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Resumen

La hidatidosis cerebral multiple es una infestacion parasitaria potencialmente mortal causada por el estadio larvario del Echinococcus granulosus,
siendo la mayoria de los quistes parenquimales de origen secundario; no obstante, la enfermedad primaria es extremadamente rara y su cuadro
clinico se relaciona con el namero, tamafio y ubicacién de las lesiones. El diagnéstico requiere de imagenes cerebrales y el tratamiento es, casi
siempre neuroquirdrgico, complementado con medicacion antiparasitaria. Los autores presentamos una sintesis de los registros clinicos, imagenes,
reporte quirdrgico e histopatologia del caso de un paciente con hidatidosis cerebral primaria multiple manejado en el Hospital Antonio Lorena del
Cusco, en mérito a no haber sido documentado antes en el pais y al éxito en su tratamiento especializado.
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Abstract

Multiple cerebral hydatidosis is a potentially deadly parasitic infestation caused by the larval stage of Echinococcus granulosus, with the majority
of parenchymal cysts of secondary origin; however, the primary disease is extremely rare and its clinical picture is related to the number, size and
location of the lesions. Diagnosis requires brain imaging and treatment is almost always neurosurgical, supplemented with antiparasitic medication.
The authors present a synthesis of the clinical records, images, surgical report and histopathology of the case of a patient with multiple primary
cerebral hydatidosis managed at the Antonio Lorena Hospital in Cusco, in recognition of not having been previously documented in the country
and the success in your specialized treatment.
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Introduccion

La hidatidosis cerebral es una infestacion parasitaria rara (1-2%) y potencialmente mortal causada por el estadio larvario del
Echinococcus granulosus, siendo la mayoria de los quistes intracraneales secundarios y Unicos (90%), mas frecuentemente
supratentoriales y en el territorio de la arteria cerebral media. Sin embargo, los quistes cerebrales multiples y primarios son ain mucho
mas raros y se han descrito mayormente en nifios y jovenes, en quienes se ha relacionado el cuadro clinico con el nimero de quistes, su
tamafio y ubicacidn en el parénquima encefélico. Luego del acercamiento diagndstico mas probable mediante neuroimagenes cerebrales
—como tomografia espiral multicorte (TEM) o resonancia magnética (RM)—, la conducta terapéutica es, casi siempre, quirirgica y se
complementa con medicacion antiparasitaria.
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Presentacion de caso clinico

Presentamos la revision nosolégica de los registros clinicos, imagenoldgicos, quirdrgicos e histopatolégicos de un paciente con
hidatidosis cerebral maltiple primaria, que fuera manejado previamente en otra institucion, ingresa por emergencia al Servicio de
Neurocirugia del Hospital Antonio Lorena de Cusco, donde se realiza su evaluacion y manejo especializado. La identidad del paciente
ha sido plenamente resguardada.

Filiacion y antecedentes. El caso corresponde a un paciente varon de 23 afios, procedente de la ciudad de Sicuani en Cusco, de
ocupacion obrero y con grado de instruccion secundaria incompleta. Siempre present6 un estado de salud bueno, siendo el antecedente
mas destacable el contacto prolongado con un perro ovejero en su residencia habitual.

Anamnesis. Inici6 su enfermedad 9 meses antes de su ingreso a nuestro nosocomio, en forma insidiosa y con evolucion progresiva, ha
presentado cefalea frontal de tipo gravativa y opresiva y con intensidad creciente (hasta EVA 8/10) asociado secuencialmente con
trastornos de la conducta y la memoria de trabajo, visidon borrosa bilateral y de predominio izquierdo y, recientemente, nauseas y
vémitos. Por tal razén, fue referido a un hospital de la ciudad de Cusco, donde recibié medicacion con corticoides, manitol y fenitoina,
indicandosele, ademas, su inmediata ‘referencia a Lima’, para manejo especializado. No obstante, ante las limitaciones o negativa del
paciente para su traslado y debido a la falta de respuesta terapéutica en los meses posteriores, el paciente ingresa por emergencia del
“Hospital Antonio Lorena de Cusco”, buscando atencion alternativa al presentar: deterioro neuroldgico por convulsiones generalizadas
tipo ‘gran mal’ y vomitos explosivos.

Examen fisico. En la evaluacion general fue examinado en decubito dorsal, despierto, con ventilacion espontanea y signos vitales
estables, asi como un perfil cardiaco y pulmonar normal, pero era evidente una facies tipo cushingnoide. En la evaluacion neurolégica
se hallaba orientado en tiempo, espacio y persona, con 15 puntos en la escala de Glasgow y signos de bradifrenia, moria e ideacién
impulsiva y paranoide (puntaje mini-mental state exam o MMSE de 24/30 y evaluacion psicoldgica); mientras que un examen de su
agudeza visual demostr6 en el lado izquierdo cuenta dedos a 5 m., y en el lado derecho 20/25, asociado a papiledema bilateral leve sin
compromiso foveal, seglin el examen de fundoscopia indirecta (evaluacion oftalmolégica).

Pruebas auxiliares. Se le realiz6 una imagen de TEM (Tomografia Espiral Multicorte) cerebral contrastada, la que puso en evidencia
signos de multiples lesiones quisticas a nivel subcortical frontal izquierdo bien circunscritas, asociadas en conglomerado, de tamafios
variables y con extensién hacia la profundidad de los ventriculos laterales, el cuerpo calloso y la cisterna silviana izquierda. Fueron
evidentes los signos de hipertensién endocraneana, aunque sin poder verificarse signos de edema ni realce de contraste, en o alrededor
de dichas lesiones (fig. 1).

Fig. 1: Imagen secuencial de TEM cerebral axial y contrastada que demuestra la lesion multiquistica en conglomerado, dispuesta a
nivel subcortical frontal, cisternal y ventricular. Se advierte el efecto de masa importante y la ausencia de captacion de contraste y de
edema perilesional.
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Entre las pruebas de laboratorio destacaron: hematimetria con linfopenia (2-4%), lamina periférica sin alteraciones, bioquimica con
hipercortisolemia e hiperglicemia, e inmunologia con prueba de Inmunoblot negativo para hidatidosis (Instituto Nacional de Salud) y,
prueba de ELISA para VIH también negativa (Hospital Antonio Lorena). Y, entre las pruebas de imagen relevantes describimos:
ecocardiografia transtorécica sin alteraciones estructurales (Servicio de Cardiologia, Hospital Antonio Lorena) (fig. 2a), radiografia de
térax y ecografia abdominal sin alteraciones (Servicio de Diagnostico por Imagenes, Hospital Antonio Lorena) (fig. 2b).
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Fig. 2: Imagenes de radiografia de térax (A) y ecografia abdominal (B) que no revelan signos de lesion
quistica en probable relacién a hidatidosis pulmonar o hepética, respectivamente.

Tratamiento. Luego de una pronta evaluacion por nuestro servicio, y previo consentimiento informado expreso de su familia, se decidio
el manejo neuroquirdrgico de urgencia en virtud del avanzado deterioro neuroldgico y riesgos de muerte del paciente. El abordaje
consistié en una craneotomia fronto-temporal izquierda, amplia; cortisectomia transulcal entre F2 y F3 izquierdos en su margen anterior
y diseccion mas exéresis de los quistes —segun las técnicas de Dowling-Orlando (6 lesiones) —e irrigacion-salinizacion con solucion
hipertonica al 7,5% (3 lesiones) (fig. 3). La cirugia se realizd en un lapso de 3 h'y 30 min, se estimé un sangrado de 190 ml., y no hubo
complicaciones reportadas por anestesiologia ni por nuestro equipo. Dejamos un drenaje tubular calibre 12 fr, en el lecho y se enviaron
las muestras para estudio histopatoldgico.
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Fig. 3: Iméagenes del acto quirdrgico. A, craneotomia y durotomia; B, exposicion del
parénquima congestivo y edematoso; C, diseccion transulcal entre los giros F2 y F3
izquierdos; D, quistectomia in-toto segun técnica de Dowling-Orlando.
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Resultados.

Al otro dia, el paciente se encontraba despierto (en Glasgow 15), sin déficit agregado; con la herida operatoria en buen estado y el
drenaje con escaso contenido seroso. Se le realiz6 una TEM cerebral de control, la que demostrd la exéresis completa de 9 de 10 quistes
con uno pequefio residual de 1,5 cm., en la profundidad del cuerpo calloso (fig. 4); no obstante, los signos de hipertension endocraneana
remitieron integramente, por lo cual, se retiraron gradual y decididamente los corticoides, comprobando la remision de la linfopenia e

hiperglicemia en los dias posteriores.

El estudio histopatoldgico report6 formaciones quisticas y membranosas de diversos tamafios, con cuticula granulomatosa y numerosos

escolices al interior (Laboratotio de Anatomia Patoldgica) (fig. 5).

El paciente fue dado de alta 10 dias después, en buenas condiciones generales y neurolégicas, siendo controlado ambulatoriamente hasta
por 4 meses; logrando mantenerse asintomatico y con mejoria apreciable en su perfil cognitivo (MMSE 28/30), asi como en su agudeza
visual (ojo izquierdo 20/40). En dicho periodo recibi6 tratamiento médico complementario con antiparasitarios cisticidas (albendazol

400 mg por via oral, c/8 horas, por 2 semanas y en 2 ciclos).

Fig. 4: Imagen secuencial de TEM cerebral axial S|mple y postoperatorla que demuestra la exéresis totalde
9/10 quistes (izquierda y centro) y un pequefio residual de 1,5 cm (derecha). Es evidente la resolucion de los

signos de hipertension endocraneana.
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Fig. 5: Microfotografia del resultado histopatol6gico que muestra la
membrana cuticular con intenso infiltrado inflamatorio polimorfonuclear
y signos de necrosis. La flecha negra sefiala la estructura de un escolex
hidatidico.
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Discusion

La hidatidosis cerebral primaria multiple es una patologia de presentacién anecdética (Satya Bhusan Senapati, Deepak Kumar Parida,
A. S. Pattajoshi, Amiya Kumar Gouda, and Ashis Patnaik, 2015 ), habiéndose reportado solo 20 casos en el mundo en busquedas
relacionadas por PUBMED, SCOPUS, EBSCO, BIREME y Google Académico hasta la fecha (Meera M, Vrushali T, Tanaya, Krunal
L., 2018). De hecho, no existe publicacion conocida sobre un caso en el Perl. Resulta de la infestacion directa de larvas de Echinococcus
granulosus, sin la participacion demostrable de otros érganos diana en los cuadros de hidatidosis clasicos como el pulmén y el higado;
quizas debido a la falta de un ‘sistema inmune cerebral’ efectivo que logre identificar y presentar a tiempo los antigenos parasitarios, a
su sorprendente complacencia tisular cerebral al no generar reaccion inflamatoria perilesional o, a la persistencia del conducto arterioso
y el foramen oval en casos demostrados (Yaka U, Aras Y, Aydoseli A, Akcakaya MO, Sencer A, Imer M, Hepgul K., 2013). De hecho,
muchas infestaciones parasitarias cerebrales, como la neurocisticercosis, desarrollan posibles mecanismos de mimetismo molecular o
inmunoldgico que retrasan su deteccidn oportuna y un eventual tratamiento menos agresivo.

La secuencia clinica descrita en la literatura relaciona los sindromes de irritacion cortical (convulsiones motoras generalizadas), déficit
focal neuroldgico o cognitivo (signos de disfuncion lobar) e hipertensién endocraneana, segun el nimero y ubicacion de los quistes
hidatidicos (Per H, Kumandas S, Giimiis H, Kurtsoy A., 2009); en atencion a lo cual, el caso presentado desarrolla similar conducta
nosolégica, aunque resulta mandatorio resaltar la concurrencia del factor epidemiolégico por la procedencia del paciente, el cual es
trascendente en el contexto geografico de la ciudad de Sicuani y las zonas aledafias de la region del Cusco, donde existen focos
endémicos bien identificados de enfermedad hidatidica.

Es normal que las pruebas de neuroimagen, como TEM o RM, revelen las lesiones en sospecha descritas como estructuras quisticas
multiloculares o arracimadas y, con ausencia de reaccion inflamatoria en la periferia (Erkutlu, I., Buyukhatipoglu, H., Alptekin, M., y
Gok, A., 2008); hecho que también ha resultado caracteristico en nuestro caso, donde la TEM cerebral demostré un conglomerado de
lesiones quisticas con relacion al diagnéstico hasta entonces inferido, aungque no pudimos completar el estudio de RM cerebral debido
a la urgencia quirdrgica que demandaba el paciente. Si bien algunos autores resaltan que la caracterizacion imagenologica de las lesiones
es un argumento sélido a favor del diagndstico (Ravalji M, Kumar S, Shah A, Vaghela D, Makwana G, Singh K. CT and MRI, 2006),
en nuestra experiencia, siempre consideramos a la neurocisticercosis como alternativa, sobre todo, en un contexto de endemicidad y
elevada prevalencia en el PerQ. Otros diagnésticos diferenciales pueden incluir quistes porencefalicos, quistes aracnoideos, infecciones
(fungicas, tuberculosas), abscesos y tumores quisticos cerebrales (por ejemplo, astrocitomas) (Bukte, Y., Kamanoglu, S., Nazaroglu,
H., y cols, 2004).

Con relacion a los estudios de ecocardiografia, radiografias de pulmén, ecografia abdominal o inmunologia, los resultados son
contradictorios o erraticos. De hallarse comunicaciones cardiacas derecha-izquierda, podriamos asumir la enfermedad como secundaria
debido a la posibilidad de una metéstasis parasitaria y su desarrollo posterior en el cerebro. Aunque no esta probado que su presencia
sea un factor de riesgo asociado en forma indiscutible (Meera, Modak; Vrushali, Thakar; Tanaya, Lahiri Krunal, 2018). Es asi que, en
nuestro caso, ninguna imagen extracerebral ha resultado Util para fortalecer el diagnéstico de un foco primario de hidatidosis, lo cual
satisface la denominacion de enfermedad cerebral primaria. Las pruebas inmunolégicas —a diferencia de la neurocisticercosis—, suelen
ser negativas con relacion a la extension de la enfermedad y, por ende, tampoco representan criterios diagndsticos validos (Op. Cit.,
2009). Finalmente, no hay informacion relacionada a cambios en la hematimetria de los pacientes, por lo cual hemos asumido que la
linfopenia tiene origen iatrogénico a causa de los corticoides.

El tratamiento de eleccion en la hidatidosis cerebral primaria multiple es —indiscutiblemente— quirargico (Op., Cit., 2013), sin opcion
de alternativas médicas, debiendo efectivizarse en cuanto sea inmediatamente posible por el estadio avanzado en el que se demuestra la
sospecha diagndstica (Cavusoglu H, Tuncer C, Ozdilmag A, Aydin Y., 2009). Como acontece en el quiste hidatidico solitario, la técnica
de eleccion es la exéresis descrita por Dowling y Orlando (o “parto del quiste”) procurando la exéresis in toto del quiste, con escasa
manipulacion e hidrodiseccién periquistica, buscando evitar su ruptura, la potencial diseminacion de los escolices y las posibles
reacciones anafilacticas subsecuentes (lzci Y, Tlzun Y, Secer HI, Gonil E., 2008).

En el presente caso logramos retirar 6 quistes en forma completa, otros 3 se rompieron en el intento debido a la gran tension superficial
y fragilidad de sus paredes, que permite la conglutinacién de lesiones; hecho que obligé a una inmediata y enérgica irrigacion del lecho
con solucion salina hipertonica (7,5%) en el intento de mitigar los potenciales efectos arriba descritos. No se verificaron reacciones
adversas durante la cirugia, ni en los dias o semanas posteriores al evento.
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El diagnostico definitivo se establece por la confirmacion histopatologica de las lesiones hidatidicas, complementando el tratamiento,
segun la mayoria de los autores, con esquemas de antiparasitarios especificos individualizados de acuerdo al caso (Op. Cit Senapati y
cols., 2015; Op. Cit. Yaka y cols., 2013).

El medicamento mas utilizado es el albendazol por su tolerancia y relativa efectividad; aunque, por cierto, no existen reportes conocidos
sobre la duracion y dosis mas adecuadas en hidatidosis cerebral multiple; con relacién a lo cual debemos precisar que luego de 4 meses
de seguimiento clinico o tomografico, no evidenciamos signos de recurrencia de la enfermedad, pero si notable disminucién de las
dimensiones del pequefio quiste residual en el control mas reciente.

Conclusiones

La hidatidosis cerebral primaria multiple es una enfermedad de origen parasitario y de presentacién extremadamente infrecuente, cuya
fisiopatologia es aun poco conocida en atencion a su conducta biol6gica e inmunolégica, pero que requiere un elevado indice de
sospecha clinico-epidemiolégico y una evidencia de neuroimagen consistente para el acercamiento diagnéstico. La reseccion quirirgica
de los quistes es, sin duda, el tratamiento de eleccion; el cual realizado en forma oportuna y eficaz permite limitar el dafio neuroldgico,
de este modo, mejorar la calidad de vida del paciente. Aln es preciso reunir mas informacidn relacionada a su nosologia, tanto como
fortalecer las estrategias de control epidemiolégico con fines de prevencién primaria en el ambito de nuestra region y el pais.
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