PATOLOGIA
DE LAS AFECCIONES QUIRURGICAS
DEL ENCEFALO

Dr. JUAN MEDOC

Hace veinte anos, la cirugia del encéfalo quedaba reducida
al traumatismo craneoencefalico, con sus complicaciones inme-
diatas y tardias y a la lesion expansiva. Desde entonces, el per-
feccionamiento de la técnica quirurgica, la aplicacion de nuevos
métodos de diagnostico (arteriografia, neumoencefalografia, elec-
troencefalografia), los aportes modernos de la neurofisiologia y
un mejor conocimiento de los mecanismos fisiopatoldgicos que
intervienen en determinados sindromes, han ensanchado consi-
derablemente el campo de la cirugia encefalica.

En el siguiente cuadro resumimos las intervenciones que
pueden realizarse en el encéfalo. En muchas de ellas hay una
evidente alteracion anatomopatoldgica, de diversa naturaleza, que
el cirujano se propone extirpar o corregir. En otras, la altera-
cion es funcional y el acto quirargico interfiere en estructuras
anatomicas, efectoras o receptoras de vias nerviosas y complejos
mecanismos.

I) Traumatismos craneoencefalicos,
IT) Malformaciones congénitas (disembrioplasias):
1) Del encéfalo:
encefaloceles,
atrofias,
hidrocefalias.
2) Osteovertebrales:
craneoestenosis,
craneosquisis (disrafia de los parietales),
malformaciones oceipitovertebrales,
malformaciéon de Arnold-Chiari,
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11T)

v)

V)

vI)

VII)

VIIT)

IX)

XT1)

3) De caracter tumoral (displasias ncurocctodérmicas congénitas):
a) Enfermedad de von Recklinghausen (neurofibromatosis).
b) Enfermedad de Lindau (angiomatosis retinocerebelosa).
c¢) Enfermedad de SturgeWeber-Dimitri (angiomatosis. encéfa-

lotrigeminal).

Procesos vasculares:

a) Hematoma subdural (;espontineo?).

b) Hemorragia cercbral médica.

¢) Aneurismas.

d) Trombosis de la eardétida interna.

e) Flebotrombosis (de los senos venosos).

Procesos parasitarios:

a) Quiste hiditico cerebral.

b) Cisticercosis, ete.

Procesos tumorales:

a) Primitivos.

b) Secundarios.

Procesos inflamatorios bacterianos:

a) Abscesos.

b) Meningitis tuberculosas (secuelas).

b) Tuberculomas.

Cirugia del dolor:

a) Tractotomia bulbar,

b) Tractotomia mesencefilica (peduncular),

c) Leucotomia prefrontal.

d) Ncurotomia retrogasseriana.

e) Decompresién del ganglio de Gasser.

Cirugia de la epilepsia:

a) Topectomia,

Psicocirugia.

a) Topectomia.

b) TUncostomia.

c¢) Leucotomia,

d) Cingulectomia.

e) Hemisferectomia.

Cirugia de los movimientos anormales:

a) Resecciones corticales.

b) Reseccion del nicleo caudado.

c) Seccion del asa lenticular.

d) Pallidectomia.

e) Talamectomia,

Cirugfa estereotaxica:

1) Técnica:
a) Reperaje radiogrdfico espacial de la estruetura a tratar.
b) Destruceién instrumental de los tejidos con particulas de

oro radioaetivo.
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2) 1Indicaciones:
Enfermedades mentales; epilepsia de origen subcortical; dolo-
res irreductibles; tumores,

La simple enumeracion de las operaciones que hoy dia pue-
den realizarse en el encéfalo y que supera todo lo que pudo ima-
ginar el médico de la pasada generacion, nos dice de la extraor-
dinaria importancia que va tomando la neurocirugia y de sus
grandes posibilidades de futuro.

Cada uno de los capitulos enunciados mereceria un extenso
comentario. Soélo diremos algunas palabras de una técnica ope-
ratoria nueva, la cirugia estereotdxica, exponente de la moderna
orientacion de la neurocirugia hacia los métodos incruentos, pre-
cisos, topicos, que lleven al minimo el trauma operatorio, respe-
tando al maximo las estructuras nerviosas.

La cirugia estereotaxica consiste, segin Talairach, “en calcu-
lar la situacion de un punto en el interior de la caja craneana y
alcanzarlo electivamente con un fin terapéutico”.

Lo primero, supone ‘el reperaje’”’ mensural y espacial, tele-
rradiografico, de la estructura nerviosa a tratar. Lo segundo es
de orden instrumental (cuadro estereotaxico, estrereémetro) y
permite alcanzar la zona a operar.

Objetivada en el espacio, con toda precisiéon y calculada la
profundidad y orientaciéon de los electrodos se procede a la des-
truccion de los tejidos, lo que se puede conseguir con corrientes
eléctricas, ultrasonidos o cuerpos radioactivos (se prefiere las
particulas de oro radioactivo).

Indicaciones.— Enfermedades mentales, dolores irreductibles,
epilepsia de origen svbcortical, tumores.

Por razones de tiempo y ajustandonos estrictamente al tema
del relato, expondremos, casi de manera sumaria, la patologia de
los procesos parasitarios, vasculares y tumorales quirurgicos del
encéfalo.

Los correlatores de esta seccional, se ocuparan de otras afec-
ciones neuroquirurgicas.
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I) PARASITOSIS
DE LOS CENTROS NERVIOSOS

En el encéfalo se han descrito procesos parasitarios de los
mas diversos, debido al desarrollo de formas vegetativas, embrio-
narias, larvarias, etc., muchos de ellos de solucion quirargica. Se
describen parasitosis por cestodes (tenias); trematodes (disto-
mas, schistosomun); nematodes (ascaris, tricocéfalos, triquina);
protozoarios (amiba, coccidea, toxoplasma); hongos (actinomi-
ces), torula, coccidicdes, etc.).

De todas ellas en nuestro ambiente soélo nos interesan el
quiste hidatico y la cisticercosis.

A) QUISTE HIDATICO DEL CEREBRO

Es el desarrollo del estado larvario, ‘“Taenia echinococcus”,
cuyo ciclo bioldgico, natural y completo es un ciclo zoolégico, a
doble huésped, alojandose la forma adulta en el intestino del pe-
rro y la larvaria en las visceras de los animales herbivoros, ovi-
nos especialmente; en nuestro pais no se conoce la localizaciéon
encefalica de la enfermedad bavaro-tirolesa por el ‘“Echinococcus
multilocularis”.

El Instituto de Neurologia tiene en sus archivos, y hasta el
momento, 49 observaciones de quiste hidatico cerebral, cifra res-
petable si se la compara con las estadisticas extranjeras. El
Q. H.C. figura, segun Dévé, con la cifra de 1,4 entre las visceras
parasitadas y en sexto término después de: pulmones, 8,5 % ; hi-
gado, 7,9 % ; mausculos, 5,7 %; bazo, 2,3 %; rinon, 2,1 %.

Lo bajo de la cifra para el Q. H. C. se explica porque la ma-
yoria de los embriones infectantes, casi un 85 9%, quedan dete-
nidos en la doble red capilar del higado y pulmén. Es intere-
sante que de nuestras 49 observaciones, 12 corresponden a adul-
tos y 37 a ninos. Esta mayor frecuencia en el nino se confirma
en todas las estadisticas. Ademas, todos los enfermos, sin excep-
cion, proceden de campaiia.

a) Situacion.— El cerebro es el organo encefalico por ex-

celencia donde anida el ‘“echinococcus”, siendo excepcionales
otras localizaciones nrimitivas: cerebelo, puente, etc. Aun en la
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hidatidosis secundaria o metastasica, siempre es el cerebro el
organo mas parasitado, de modo que, practicamente, el quiste
hidatico del encéfalo es el Q. H. cerebral.

Dentro del cerebro el Q.H. se desarrolla en la sustancia
blanca de los hemisferios. Nuestros 49 casos estaban asi loca-
lizados; frontales, 7; fronto-rolandico parietales, 5; fronto-rolan-
dicos temporales, 3; parietotemporales, 8; parietooccipitales, 7;
témporooccipitales, 13; parietotémporooccipitales, 2; del vermis
cerebeloso, 1; de ambos hemisferios cerebrales (quistes multi-
ples), 1; de un hemisferio, 1; extradural, 1.

Como vemos, el 16bulp frontal es el menos parasitado y esta
preferencia de localizacion en las otras partes del encéfalo que
se explicaria, segin algunos autores, por la distribuciéon vascu-
lar, se encuentra en otras estadisticas.

En los 9 casos psrticulares de Arana (2 adultos y 6 nifios),
hay 4 localizaciones frontales, 4 parietooccipitales y 1 parieto-
témporo occipital.

Palma ha operado 6 quistes hidaticos cerebrales y 6 orbita-
rios. Los primeros (1 adulto y 5 nifnos) se descomponen asi:
1 frontoparietal, 2 purietooccipitales y 3 parietotémporo occipi-
tales.

b) Nimero.— Practicamente tmnico. Cuando hay mas de
una vesicula y con mas razon si se encuentran en los dos hemis-
ferios hay que pensar inmediatamente en la equinococosis secun-
daria o melastasica y buscar el quiste primitivo en el corazon.

¢) Tamano.— Tal como lo observa el cirujano, es siempre
grande, pudiendo alcanzar, especialmente en los ninos, volumen
extraordinario. Hemos visto quistes de 300, 500 y 600 c.c. de li-
quido, lo que supone un peso extraordinario en comparacion con
el del cerebro. Impresiona observar en el acto operatorio, o en
las piezas anatomicas, esas enormes cavidades, en cuyo fondo
pueden observarse insospechados detalles anatomicos (caroétida
interna y sus ramas terminales de division en un gran quiste
parietotemporal).

d) Forma.— La forma del quiste “in situ” es esférica u
ovoide; se modifica en las hidatides degeneradas o evacuadas in-
completamerte.

e) Constitucion.— Como en cualquier otra viscera el Q.H.C.
esta constituido por dos partes: 1°) parasito, y 2°) cavidad y
proceso reaccional perihidatico.
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19) Pardsito.— Es un quiste hialino, con su cuticula y mem-
brana germinativa o proligera. De color blanco opa-
lino y aspecto vitreo, deja ver por trasparencia pe-
quenas granulaciones que corresponden a conglo-
merados de escolex. Contiene liquido claro, habi-
tualmente desprovisto de vesiculas hijas, pero con
abundantes escélex, desprendidos de la germina-
tiva.

El quiste hidatico cerebral es, pues, un quiste
fértil, cefalocistico, de donde el peligro de su rup-
tura, que va seguido de siembras irremediables.
_ Por excepcién se encuentran en el cerebro
quistes secos (Llambias); sin liquido, con membra-
nas plegadas, gelatinosas, entre las que se interpone
una sustancia amarilla grasosa.

Es también excepcional (s6lo una vez en nues-
tros 49 casos) encontrar en el Q.H.C. el aspecto
descrito por Llambias con el nombre de “hipertro-
fia malformante de la quitinosa”, que consiste en
la presencia, en la superficie externa del quiste, de
vegetaciones poliposas, de color blanco, de implan-
tacion sesil y que recuerdan, por su aspecto, a la
flor del coliflor.

Este aspecto se debe a la interposicion entre
las laminas estratificadas de la quitinosa, de masas
claviformes de la misma sustancia, lo que provoca
la hipertrofia (doble estratificacion de Llambias).

29) Cavidad y “periquistica”.— La cavidad ocupada por la
hidatide tiene la misma forma esférica u ovoidea
que ésta. Es una cavidad regular, de contornos ne-
tos, paredes lisas, recubiertas por una membrana
muy tenue, por lugares plegada: es la adventicia.
Esta membrana, reaccional al parasito, es la mas
fina y delicada de todas las adventicias viscerales.
Su estructura es conjuntiva laxa y su delgadez la
hace facilmente quebradiza.

Solo por excepcion, en los viejos quistes dege-
nerados, la adventicia puede calcificarse adquirien-
do gran dureza y espesor. Vigouroux ha senalado
una verdadera osificacion.
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También por excepcion, el Q. H. C. puede evo-
lucionar hacia la supuraciéon. La infeccién, que llega
por via sanguinea, cambia por completo el “modus
vivendi” del parasito, que puesto en circunstancias
disgenésicas, forma vesiculas hijas endogenas.

f) Relaciones.—El Q. H.C. va creciendo excéntricamente,
lenta y progresivamente, rechazando suavemente las estructuras
vecinas que lo rodean, con el minimo de reaccion. En su des-
arrollo expansional, empuja y comprime, pero con una tolerancia
y suavidad tal, que se justifica la frase de Dévé: “El Q. H. repre-
senta el agente de compresion aséptica mas puro que se puede
encontrar.” Actua, pues, mecdnicamente, y esta falta de reaccion
y esta tolerancia le permiten llegar a volumenes extraordinarios
con el minimo de sintomas focales. Sobre los huesos del crdneo,
especialmente en los ninos, el Q. H. C. actiia por el doble meca-
nismo de la hipertensiéon endocraneana y de la accién expansiva
local. De ello resulta: disyuncién de suturas, impresiones digi-
tales, agrandamiento de la silla turca y adelgazamiento local del
hueso, pudiendo llegar hasta la perforacion.

Las meninges no sufren modificacion. Los ventriculos pue-
den ser desplazados y deformados en las mas diversas formas.
En todas las piezas que hemos examinado, encontramos hidro-
cefalia del ventriculo controlateral, colapso e hidrocéfalo par-
cial del mismo lado. El ventriculo puede quedar separado del
quiste sélo por el epéndimo, resistiendo mucho tiempo a la com-
presion. Y, sin embargo, a pesar de esta proximidad, nunca se
ha encontrado un Q.H.C. abierto precozmente en la cavidad.
Cristofredo Jacob explica este hecho por la accién de paragolpe
del ventriculo hidrocéfalo, equilibrandose la acciéon del quiste
con la tensién del liquido céfalorraquideo.

El tronco cerebral puede ser comprimido, desplazado y de-
formado, sea directamente, sea por intermedio de las hernias tem-
porales que acompafian a los quistes voluminosos y profundos

La sustancia nerviosa es rechazada y puede ser llevada a es-
pesores minimos, de milimetros. La corteza cerebral sufre modi-
ficaciones caracteristicas; las circunvoluciones aparecen palidas,
ensanchadas, de color blanco-amarillento. Los surcos vasculares
se separan, se hacen superficiales y se borran, quedando asi am-
plias zonas de corteza, de aspecto liso, casi exangiie.
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Examen micrcscopico

Confirma y demuestra la tolerancia del tejido nervioso y la
escasa o nula agresividad del parasito, ya que jamas se ve en
el cerebro los fenémenos reaccionales que se aprecian en otras
localizaciones. Las alteraciones que se encuentran corresponden
a un proceso de atrofia simple, por accion mecanica. Alrededor
del quiste se observa una zona de desmielinizacién, no muy pro-
funda, alterandose, a la larga, los cilindros ejes.

Como consecuencia de ese proceso de desmielinizacion abun-
dan las células macrofagicas, corpusculos granuloadiposos encar-
gados del acarreo de las grasas desintegradas a los espacios peri-
vasculares. Las células nerviosas resisten mucho tiempo a esa
lenta y suave compresion, que actia como factor de isquemia.
Finalmente presentan alteraciéon degenerativa de tipo subagudo
o cronico y mismo pueden desaparecer.

Las células de la macroglia experimentan una moderada hi-
perplasia e hipertrofia, limitada a las vecindades del quiste (glio-
sis reaccional).

En los vasos puede observarse un cierto grado de esclerosis.

En esa zona de desintegracion que rodea al Q. H.C. no he-
mos encontrado los infiltrados inflamatorios, a base de linfocitos
plasmocitos y eosinéfilos, que refieren algunos autores, y que
hablaria de una accién patdégena del parasito, de tipo irritativo
toxiinflamatoria.

Dévé niega la encefalitis periquistica hidatica. Nosotros nos
suscribimos a esa autorizada opinién y creemos que las altera-
ciones histupatologicas producidas por el Q. H.C. son del tipo
puramente mecdnicas, en relaciéon con la lenta compresiéon de la
hidatide y del tipo de reaccion secundaria, consecutiva a la des-
mielinizacion de las fibras afectadas.

La reaccion inflamatoria, si eviste, es despreciable y de nin-
guna manera proporcionada a la magnitud del proceso.

B) CISTICERCOSIS

Es dehido al desarrollo del ciscticerco celuloso, forma lar-
varia de la tenia solium. En su ciclo biolégico normal, la forma
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adulta de la tenia vive en el intestino del hombre, y su for-
ma larvaria en los musculos y visceras del cerdo. La infestacion
se hace por via digestiva, por ingestiéon de huevos de tenia. En
el estomago, el huevo es digerido y el embrion alcanza la gran
circulacion pasando por el sistema porta. Llevado por la sangre
se localiza preferentemente en el sistema nervioso, piel, tejido
muscular, ojo y sus enexos.

Anatomia patoldgica

a) Localizacién.— Obrador Alcalde distingue una serie de
formas clinicas que corresponden a las siguientes localizaciones:

1) Cisticercosis cortical, de la zona rolandica preferente-
mente.

2) Cisticercosis ventricular, nica o multiple, en particu-
lar del cuarto ventriculo.

3) Cisticercosis basilar, con gran participacién meningea,
localizada en regiéon bulboprotuberancial, el espacio
ortopeduncular, la cisterna magna.

4) Cisticercosis mixta, generalizada o difusa.

Los nervios craneanos pueden estar comprimidos en la loca-
lizacién basilar, especalmente el 11, III, VII y VIII pares.

También puede tomarse la meninge espinal posterior, entre
ambos ligamentos dentados, dando una leptomeningitis que toma
especialmente la region cérvicodorsal. Es muy raro observar
cisticercos en el cerebelo y médula espinal.

b) Numero.— Variable, de un solo quiste a centenares. La
observacion anatémica demuestra que hay que desconfiar de las
formas clinicamente solitarias, que son las que benefician del
tratamiento quirurgico.

¢) El pardtiso (cisticerco c=luloso), es una vesicula de co-
lor blanquecino, de forma esférica u ovalar, de tamafno que varia
entre un grano de arroz a una avellana. Contiene liquido claro
y una pequeha formacion blanca, que adhiere a la pared y hace
saliente en la cavidad. Ese espesamiento corresponde a la cabeza
de la tenia, provista de ganchos (tenia armada).
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Por fuera de la vesicula hay una delgada adventicia reac-
cional.

Lo tipico en el examen microscopico es la presencia de for-
maciones papilares o vellosidades recubiertas por células claras,
con nucleo central y cuticula ciliada. Muy a menudo el parasito
degenera, el quiste se seca, se achica y sufre la degeneracion
grasosa y calcificacion.

Hay otra forma excepcional y monstruosa del cisticerco, que
fue encontrada por primera vez en el Uruguay por Arana: el
cisticerco racemoso. Esta forma del parasito se localiza en espa-
cios libres o tejido laxo: cisternas o cavidades ventriculares. Al
desarrollarse libremente, sin la presion de los tejidos, adoptan
una forma ramificada, multivesicular o arracimada. En estos
cisticercos racemosos no se encuentra ninguna formaciéon cefa-
lica con ganchos, y se los considera cisticercos degenerados.

d) Accion patégena y reacciones de wvecindad.— Contraria-
mente al quiste hidatico cerebral que actuaba s6lo mecanicamen-
te, se admite que el cisticerco provoca una lesion irritativa, in-
flamatoria, por accién toéxica de sus productos catabdlicos.

En las meninges, da lugar 2 un proceso de leptomeningitis
productiva, de aspecto gomoso, con intumescencias que corres-
ponden a las vesiculas cisticercoticas. Cuando el proceso es de
la base, puede dar lugar a una verdadera aracnoiditis optoquias-
matica y englobar los nervios de la region.

En los ventriculos, la accién irritativa se traduce por hiper-
plasia del epéndimo, en forma de granulaciones y proliferacion
de la glia. Cuando el cisticerco estd en pleno tejido nervioso se
produce en su vecindad una neoformacion capilar y proliferacion
fibroglial. Particularmente la gliosis reaccional es muy impor-
tante y se extiende a distancia del quiste. Se pueden encontrar
también infiltrados inflamatorios, a base de linfocitos, plasmo-
citos, eosinodfilos y macrofagos.

La multiplicidad en la localizaciéon y la accion irritativa y
toxicoinflamatoria explicaria la gravedad de esta parasitosis, lo
proteiforme de la sintomatologia y el escepticismo de su trata-
miento.

Si bien el tratamiento quirurgico, en los casos de cisticerco
Unico del IV ventriculo, parece curar radicalmente, es necesario
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tener muy en cuenta la opinion de los especialistas que actian
en ambientes de gran morbilidad por cisticercosis (Chile, Perq,
etcétera).

Como lo expresaron en el VI Congreso Latinoamericano de
Neurocirugia, la forma solitaria y unica del cisticerco es excep-
cional. Lo habitual es la multiplicidad en nimero y localizacion;
lo que explica el gravisimo prondstico de la enfermedad y re-
duce la actuacion del cirujano a la ejecuciéon de operaciones pa-
liativas.

II1) MALFORMACIONES
VASCULARES QUIRURGICAS DEL ENCEFALO

Este capitulo ha adquirido en los ultimos tiempos gran im-
portancia practica y doctrinal. Consideradas por mucho tiempo
como simples curiosidades anatémicas, hoy sabemos que las mal-
formaciones vasculares del encéfalo pueden ser parte de cuadros
morbidos complejos, asociandose a las diversas lesiones, especial-
mente cutaneas.

Con el nombre de displasias neuroectodérmicas congénitas
(Ludo van Bogaert), facomatosis (van der Hoeve), neuroecto-
dermomas (Roger), etc., se describen enfermedades de sistemas,
de caracter disembrioplasico, en las que hay un componente
vascular encefalico siempre importante y pasible de sancion.

De ellas nos interesan especialmente la enfermedad de von
Hippel-Lindau (angiomatosis retinocerebelosa) y la de Sturge-
Weber-Dimitri (angiomatosis encéfalotrigeminal); por otra par-
te, adquiere cada dia mayor importancia como causa de hemorra-
gias espontaneas los aneurismas intracraneanos, cuya frecuencia
se evidencia al efectuar sistematicamente en los cuadros vascu-
lares del encéfalo, la arteriografia (Egas Moniz), una de las mas
brillantes conquistas de los ultimos tiempos. Gracias a la angio-
grafia cerebral, se hace diagnéstico seguro de aneurisma, se pre-
cisa su localizaciéon y caracteres, facilitando su tratamiento qui-
rargico racional.

Para denominar las malformaciones quirurgicas del encéfa-
lo seguimos en el Instituto de Neurologia la clasificacion pro-

puesta por Asenjo (1952) y que nos parece, salvo ligeros repa-
ros, la mas completa de todas.
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1) ANEURISMAS CONGENITOS

Son los mas frecuentes (80 %), segun Dandy, de los aneu-
rismas.intracraneanos y los verdaderamente quirurgicos. Se los
encuentra en sujetos jovenes o adultos indemnes de arterioescle-
rosis.

a) Situacion.— Lo hacen casi exclusivamente en el hexa-
gono de Wiilis (troncos principales) siendo excepcionales en las
arterias de la convexidad o las pequenas ramas cerebrales. De
acuerdo con las estadisticas, casi las 45 partes de los aneurismas
congénitos se localizan en la parte anterior del poligono arterial
siendo los mas frecuentes los de la carétida interna y mas o me-
nos en la misma proporcién (20 %), los de la silviana, cerebral
y comunicante anterior. En nuestra serie de 25 observaciones
necropsicas encontramos: carétida interna, 9; comunicante ante-
rior, 7; silviana, 9.

Frecuentemente estan situados en la vecindad de una bifur-
cacion arterial, lo que explica Forbus, de acuerdo con sus inves-
tigaciones, por un defecto congénito de la pared (capa media),
en ese punto especial del vaso.

Asenjo describe aneurismas vestigiales, con saco y cuello es-
trecho, desarrollado fuera de las bifurcaciones, a expensas de
pequenos vestigios o ‘“nubbins” (Dandy), remanentes de arte-
rias transitorias, embrionarias, que al reabsorberse quedarian en
el sitio de implantacion en los troncos arteriales.

b) Numero.— Casi siempre el aneurisma es unico. Pero
pueden ser maultiples, del mismo vaso o de arterias diferentes.
Segin Dandy, hay un 15 % de aneurismas multiples, localizados
en la cardtida interna y silviana. Nosotros tenemos un solo caso
anatéomico de doble aneurisma de la comunicante anterior y sil-
viana izquierda.

c¢) Tamano.— Es variable, desde el aneurisma miliar, has-
ta el volumen de una nuez o mas. En general, el tamano del
aneurisma guarda relacion al vaso en que se desarrolla. Los mas
chicos los hemos encontrado en la arteria comunicante anterior.
Los medianos, entre 10 y 15 mm. en la silviana y los mas grandes
en la carétida interna, en donde pueden tomar enormes dimen-
siones y actuar como un tumor benigno de la fosa media.
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d) Ferma y aspecto— La gran mayoria son sacciformes o
ampulares, ovoides o esféricos, de superficie regular o mamelo-
nada, unido a la arteria por un pediculo o cuello mas o menos
desarrollados. De color grisaceo, en general de fina pared, con-
tienen sangre roja coagulada. Pero pueden tener una gruesa pa-
red que adhiere a un trombo duro de relleno, organizado, que
limita la luz del aneurisma. Hay otra forma de aneurisma de las
arterias cerebrales: es el aneurisma fusiforme, que se ve en las
arterias con avanzado grado de aterosis, especialmente en el
tronco basilar y vertebrales. Mas que un aneurisma circunscrip-
to, es una dilataciéon segmentaria flexuosa del vaso (doélicomega-
arteria).

e) Examen microscépico.— Se han descrito defectos de la
tinica media, que puede reducirse y mismo faltar. Otros han
encontrado defectos de la capa elastica.

Asenjo sostiene que lo primero se ve en los aneurismas sacu-
lares, mientras que en los vestigiales no existe capa elastica.

Resumimos de la siguiente manera las lesiones encontradas
en nuestro material:

1) Tudnica interna (intima).— No se reconoce el endotelio,
ni aun en los casos de hemorragia reciente. En al-
gunos de nuestros casos se ven brotes conjuntivos
vasculares, que partiendo de la intima, dificil de
reconocer, penetran en el coagulo para reorgani-
zarlo.

Algunos autores describen apreciables espesa-
mientos de la intima, con infiltracién de grasas y
calcificaciones. Creemos que estos casos correspon-
den a alteraciones arterioescleréticas que pueden
incidir precozmente en vasos malformados (aneu-
rismas mixtos de Asenjo).

La limitante elastica interna desaparece total o
parcialmente. Puede conservarse irregular y fina,
o fragmentarse y desflecarse en varias laminas, co-
mo sucede en el punto de abocamiento del aneuris-
ma.

2) Tinica media— Se transforma en una capa de tejido
conjuntivo fibroso, hialinizado, en la cual pueden
verse restos de fibras musculares.
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3) Cana externa.— La adventicia esta engrosada. Contiene
numerosos vasos e infiltrados de células linfoplas-
mocitarias y macrofagicas. Esta adventicia reaccio-
nal (adventicitis), tiene mucha importancia en el
aneurisma carotideo y en esa atmosfera inflamato-
ria puede quedar incluido el tercer par.

En resumen: en el aneurisma arterial sacciforme. congénito,
evolucionado, la pared se transforma en un saco fibroso, con atro-
fia de los elementos nobles, musculares y elasticos, siendo impo-
sible, para nosotros, hacer mayores discriminaciones.

Por encontrarse con bastante frecuencia infiltrados de he-
maties en la pared de aneurismas no rotos, algunos autores (Plu-
vinage), deducen el mecanismo de ruptura. Habria una lenta dia-
pédesis de globulos rojos, cada vez mas importante, que va infil-
trando y dcbilitando la pared, hasta que ésta acaba por ceder a
la presién sanguinea normal. En cuanto a las alteraciones me-
ningocerebrales vecinas y que se ven sobre todo en los grandes
aneurismas que comprimen, consisten en una aracnoiditis, dege-
neracion y atrofia en grado variable de las neuronas, congestion,
edema y pequehas hemorragias capilares e hipertrofia de la glia.

A veces pueden encontrarse focos de reblandecimiento, sea
porque ‘“la poche” comprime una arteria vecina; por extension
de una trombosis iniciada en un aneurisma fisurado a la luz de
la arteria; por una embolia desprendida de un coagulo aneuris-
mal; o por fendmenos vasomotores reflejos (Pluvinage).

f) Ewvolucién y complicaciones.— Los pequenos aneurismas
pueden quedar mucho tiempo latentes y descubrirseles acciden-
talmente en la necropsia o al hacer una arteriografia. Pero los
grandes aneurismas, en su crecimiento evolutivo, pueden dar sin-
tomas reveladores que dependen de las relaciones que tomen con
las estructuras vecinas, a las que comprimen como un tumor be-
nigno.

En el interior del seno cavernoso, un aneurisma carotideo
puede comprimir los nervios de esa zona, III, IV, V y VI pares
y provocar una estasis venosa orbitoocular y desgaste 6seo (hen-
dedura esfenoidal y flanco de silla turca). Fuera del seno, el
gran aneurisma carotideo actiia como un tumor de la fosa me-
dia, pudiendo comprimir el lébulo temporal (donde se fragua
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un lecho), quiasma y nervios Opticos, cintilla oOptica, logia hi-
pofisaria, pedunculos cerebrales y muy particularmente el III
par, que puede quedar adherido al saco por el proceso inflama-
torio reaccional.

Por excepcién los aneurismas de la comunicante anterior
adquieren un tamano suficiente como para provocar compresio-
res. Pero se han descrito formas tumorales con compresion de
los nervios Opticos, quiasma, zona hipofisaria, silla turca, etc.

Los aneurismas del tronco basilar o de las vertebrales, en
su mayor parte arterioescleréticos, pueden comprimir la protu-
berancia, bulbo y nervios de la region configurando los mas di-
versos sindromes clinicos.

La mas frecuente de las complicaciones de los aneurismas
cerebrales es la rotura, lo que da lugar a graves hemorragias.
A veces s6lo se producen fisuras y si el aneurisma esta fijado
a las meninges se produce una pequena hemorragia local, cuyos
vestigios, en forma de pigmentacion ocre se ve en la pared del
aneurisma y en su lecho meningocerebral.

Si, por el contrario, la rotura es amplia, se produciran gran-
des hemorragias, cuya variedad depende de la localizacién del
aneurisma. La maéas frecuente es la hemorragia subaracnoidea,
comun a touos los tipos de aneurisma, pero que se ve sobre todo
y con gran intensidad en la ‘“poche” del sifén carotideo.

El derrame sanguineo predcmina en la base del cerebro
ocultando todas las estructuras y lagos de la misma, tronco ce-
rebral y si es abundante asciende hacia la convexidad de los
hemisferios. La aracnoides aparece distendida y muy a menudo
se desgarra, pasando la sangre al espacio subdural. Cuando la
hemorragia no es tan intensa la sangre se acumula en el lugar
del aneurisma (valle silviano y sus adyacencias en el aneurisma
de la cerebral media); l6bulos frontales y cisterna quiasmatica
en los aneurismas de la comunicante anterior, etc.

Otro tipo de hemorragia es la cerebral, que puede ser pura
o mas frecuentemente asociada a la subaracnoidea. El hemato-
ma intracerebral es frecuente en el aneurisma de las arterias sil-
vianas (hematoma temporal) y comunicante y cerebral anterior
(hematoma frontal). Algunas veces (hemos visto un solo caso
en' nuestro material) el aneurisma de la comunicante anterior
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sangra hacia arriba a lo largo del cuerpo calloso, en la cisura
interhemisférica, colapsando el ventriculo. Estos hematomas pue-
den quedar como tales, o progresar hacia los ventriculos, para
dar la dramatica y final inundacion.

La inundacion ventricular supone la efraccion del parénqui-
ma nervioso y el lugar de la penetraciéon varia con la situacion
del aneurisma. Los de la comunicante y cerebral anterior se
abren facilmente en el cuerno frontal del ventriculo. Mas raro
es que penetren en el III ventriculo a través de la lamina su-
pradptica.

Los aneurismas de la cerebral media se abren frecuente-
mente en el prqolongamiento esfenotemporal del ventriculo y por
excepcion en el cuerpo de la cavidad a través de los nucleos
grises basales.

El aneurisma carotideo a evolucion posterior incrustado en
el 1obulo temporal, puede dar un hematoma local y abrirse en
el cuerno temporal del ventriculo. Cuando el aneurisma se des-
arrolla hacia adentro, hacia la linea media, puede perforar la
pared del 1III ventriculo. Se citan casos de aneurismas caroti-
deos desarrollados hacia afuera en el valle silviano, que se com-
portan como aneurismas de la cerebral media, pudiendo ganar
los ventriculos a través de los nacleos grises. Y finalmente, cuan-
do se rompe dentro del seno cavernoso, da lugar a un aneurisma
o fistula arteriovenoso.

Estos tres tipos de hemorragias: subaracnoidea, cerebral y
ventricular pueden estar presentes desde el primer momento en
el mismo caso, o sucederse por etapas. Esto lo hemos observado
en los aneurismas de la comunicante anterior y silviana, no asi
en los carotideos, cuya rotura da preferentemente hemorragias
meningeas puras.

g) Diremos sélo algunas palabras de los aneurismas im-
plantados en otras arterias del hexagono de Willis.

1) Comunicante posterior.— Son excepcionales, al punto de
no figurar en la estadistica de Dandy. Sin embar-
go, Mac Donald y Korb (1939), que analizaron 1.125
casos en la literatura mundial, encontraron la cifra
de un 4 %. Quizas estas diferencias estadisticas
puedan explicarse 'si recordamos que aneurismas
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descritos como del origen de la comunicante poste-
rior, son en realidad de la porcién terminal de la
car6tida a evoluciéon posterior.

2) Tronco basilar y vertebrales.— Figuran con la cifra de
un 15 % en la estadistica de Dandy. Existen dos
tipos anatomicos: el sacular y fusiforme. Para el
primero se admite su naturaleza congénita ya que
tiene el aspecto de los descritos y se observa en su-
jetos jovenes, libres de toda tara vascular. Los
aneurismas fusiformes que se encuentran en las
personas de edad son considerados por muchos auto-
res como de naturaleza arterioesclerética. En favor
de su probable origen congénito se destaca la fre-
cuencia de malformaciones vasculares asociadas (di-
ferencias de calibre y origen de las arterias del he-
xagono de Willis). Ademas, se admite que en las
arterias malformadas puede producirse precozmen-
te y con intensidad la lesion arterioesclerética.

Recordemos que los aneurismas intracraneanos
pueden asociarse a otras malformaciones congéni-
tas: coartacion aodrtica y rindn poliquistico.

2) ANGICMAS CEREBRALES

Se trata de afecciones poco frecuentes; segun Cushing y
Bayley, apenas representan el 2 % de los tumores del sistema ner-
vioso verificado citolégicamente. Persiste todavia el problema
fundamental de la naturaleza de estos procesos vasculares que
se presentan en el sistema nervioso con todas sus multiples va-
riedades: lesion malformativa o verdadero blastoma.

Pasaremos por alto toda la discusion doctrinaria y los argu-
mentos en favor de una u otra posicion. Diremos que en el mo-
mento actual hay tendencia a considerarlos genéticamente liga-
dos a perturbaciones del desarrollo embrionario, localizados ex-
clusivamente en el encéfalo o asociados a otras malformaciones
extranerviosas.

Su clasificacién no s6lo se hace en funcién del examen his-
tologico, ya que si los hay formados por vasos tipicos, abundan
los de estructura irregular, malformados, de dificil identificacion.
Los datos anatémicos y fisiologicos, referentes a situacion, rela-
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ciones, color, pulsatilidad, presion sanguinea, etc., datos ‘“vivos”,
recogidos en el momento de la intervencidn, tienen gran valor
para identificar el proceso. Pasaremos rapidamente en revista
los principales tipos de angiomas del encéfalo.

TeLANGIECTASIAS.— Fue descrita por Virchow, como un tu-
mor formado por capilares muy dilatados y de paredes alteradas
(angioma capilar telangiectasico). Entre los vasos dilatados exis-
te tejido nervioso, lo que hace la diferencia fundamental con el
cavernoma. La telangiectasia, comprobada histolégicamente, en
su forma pura, es una afecciéon rara. Virchow admitia que puede
transformarse en cavernoma, por atrofia progresiva del tejido
nervioso intercapilar y Cushing y Bailey sostienen que muchas
lesiones descritas en la literatura como cavernomas, son en rea-
lidad telangiectasias capilares.

Se localizan con preferencia en la protuberancia (20 % de
los casos publicados), debajo del piso del IV ventriculo. Con me-
nor frecuencia se les puede encontrar, también, en el tronco ce-
rebral, nucleos grises centrales y meédula cervical. Macroscépi-
camente aparecen como manchas rojizas, de tamafio y forma va-
riable, bien limitadas, que al corte sangran profusamente, pero
persisten al lavado. Microscépicamente estan constituidas por
vasos dilatados en numero variable, cuya pared esta formada por
un endotelio rodeado por fibras conjuntivas hialinizadas. Entre
los vasos hay tejido nervioso normal o con moderada gliosis, ma-
crofagos llenos de hemosiderina ¥ algunos linfocitos.

La telangiectasia, por su pequenez e inocuidad para el tejido
nervioso, es una lesion bien tolerada y asintomatica. Pero pue-
den romperse y dar hemorragias fatales dentro de la protuberan-
cia y IV ventriculo. Se han descrito telangiectasias multiples
asociadas a formaciones analogas cutaneas y viscerales de carac-
ter familiar.

CavErNOoMmAS.— Es una variedad de angioma poco frecuente
en el cerebro, aunque no tanto como la telangiectasia. No tie-
nen, como la telangiectasia, localizacion electiva y pueden en-
contrarse en el tronco cerebral, corteza cerebral y pia, sustan-
cia blanca de los hemisferios, nucleos grises centrales, mas ra-
ras son las localizaciones cerebelosas y medulares.
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Pueden ser multiples, como las telangiectasias y asociarse
a lesiones similares extranerviosas, cutaneas y viscerales. Pue-
den extenderse también a la duramadre y al hueso.

Macroscopicamente.— Es un tumor de color rojo oscuro, en
general pequenos, bien limitados, aunque desprovistos de cap-
sula. Al corte se ve que estan formados por cavidades de dis-
tinto tamano, de las que fluye abundante sangre.

Microscépicamente.— Como la telangiectasia, el cavernoma
esta formado por cavidades dilatadas, irregulares, revestidas por
un endotelio reforzado por fibras conjuntivas y reticulinicas. Se
han encontrado también fibras elasticas.

Algunos de esos vasos estan trombosados, formandose per-
las fibrohialinas con calcificaciones. Por fuera del tumor hay
una discreta gliosis reaccional y abundan los macréfagos carga-
dos de pigmento hematico. Entre los vasos no se encuentra pa-
rénquima nervioso. Como las telangiectasias los cavernomas
pueden quedar latentes y asintomaticos.

Entre los dos tipos de angiomas descritos hay formas inter-
mediarias. También hay cavernomas con caracteres de angioma
arterial. Esta vinculacidon entre estos tres procesos se explicaria
admitiendo que la malformaciéon se hace conservandose los as-
pectos de las diferentes etapas en el desarrollo del sistema vascu-
lar: estado de plexo capilar indiferenciado (telangiectasias y ca-
vernomas), o con esbozo de diferenciacion arterial.

ANGIOMA ARTERIAL.— Segun Virchow el angioma racemoso
arterial seria un tumor formado por una masa de vasos arteriales
flexiosos y dilatados, con aspecto de racimo. Para este autor se
trata de un tipo bien definido de¢ angioma. Pero en la practica
es muy dificil de encontrar un tipo puro de angioma arterial.
Fuera de algunos casos discutibles, el llamado angioma arterial
esta constituido por arterias y venas, en gran parte malforma-
das, es decir, que serian aneurismas arteriovenosos. Simmonds,
para asegurar el diagnoéstico de angioma arterial, exige que los
vasos aferentes y eferentes del tumor deben ser arterias, lo que
no esta demostrado en muchos casos publicados.

Ademas, contribuye al error la posibilidad que tienen las
venas en condiciones especiales, de arteriolizarse, hipertrofiando
sus paredes y tomando el aspecto de una arteria, aunque nunca
llegan a desarrollar una verdadera elastica interna. En los casos
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publicados como tales, los angiomas arteriales se describen como
tumores vasculares de tamano variable, superficiales, meningo-
corticales, formados por vasos dilatados, tortuosos, vermiformes
(aspecto racemoso), de color rojo y que pulsan. Histol6gicamen-
te hay vasos de estructura arterial tipica, pero abundan los mal-
formados. Entre los vasos se encuentran tejido nervioso normal
ocon moderada gliosis reaccional.

ANEURISMA ARTERIOVENCSO CONGENITO.— Fue descrito por
primera vez por Virchow, quien propuso llamarlo ‘“aneurisma es-
purio”. Es la variedad mas frecuente de los angiomas racemosos
del encéfalo. Toennis (Berlin), sobre un total de 700 tumores
examinados encuentra 46 angiomas, de los cuales 26 eran aneu-
rismas arteriovenosos, lo que hace la cifra de 3,7 %, porcentaje
mas alto que el 1 % de Cushing y Bailey. En su patogenia se
ha hecho interviniera de modo preponderante, las anomalias (de-
tencion) del desarrollo de los vasos cerebrales, los que quedarian
en estado bipotencial de diferenciacién, incompletamente desarro-
1lados.

Situacion.— Se localiza casi exclusivamente en los hemis-
ferios cerebrales, preferentemente en la zona rolandica y terri-
torio de la cerebral media. Pero pueden desarrollarse en otras
regiones: lébulos occipital, cuerpo calloso, base del crebro, dura-
madre, etc. Pueden ser superficiales o profundos y llegar al ven-
triculo. Son raros en el cerebelo.

Tipos.— Se describen tres variedades:

a) El mas simple de los aneurismas arteriovenosos esta re-
presentado por uno o varios troncos de vasos mal-
formados dilatados y cortos que unen una arteria
a una vera. Este tipo es raro en el encéfalo.

b) Lo que mas se observa es el aneurisma arteriovenoso a
forma tumoral. Se trata de un ovillo de vasos abun-
dantes, irregulares y dilatados, interpuestos entre
varias arterias y venas. Cushing y Bailey descri-
ben cazos de forma coénica a base cortical y vértice
que llega al ventriculo, en cuya cavidad pueden ha-
cer procidencia. Aun para el cirujano, con el tu-
mor a la vista, es dificil establecer en ese complejo
peloton vascular lo que es arteria v lo que es vena.
Suprimido el lecho capilar por el angioma inter-
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puesto, la sangre puede pasar con facilidad de ar-
terias a venas, de modo que pueden encontrarse va-
sos de aspecto venoso que conducen sangre arterial.
Segun Virchow, lo tipico del aneurisma arteriove-
noso es el agrandamiento y dilatacion de los pe-
diculos aferentes y eferentes del tumor.
c¢) Otro tipo es el aneurisma arteriovenoso en capa (forma
cortical). La malformacion se extiende en superfi-
cie, sin penetrar en el cerebro, interesando el terri-
torio de una o varias ramas de la carétida interna.
Estas formas corticales se acompanan de una
vascularizacion exagerada (verdadero estado angio-
matoso, de la duramadre y -craneo, cuyos surcos
y orificios vasculares pueden estar enormemente
agrandados. Los vasos superficiales extracraneanos
del lado que corresponden al angioma pueden tam-
bién estar muy dilatados.

Examen microscopico.— Es sumamente dificil. Todos los
autores admiten una hiperplasia de los vasos arteriales aferentes
y de las venas eferentes. Pero hay desacuerdo cuando se des-
criben los vasos tortuosos del aneurisma. Si bien los hay de tipo
arterial y venoso normal, la mayoria son malformados, irregula-
res, dificiles de identificar. Resumimos los principales detalles
encontrados:

1) Tunica interna.— Intima proliferada, pudiendo llegar a
la obturacion total del vaso. Limitante elastica in-
terna fragmentada, engrosada en partes, desflecadas
en laminas irregulares. Puede faltar por completo.

2) Tunica media.— Musculo de espesor variable; puede fal-
tar en ciertas partes, hipertrofiarse o presentarse
en forma de nddulos aislados por tejido conjuntivo.

3) Se encuentran vasos obliterados y calcificados. Erro-
neamente se les consideré como trombos organiza-
dos. En realidad, es la intima hipertréfica y mal-
formada que obstruye la luz del vaso, se hialiniza
y calcifica.

Bergstrand insiste en la falta de pigmento san-
guineo y capilares neoformados, que se encontra-
rian en caso de verdadera trombosis.
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Los aneurismas arteriovenosos pueden asociarse a otras mal-
formaciones vasculares: aneurismas arteriales del hexagono de
Willis, anomalias venosas por persistencia de venas embrionarias
dilatadas, angiomas retinianos.

A pesar de su volumen, que puede ser considerable, el aneu-
risma arteriovenoso puede ser bien tolerado y quedar latente por
mucho tiempo. Pero puede provocar focos de reblandecimiento
por isquemia. Ademas, con el tiempo pueden alterar la hemodi-
namica y producir hipertrofia cardiaca. Su gran complicacion es
la rotura, que da lugar a graves hemorragias meningeas y cere-
brales o cerebromeningeas.

ANcGroma VENOSCc.— Es una malformacion poco frecuente en
su forma pura. Muchos casos descritos como tales, corresponden
en realidad a angiomas mixtos con predominio de venas o aneu-
rismas arteriovenosos. Lo fundamental en’'el angioma venoso es
la dilatacion de la vena. Para Virchow, el angioma racemoso
venoso era comparable al varicocele.

Se describen dos variedades de angioma venoso: la varice
cerebral y el angioma racemoso venoso.

a) Varice cerebral, es una forma rara. Se trata de una
dilatacion flexuosa, irregular, a veces ampular, de una o varias
venas. Pueden ser superficiales o subcorticales y se las ve pre-
ferentemente en las vecindades del seno longitudinal superior,
vena de Galeno y silviana.

La varice puede desarrollarse en una vena normal, o en una
vena supernumeraria, embrionaria que ha persistido. La histo-
logia muestra como en las varices de los miembros, una atrofia
de la pared (desaparicion de las fibras musculares, fibrosis, etc.).

b) Angioma racemoso venoso, es la forma tumoral de la
malformacion, con participacién de numerosos vasos malforma-
dos que contienen sangre venosa; se encuentran sobre todo cerca
del seno longitudinal superior (corteza rolandicoparietal). Se
describen anomalias asociadas: circunvoluciones anormales, mi-
crogiria, etc. En cuanto a la histologia el angioma venoso estaria
formado por vasos que recuerdan venas normales, venas malfor-
madas de todo tipo y venas arteriolizadas.
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HemanNcroBLasToMA (Bailey-Cushing, 1928); angiorreticulo-
ma (Roussy-Oberling, 1930); tumor de Lindau (1926). Se trata
de un tumor angiomatoso, de estructura especial, localizado casi
siempre en el cerebelo y frecuentemente asociado a una lesién
similar de la retina.

Lindau (1926) describié un cuadro anatomoclinico, a menu-
do hereditario y familiar, de caracter disembrioplasico, que en
su forma completa asocia a la angiomatosis del S.N., angioma
de retina y malformaciones y tumores viscerales: quistes del pan-
creas, rindén, higado, hipernefromas, tumor del epididimo, etc.

A esta asociacion de lesiones, de las cuales las mas impor-
tantes son el tumor del cerebelo y el angioma de la retina, se la
denomind, a propuesta de Cushing, enfermedad de Lindau, o an-
giomatosis retinocerebelosa.

Nos ocuparemos, en particular, de la lesion del S. N., sobre
la que actus el cirujano. Esta representada por un tumor angio-
matoso especial: el hemangioblastoma de Bailey y Cushing, an-
giorreticuloma de Roussy y Oberling o tumor de Lindau.

Se localiza preferentemente en el cerebelo, pero puede des-
arrollarse también en el cerebro (hemisferios, plexos coroideos,
cuerpo calloso, diencéfalo), bulbo y médula. Se trata de un tu-
mor bien limtiado, de color rojo oscuro con zonas amarillentas y
cavidades. Puede ser unico o maultiple y asociarse con otros tu-
mores angiematosos, casi siempre medulares.

Histolégicamente tiene tres componentes fundamentales: va-
sos, reticulo y células. Los vasos, de estructura sencilla, son en
su mayoria capilares anfractuosos dilatados, sinusoidales. El re-
ticulo es abundante, y en sus mallas se encuentran las células
tumorales. Estas son de estirpe histiecitaria (Rio Hortega), en
distintas etapas de evoluciéon. Entre ellas se encuentran células
xantomatosas, de citoplasma vacuolar, lleno de grasas, que siem-
pre se encuentran en el hemangioblastoma, aunque en variable
cantidad. Prado sostiene que la grasa procede del plasma am-
biente y es fijada en las células reticuloendoteliales.

No existe relacion genética apreciable entre las células tu-
morales y los vasos, interponiéndose entre ambos, la red conjun-
tiva parietal. Se admite que son dos elementos independientes,
aunque del mismo origen embrionario (mesodérmico).

— 717 —



En la interpretacion histiogénica de estas neoformaciones no
hay opiniéon definitiva. El concepto mas admitido es considerar-
los como tumores de estirpe mesodérmica.

Recordemos que es ésta la opiniéon de Cushing y Bailey, para

" quienes la ausencia de tejido nervioso entre los vasos, presente
siempre en las malformaciones, les asigna el valor de verdaderos
blastomas.

Del Rio Hortega los describe como una variedad especial de
meningiomas, desarrollados a expensas de los vasos y elementos
reticuloendoteliales de las leptomeninges.

Roussy y Oberling, los consideran de estirpe mixta, meso-
ectodérmica, asociando al tejido de filiacion mesodérmica (vasos
y reticuloendotelio), tejido glial ectodérmico. Actualmente, de
acuerdo con Prado prevalece la opinién del origen exclusivamen-
te mesodérmico de estas neoformaciones, probablemente desarro-
lladas a expensas de tejidos de esa estirpe, incluidos en el cere-
belo durante el desarrollo embrionario. La riqueza y aspecto de
los vasos, la naturaleza reticulohistiocitaria de las células inters-
ticiales, permite considerar a estos tumores como angiorreticulo-
citcmas (denominacién propuesta por Prado).

ENFERMEDAD DE STURGE-WEBER-DIMITRI (angiomatosis encé-
falotrigeminal).— Fue caracterizada por Allen Sturge, oftalmo-
logo inglés en 1879. Con los datos clinicos de su enferma (nifia
con angioma de la cara, buftalmia del mismo lado y epilepsia
parcial controlateral), supuso Sturge que tendria que existir
una lesion cerebral, similar al nevus facial, que explicara la epi-
lepsia.

Su sagaz observacion fue confirmada por primera vez en la
autopsia por Kalischer (1897). En 1922-23, Parkes Weber, en
Londres y V. Dimitri en Buenos Aires, presentaron observacio-
nes donde al cuadro clinico descrito por Sturge, agregaban pla-
cas radiograficas que mostraban una lesiéon cerebral con calcifi-
caciones a doble contorno y fue a propuesta del danés Knud
Krabben que la enfermedad lleva justicieramente los nombres de
Sturge, Weber y Dimitri.

Frecuencia.— Se trata de una angiosis poco frecuente, ape-
nas si hay 200 casos en la literatura mundial hasta 1948. En el
Uruguay s6lo se conocen 3 casos clinicos, base de la magnifica

— 718 —



monografia del Dr. Bernardino Rodriguez; 1 del Profesor Velarde
Pérez Fontana y 2 del Dr. Roman Arana Ihiguez, uno de los
cuales fue autopsiado por nosotros en el hospital Vilardebd.

Anatomia patolégica.— En su forma tipica la enfermedad
presenta una doble lesion vascular: nevus facial y angioma ce-
rebral con calcificaciones.

a) La lesiéon cutdnea, es un angioma capilar plano, algunas
veces cavernoso, con sus variedades tuberoso e hi-
pertrofico. Esta situado en la cara, en el territorio
del trigémino, especialmente en sus ramas I y II.
Puede afectar la mitad del labio, extenderse en la
mucosa de la bdveda palatina o asociarse a tumo-
res semejantes del resto de la piel.

b) Alteraciones nerviosas (meningocerebrales).— Hasta
1932 se admitia que habia una malformaciéon o ver-
dadero tumor vascular cuya calcificacion daba las
iméagenes a doble contorno que se ven en las placas
radiograficas y que fueron minuciosamente estudia-
das por Weber y Dimitri. En esa fecha, Knud Krab-
ben presenté a la Sociedad de Neurologia de Paris
su famosa comunicaciéon anatomoclinica. Krabben
demostré haciendo radiografias de la pieza anato-
mica que las imagenes a doble contorno no eran
vasos calcificados, sino bandas de calcificacion, en-
frentadas en circunvoluciones paralelas, situadas en
zonas mas o menos extensas de la corteza cerebral.
El trabajo de Knud Krabben, con sus importanti-
simas deducciones, marcé una época en la historia
de la enfermedad.

En 1936, Egaz Moniz y Almeida Lima, aplican-
do por primera vez la arteriografia al estudio de la
enfermedad, confirma la hipdtesis de Krabben al
demostrar que la calcificacion cerebriforme del 16-
bulo occipital, que presentaba un caso tipico por
ellos estudiados, era totalmente independiente de la
circulacion cerebral

Y agregaba el maestro portugués haciendo jus-
ticia al trabajo de K. Krabben: “No se trata de an-
giomas calcificados, es una enfermedad diferente,
entidad morbida que merece ser designada con el
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nombre de enfermedad de Knud Krabben.” Poste-
riormente Diego Furtado y otros al estudiar arte-
riograficamente nuevos casos encuentra en relacion
entre las zonas de calcificacion los vasos cerebra-
les. Para explicar estos hechos, al parecer contra-
dictorios, sostiene Furtado que la lesiéon cerebral
de la enfermedad de Sturge-Weber-Krabben (asi la
llama el autor), es al principio angiomatosa y lue-
go, al calcificarse, pierde su estructura vascular,
quedando de la misma un conglomerado de calci-
ficaciones independientes de la calcificaciéon cere-
bral. Podria, pues, sostenerse al unicismo de la en-
fermedad y el hallazgo de Krabben corresponderia
a la ultima etapa del proceso: la del angioma calci-
ficado y degenerado, irreconocible en su estructura
vascular, que seria la forma anatomopatolégica co-
mo se presenta en la mayoria de las autopsias prac-
ticadas.

Nos ha parecido necesario exponer estos conceptos patogé-
nicos para el mejor conocimiento de la enfermedad. Podriamos
resumir asi las alteraciones encontradas:

1)

2)

3)

4)

5)

6)

Atrofia del hemisferio cerebral afectado por la angio-
sis, total o parcial.

Desarrollo exagerado de los vasos piamarianos, dilata-
dos y flexuosos (angiomatosis meningea) en rela-
cion topografica a la lesion cerebral.

Zonas de calcificacion, visibles a simple vista, en forma
de estrias blanco amarillentas, situadas a lo largo
de la corteza de las circunvoluciones.

Calcificaciones microscopicas, de diferente forma y ta-
mano, en las paredes de los vasos y fuera de ellos,
dispuestas en las primeras capas de la corteza.

Alteraciones neuronales atréfico-degenerativas y proli-
feracion de la glia.

Alteraciones oculares, inconstantes pero frecuentes: glau-
coma congénito, que se expresa por un aumento
total del tamano del ojo: la buftalmia. Se describe
un estado angiomatoso de los vasos coroideos.
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7) Se han descrito alteraciones morfologicas (hipertrofia
craneofacial) y disraficas.

Hemos tenido oportunidad de estudiar con Sotelo, Arana y
Estable Puig, el primer caso de Sturge-Weber-Dimitri autopsiado
en el Uruguay. El examen anatomopatologico demostré la ausen-
cia de angioma en el 16bulo occipital, lugar de las calcificaciones.
Estas se formaban en su mayor parte fuera de los vasos, a ex-
pensa de una sustancia motriz, hialinoproteica, que luego se
calcifica. El proceso, que esta en evolucidn, se inicia en las capas
2 y 3 a expensas de los prolongamientos neuronales que son tan
abundantes en esa zona de la corteza.

TUMORES DEL ENCEFALO
Pueden ser primitivos o secundarios.
1) TUMORES SECUNDARIOS

Son bastante frecuentes en nuestro ambiente. En 171 autop-
sias de tumores intracraneanos, realizadas en los ultimos diez
anos en el Instituto de Neurologia, 37 corresponden a metastasis.
En .. biopsias de tumores, realizadas en el mismo tiempo, he-
mos encontrado .. que corresponden a tumores secundarios.

En la estadistica de Cushing, sobre 2.000 tumores intracra-
neanos hay 85 metastasis, lo que da la cifra de 4,2 %. El autor
reconoce que esta cifra es inferior a la real, pues evitaba en lo
posible la hospitalizacion de enfermos portadores de metastasis
nerviosas evidentes, por considerar inutil la intervencion. Kauff-
man da la cifra de 4,78 % de metastasis nerviosas en los can-
ceres epiteliales en general.

Se trata, en su mayor parte, de localizaciones secundarias de
carcinomas bronquiales que representa en nuestro ambiente casi
el 50 % de todas las metastasis encefalicas. Pueden venir tam-
bién de canceres de prdstata, mama, rifidn, tiroides, estomago,
intestino, etc.

Hay también metastasis de sarcomas, en su mayor parte me-
lanosarcoma y de corioepitelioma.

De una manera general las metastasis encefalicas son mul-
tiples, localizandose sobre todo en el cerebro, cerebelo y menos
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en el tronco cerebral. Pueden ser bien limitadas, esféricas u
ovoides, rodeadas de un tejido blando, edematoso, al corte pre-
senta una zona periférica de color rosado y un centro irregular
de necrosis, y focos hemorragicos.

Recordemos que las metastasis de los corioepiteliomas, pue-
den simular focos apoplécticos heterotopicos. Otro aspecto de
las metéastasis que hemos visto varias veces es el quistico, a con-
tenido grumoso amarillo verdoso, por necrosis colicuativa casi
total de un tumor de origen pulmonar, cuya parte sélida y viva
queda reducida a un halo de pocos milimetros de espesor. Alre-
dedor de las metastasis, hay un proceso, a veces muy intenso de
encefalitis subaguda, con abundante exudacion serosa.

El edema se extiende a distancia del tumor, y en caso de
varias metastasis puede tomar todo un hemisferio, determinan-
do grandes desplazamientos y colapso de los ventriculos y la
formacion de hernias cisternales que pueden dar importantes
sintomas neuroldgicos.

Aunque no son propiamente metastasis, el encéfalo puede
ser invadido por tumores vecinos malignos del craneo: sarco-
mas, cordomas, carcinomas, mielomas.

2) TUMORES PRIMITIVOS

Representan la mayor parte de los tumores del encéfalo.
Para su denominacién seguimos la clasificacion de P. del Rio
Hortega.

En 1934, del Rio Hortega clasifico los tumores del sistema
nervioso, en los siguientes grupos topograficos:

I) Tumores de los 6rganos anexos al cerebro (pineal y
plexos coroideos).
II) Tumores del parénquima nervioso.
III) Tumores del simpatico.
IV) Tumores de los nervios periféricos.
V) Tumores de las meninges.
VI) Tumores de la hipofisis y region hipofisaria.

Para comprender la histologia de estos tumores, en espe-
cial la de los grupos I y II, del Rio Hortega estudia la evolu-
cion normal de las células que se origina en el epitelio neural
primitivo, a las que llama: glioblastos, neuroblastos, pineoblas-
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tos y coroidoblastos. Considera al glioblasto un elemento tripo-
tencial capaz de originar oligodendrocitos, astrocitos y glioepi-
telio ependimario.

La evolucion patologica de gérmenes derivados del epitelio
medular primitivo, no utilizados, yacentes en el tejido nervioso,
da lugar a una serie de tumores cuyas células recuerdan las di-
ferentes etapas de la diferenciacion celular.

Y asi surge una nomenclatura racional, citogénica, y cada
grupo de tumores llevara el nombre que le corresponde como
paradigma de una etapa evolutiva que va del estado embriona-
rio a la total diferenciacion celular.

Conceptuamos la clasificacion de del Rio Hortega, que se-
guimos en el Instituto de Neurologia, como la mejor.

Inspirada, como la de Bailey y Cushing sobre la base del
desarrollo embrionario de los elementos del tejido nervioso, tie-
ne la ventaja de aplicar al material de estudio técnicas perfec-
cionadas (impregnacion por el carbonato de plata y sus multi-
ples variantes insuperables e imprescindibles para el conoci-
miento de los blastomas del sistema nervioso.

Eso permitié a del Rio Hortega rectificar conceptos, aclarar
el complejo y oscuro grupo de los blastomas embrionarios, de
incipiente diferenciacién, cuyos detalles de estirpe no son reve-
lados por los métodos corrientes de coloracion.

Y asi eliminé de las clasificaciones conocidas grupos artifi-
ciosos, mas hipotéticos que reales, hechos en base a conceptos
equivocados, por insuficiencia de técnicas.

Extractamos de la clasificacion de del Rio Hortega lo que
interesa para los tumores del encéfalo:

1) Tumores de los organos anexos al cerebro:
a) G. pineal:
pineoblastomas,
pineccitomas.
b) Plexos coroideos:
papilomas,
epiteliomas.

2) Tumores del parénquima mervioso:
de estirpe glial,
de estirpe neuronal.
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a) De la serie astrocitica:

glioblastomas:
isomorfos,
heteromorfos;

astroblastomas,

astrocitomas.

b) De la serie oligodendroglial:
oligodendroblastomas,
oligodendrocitomas.

c) De la serie glioepitelial:
glioepiteliomas.

3) Tumores de las meninges (meningiomas, sobre todo menin-
goexotemiomas).

4) Tumores de la hipdfisis y region_ hipofisaria:
adenomas,
craneofaringiomas.

5) Tumores de los nervios:
neurinomas,
neurofibromas.

Ultimamente M. Polak (Argentina, 1953), en un notable tra-
bajo, presenté 3 observaciones de tumores minuciosamente estu-
diados y analizados que procederian del sector mesodérmico (re-
ticuloendotelial) del tejido nervioso, y a los que propone llamar
microgliomas.

NUESTRA ESTADISTICA

En los diez ultimos afios (1945-55), el Laboratorio de Anato-
mia Patoldgica del Instituto de Neurologia, examiné 427 tumo-
res intracraneanos. De ellos 79 (18,5 %) son metastasis. Los
primitivos, se descomponen asi: meningiomas, 68 (16,0 %) ; neu-
rinomas, 24 (5,6 %); adenomas de hipofisis, 14 (3,2 % ); craneo-
faringiomas, 5 (1,2 %); colesteatomas, 4 (0,9 %); cordomas, 1
(0,4 %); pinealomas, 0; t. de los plexos coroideos, 3 (0,7 %);
gliomas, 216 (50,5 % ); neuroblastomas, 6 (1,4 %); neurofibro-
matosis (enfermedad de Recklinghausen), 5 (1,2 %).

Desbordaria los propésitos de esta exposicién tratar en par-
ticular cada uno de los tipos de tumores que pueden encontrarse
en el encéfalo.
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