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Se define el colestea-
toma congénito como un
quiste epitelial, Ballenguer
(3) que se presenta en el
interior de alguno de los
huesos del craneo (en
general en el hueso tempo-
ral}, sin contacto alguno
con el oido externo. Estos
quistes pueden estar pro-
fundamente incluidos en el
hueso temporal o en la por-
cion escamosa y, también,
se han descrito en la mas-
toides y en el atico.

Para Martinez Vidal
(11), se trata de un defecto
en el desarrollo embriolégi-
co provocado por la exis-
tencia de nidos de tejido
epitelial en el hueso tempo-
ral. Se puede localizar en la
pirdmide petrosa, mastoi-
des o caja del timpano.

También se denomina
esta entidad como Der-
moide o tumor perlado
Antoli Candela (2) que no
debe ser confundido con el
colesteatoma otdégeno.
Puede localizarse en cual-
quier punto de la cavidad
intracraneal pero tienen
predileccion por el sistema
ventricular y la base del
craneo erosionado y afec-
tando posteriormente a las
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RESUME:

Os quistes epidermoides ou colestea-
tomas conxenitos primitivos son de
patoxenia discutida: inclusion epitelial
no seo do mesénquima, inclusién de
células da placoda epibranguial 0
redor do ganglio xeniculado, defecto
de inhibicion do annulus timpanico de
cara a emigracion do ectoblasto do
Conducto Auditivo Externo.
Preséntase un caso de colesteatoma
conxénito da mastoides. Son analizados
& clinica, o diagndstico e o tratamiento.

SUMMARY:

The pathogenesis of epidermoid cysts
or primary congenital cholesteatomas
is sujet to debate: epithelial inclusion in
the mesenchyma, inclusion of cells
forem the epibranchial placode around
the ganglion of the facial nerve, of ina-
dequete inhibition by the annulus tym-
panicus of the ectoblast from the exter-
nal auditry canal.

The autors report one cas of congenital
cholesteatoma of mastoid. The clinical
the diagnostic and the traitement are
discursed.
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estructura del oido, funda-
mentalmente al tegmen y
angulo ponto-cerebeloso.

Segun Proctor, se
reconoce un raro queratoma
que no se asocia con la
hendidura del oido medio y
tampoco con infecciones del
oido, sino que se origina en
el ectodermo de la notocor-
dia primitiva, pudiendo que-
dar restos celulares embrio-
narios de esta estructura
ectodérmica en cualquiera
de los huesos del craneo.

Nosotros incidimos en
esta teoria y presentamos
un caso, que creemos,
encaja en esta entidad clini-
ca aungue con una serie de
particularidades que matiza-
remos en la discusion.

CASO CLINICO

Paciente S.A.B., de
29 afnos. Acude a la consul-
ta por primera vez el 25-4-
85 por procesos otorreicos
intermitentes en ambos
oidos y pérdida progresiva
de audicién. Fue operado
en el afio 78 en otro centro
por patologia colesteatoato-
sa bilateral.

En la exploracion se
observa una amplia cavidad
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quirdrgica en oido derecho y en el oido
izquierdo una perforacién timpanica central.

En Septiembre del 85 realizamos una
intervencién quirdrgica del oido izquierdo y en
Febrero del 86 se interviene el oido derecho
mediante abordaje rerouticular observandose
una disyuncién de cadena por necrosis de la
apofisis larga del yunque. Se revisa antro y
caja estando totalmente limpias. Se recontru-
ye columelizando cuerpo de yunque sobre
cabeza de estribo. En revisiones posteriores
se observa una buena evolucién, mejorando
francamente la audicién.

El 5-8-87 ingresa de urgencia en el
Servicio de M.l. por presentar, desde hace
una semana, un cuadro de dolor en regién
superciliar de caracter opresivo que empeora
con el decubito y no se alivia con aspirina.
Unas horas antes del ingreso nota pérdida de
vision en el ojo derecho.

En el momento del ingreso, la explora-
cion fisica, neurolégica y analitica esta dentro
de la normalidad salvo una frecuencia cardia-
cade 104 I/m.

Se hace estudio de fondo se ojo en el
que se observa edema de papila bilateral inci-
piente destacandose una borrosidad de las
papilas, el grosor de las venas y la observa-
cion de pequenas hemorragias en forma de
llama en el ojo derecho.

El estudio de potenciales evocados
visuales via directa y cruzada en ambos ojos
mediante Pathem reversal, muestra todos sus
parametros dentro de la normalidad. C.T. cere-
bral sin contraste, no se aprecian imagenes
sospechosas de proceso expansivo endocra-
neal ni evidencia de signos de hipertensién
endocraneal. El sistema ventricular es normal y
no existen desplazamientos de la linea media.

Durante su ingreso no ha presentado
cefaleas y ocasionalmente ha notado deficit
vistual transitorio en ojo derecho, de segun-
dos de duracién y en relacion con cambios
posturales.

Con el diagnéstico de edema de papila
bilateral por probable pseudotumor cerebral,
es dado de alta debiendo seguir dieta normal
pero con restriccién salina.

En una revisién en la consulta externa
del servicio de M., al ver que el proceso no
mejora e incluso aumentan las manifestacio-
nes oculares, es enviado a un centro de
ambito nacional para su estudio en el Servicio
de Neurologia del mismo. Después de un

30

mes ingresado en dicho centro, es dado de
alta sin un diagnéstico preciso y con trata-
miento para la H.T. del L.C.R., habiendo dis-
minuido la sintomatologia pero sin llegar a
desaparecer del todo.

El 7-4-88, en una revisidon en nuestro
Servicio, observamos una pequena fistula
retroauricular derecha con muy discreto exu-
dado. La exploracion otolégica nos muestra
un oido totalmente limpio, con una pequena
perforacion timpanica anterior, a pesar de la
cual se decide realizar una nueva revision
quirdrgica.

Mediante incisidn retroauricular, nos
encontramos con un antro, atico y caja com-
pletamente limpios y bien epitelizados, pero,
aproximadamente a 1,5 cm. de la cavidad
antral se presenta un gran colesteatoma de
aproximadamente 3 cm. de didmetro y que
ocupa toda la mastoides, disecando el seno
lateral y con una gran exposicion de la menin-
ge de la fosa posterior. Se extrae todo el teji-
do colesteatomatoso, reforzando la meninge
con Lyodura adherida con tisucol.

Se comunica la cavidad dejada por el
colesteatoma con el antro y la caja, dejando
una gran cavidad de intervencion radical.

El postoperatorio cursa con normalidad,
mejorando paulatinamente la sistomatologia
visual y neuroldgica, siendo totalmente nor-
mal al mes de la intervencion.

DISCUSION

Como hemos visto en la exposicién del
caso clinico, se trata de un gran colesteatoma
localizado en mastoides que es causa de una
clinica compatible con pseudotumor cerebral.
Pero también deciamos que presenta una
serie de particularidades que pueden cuestio-
nar su origen congénito. Dicha entidad, apa-
rece en la mastoides de un oido que habia
sido intervenido de patologia colesteatomato-
sa unos anos antes y, como dice Wayoff, si la
masa tumoral toca una zona cualquiera del
timpano, su naturaleza congénita debe ser
contestada.

Creemos que este no es el caso ya
que, como hemos dicho, la masa colesteato-
matosa se encontraba separada del antro por
un tabique 6seo lo suficientemente grueso
como para impedir dicho contacto.

Nuestro caso es similar a los descritos
por Antoli Candela (2) con respecto a dos de



sus casos en los que el colesteatoma se encon-
traba invadiendo espacios paramastoides por
detras del seno lateral, bloqueados, absoluta-
mente aislados de la patologia timpanomastoi-
des y sin relacion alguna con la misma.

La clinica de estos procesos depende
de la localizacién, siendo quiza la mas florida
y manifiesta la de los que se localizan en el
penasco con afectacion del facial y auditivo y,
por extensién, del laberinto.

El diagndstico va a ser radioldgico.
Valvasori (13) dice que los colesteatomas
congénitos que se originan en la mastoides
son muy raros y aparecen como zonas de
destruccién del patrén trabecular producida
por la masa quistica de la mastoides.

En cuanto a la presentacién clinica del
caso que hoy presentamos la podriamos
encajar en el cuadro descrito por Symonds
como hidrocefalia. Esta entidad se caracteri-
za por un aumento de la presion intracraneal
acompanada de signos y sintomas de hiper-
tension intracraneal, pero sin signos neurolé-
gicos focales ni convulsiones y con el L.C.R.
normal en su composicion.

Esta hidrocefalia otitica se puede pre-
sentar con infeccion aguda o crénica del oido
0 bien semanas después de haber completa-
do el tratamiento médico quirdrgico.

La clinica se presenta con intensas cefale-
as, vision borrosa y diplopia (parélisis de Vipar).
Nauseas y vomitos (no siempre). Edema de
papila. El resto de la exploracién es normal y la
temperatura es normal o ligeramente elevada.

El L.C.R. no arroja particularidades salvo
aumento de la presion. La ventriculografia y la
angiografia es normal, pero en una fase tem-
prana venosa, nos puede mostrar una obstruc-
cién incompleta o total del seno lateral.

En nuestro caso, la clinica que presenta
el paciente puede encajar en este proceso
descrito pero ¢Se debe a una afectacion del
Seno Lateral 0 a una accién sobre las menin-
ges (compresién e irritacién) o a ambas
cosas? El hecho es que una vez intervenido el
paciente, esta clinica desaparece rapidamente
permaneciendo el enfermo asintomatico en la
dlitma revisién efectuada hace unos 15 dias.
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