usado para los gerentes de 
EPS que en vez de aprobar exámenes y medicamen-
tos para enfermedades de alto costo se dan la gran 
vida en viajes, torneos de golf y lujos desmedidos.

Para dar fe de que todo lo aquí dicho se da por 
conocimiento de causa, les haré un recuento de los 
mafiosos que hacen parte de mi especialidad:

Uno de ellos viene de un municipio de los Montes 
de María en donde su familia con mucho esfuerzo 
y dedicación logro sacar a delante a este muchacho 
que con su inteligencia, accedió como cualquier 
otro por medio de un examen a la universidad de 
la costa y luego de estudiar medicina, se presentó 
a una universidad pública en donde por medio de 
un examen llegó para estudiar su especialidad que 
duró 5 años más, ahora ejerce su profesión con ex-
celencia y entrega.
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Este otro de una familia acomodada, hizo su pre-
grado en una universidad privada de alto costo, sin 
embargo, se presentó a la especialidad en una uni-
versidad pública a donde accedió como cualquier 
otro por un examen y ahora es uno mas de nosotros 
con los mismos objetivos, ser bueno en lo que se 
propuso hacer en la vida.

Uno mas viene del eje cafetero, sin mucho dinero 
después de hacer su carrera, se presentó a su elec-
ción y pasó el examen, se graduó, hizo un esfuerzo 
adicional por un año en Mexico y ahora desempeña 
lo aprendido en bien de los pacientes.

Otro de ellos estudió en una escuela de una comuna 
de Medellín, en donde su padre era educador, buen 
estudiante, se educó en medicina en la misma uni-
versidad pública donde luego hizo su especialidad, 
no porque la mafia lo entró, sino porque presentó 
un examen y accedió a un cupo, estudió 5 años y 
ahora ejerce su labor afortunadamente para é,l en 
instituciones que contratan a sus especialistas.

Esta otra procede de una familia típica antioqueña 
numerosa, pero que educó con responsabilidad a 
sus hijos, ella entró en medicina como cualquier 
otro, por medio de un examen de admisión y luego 
igualmente entró a su postgrado deseado donde se 
entrenó con dedicación y ahora ejerce su profesión 
sin pensar en lo mafiosa que ha sido en la vida.

El mío es un caso similar, provengo de un estrato 
2 pero con unos padres que le dieron la mayor im-
portancia a la educación de sus hijos e hicieron po-
sible que ellos con su esfuerzo, disciplina y constan-
cia, lograran el objetivo de entrar a la universidad 
pública donde alcanzaron sus sueños, pero como 
los sueños aparecen en el andar de la vida y un sue-
ño trae otro por alcanzar, se accedió a un cupo en 
postgrado, como?? Por medio de un examen de ad-
misión, es decir una sana competencia en donde 
generalmente todos los participantes somos ciegos: 
la universidad tiene algunos datos como el nombre, 
especialidad a la que aspira y antecedentes académi-
cos para efectos de desempate en caso de que este 

fenómeno se presente durante el examen de cono-
cimientos médicos, los competidores somos ciegos 
igualmente porque no conocemos las capacidades 
de los contrincantes y al final se publican los resul-
tados dando como ganadores a aquellos que cum-
plieron de mejor forma la tarea y haciéndolos por 
un momento las personas mas felices sobre la faz 
de la tierra. Todo por méritos académicos, si esto es 
mafia, entonces somos unos mafiosos.

Si lo anterior es mafia, como no va a ser mafia que 
se reciban dadivas por aprobar reformas sin leer y 
sentenciando a muerte a miles de historias como 
estas de las que estoy rodeada en mi que hacer mé-
dico, poniendo en inminente peligro de pérdida 
del derecho fundamental al trabajo, a miles de es-
pecialistas que como yo, nos levantamos todos los 
días con el ánimo de mejorar la salud de los colom-
bianos.

Es probable que este escrito no llegue a los verda-
deros implicados de esta masacre laboral y solo sea 
leído por algunos que no entiendan la dimensión 
de lo que se está gestando en el congreso y la pre-
sidencia de la república, pero al final los perjudica-
dos con todo esto, seremos todos los colombianos 
cuando debamos ir a un hospital y nos atienda un 
personal sin suficiente entrenamiento, ya que este 
será impartido por las mismas entidades hospitala-
rias haciendo de juez y parte y no pensando en el 
bien común sino en mano de obra barata porque 
los que ahora estamos entrenados por una univer-
sidad, estaremos haciendo otros oficios distintos 
dadas las condiciones cambiantes a las que fuimos 
sometidos.

Elizabeth Muñoz Gutiérrez 
Neurocirujana  
Egresada de la Universidad de Antioquia
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