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RESUMEN:

Paciente masculino de 45 afios, procedente del distrito de Baru, quien
fue traido al hospital con historia de aproximadamente un afo de
evolucion de pérdida progresiva de Ja vision hasta |2 ceguera asociado
ala pérdida de la capacidad de percibir olores. La semana previa a su
admision, el paciente comenz6 a presentar singulto persistente que
imitaba la Ingesta de alimentos y fue ésta la razdn por la cual buscd
atencién médica. Es un agricuitor con antecedente de exposicién
crénica a agentes quimicos (fertiizantes y plaguicidas). A examen
fisico presentd ceguera y anosmia bilateral con alrofia del disco 6ptico
en el ojo derecho y papiledema en el ojo izquierdo. La tomografia
cerebral evidencid una masa densa gue mide 7.6 x 8.9 ¢m, que capta
intensamente el medio de contraste, localizada en la linea media
frontobasal biateral. El reporte histopatoldgico, posterior a la cirugia,
informé la presencia de un meningioma gigante lransicional frontal.

El sindrome de Foster Kennedy originalmenie fue descrito como un
meningioma de) surco olfatorio que afectan al bulbo y el tracto olfatorio.
produciendo anosmia ipsilateral, que se extiende posteriormente
afectando al nervio 6ptico produciendo atrofia y papilledema
contralateral.

Palabras Clave: sindrome de Foster Kennedy, anosmia, atrofia éptica,
papiledema, meningioma del surco olfatorio.

ABSTRACT:

A 45 year otd male, coming from the district of Baru, who was brought
1o the hospilal with one year history of progressive loss of the vision
untif blindness associated with the loss of the capacily of perceiving
scents. A week before his admission, he began (o present persistent
hiccup that limited the food ingestion and for that reason he looked for
medical care. He is e farmer with anteceden! of chronic exposure to
chemicals agents (fertilizers and industiial inseclicides) The physical
examination showed bilateral blindness and anosmija with atrophy
of the optic disk in the right eye and papifledema in the lefi eye. The
brain CT scan showed a dense mass that measured 7,6 x 8.9 cm and
captured intensely the contrast media. IU's jocated bilaterally on the
middle line of the frontobasal region. The histologicel report informed
a iransitional giant frontal meningioma.

The Foster Kennedy syndrome originally was described as a
meningioma of the olfactory groove may implicate the olfactory bulb
and lract producing ipsileteral anosmia and then it extend posteriorly
to nvolve the optic nerve producing oplic atrophy and contralateral
papiliedemns.

Key Words: Foster Kennedy's syndrome, anosmia, oplic atrophy,
papilloedema, olfactory groove meningioma.

INTRODUCCION

0s meningiomas son tumores benignos que
fueron descritos por primera vez por Bright

en 1831 como originados de [a duramadre
o aracnoides.' Los meningiomas son los tumores
extraaxiales mas comunes. En el adulto corres-
ponden al 20 % de los tumores intracraneales.?387
Su localizacion frontobasal esta presente en 10-15
% de los casos.5% El sindrome de Foster Kennedy
es un sindrome poco comun y actualmente es raro
observario debido a los avances en imagenologia
que permite reconocer estos tumores en etapas
mas tempranas.® Esta condicién fue descrita por
primera vez por Sir William Gowers en 1893, luego
los sintoras fueron descritos por Schultz-Zehden
en 1905 y Paton en 1909. La primera descripcion
extensa y clasificacidon de la misma fue hecha en

1911 por el neurélogo inglés Robert Foster Kennedy
en una serie de seis casos.®'0"

A pesar de nuestra exhaustiva investigacién, no se
encontraron datos en la literatura médica nacional
acerca de este sindrome. Es por esta razén que
consideramos importante el reporte de este caso y
eltener presente este diagndstico para la realizacion
de futuros trabajos de investigacion.

Historia Clinica
1. Enfermedad Actual

Paciente masculino de 45 anhos, procedente de!
distrito de Baru, que acude con historia de aproxima-
damente un afo de evolucién de pérdida progresiva
de la visién hasta la ceguera asociado a la pérdida
de la capacidad de percibir olores. No recuerda cual
ojo era el mas afectado, pero indica que antes de la
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ceguera presentaba “vision como en un tanel”. La
semana previa a su admision, el paciente comen-
z$ a presentar singulto persistente que limitaba la
ingesta de alimentos y fue éstala razén por la cual
decidio buscar atencion médica.

2. Historia Anterior

« Antecedentes Personales No patologicos:

7/ Analfabeta. Con una alimentacion balancea-

da y completa que incluye carnes y vegeta-
les. Niega tabaguismo, etilismo o consumo
de drogas.

« Antecedentes Personales Patolégicos:

v/ Alergias: indica a penicilinas.

v/ Hospitalizaciones: hace dos afios por intoxi-

cacion accidental con plaguicidas organo-
fosforados.

v/ Enfermedades previas, antecedentes fami-

liares o quirurgicos, traumas, medicamen-
tos, transfusiones: negados.

« Historia Laboral. agricultor y recolector de bana-
no con exposicidn cronica a agentes quimicos
tipo fertilizantes y plaguicidas inorganicos.

3. Interrogatorio por Aparatos y Sistemas

-

-

Indica solamente la ceguera, la anosmia y el
singulto previamente mencionado, negando
asi cualquier otra sintomatologia.

Al interrogar a los familiares acerca de su
comportamienio en casa resaltan el hecho
que desde hace tres meses comenzo a pre-
sentar poca comunicacion con los miembros
de la familia, falta de interés por realizar
sus actividades diarias y se encierra en su
habitacion por largos periodos de tiempo sin
razobn aparente.

4. Exploracion Fisica:

Signos Vitales: frecuencia cardiaca = 70
cpm, frecuencia respiratoria = 16 cpm, pre-
sidén arterial = 120/80 mm Hg, temperatura
= 37.2°C.

-

Inspeccion General: peso: 67 Kg, talla: 1.65
m, alerta, conciente y orientado. Abdlico,
poco comunicativo, con evidente singul-
to, con fascie muscular normal, con edad
aparente acorde con la edad cronoldgica y
vestimenta adecuada.

Cabeza: normocéfalo con adecuadaimplan-
tacién del cuero cabelludo. No hay alopecia,
ni malformaciones, ni hundimientos, ni exos-
tosis. Con simefria facial.

Ojos: no hay exoftalmos ni endoftalmos,
sin ptosis palpebral. Escleras y conjuntivas
hidratadas y anictéricas, pupilas isocéricas
de 3 mm de didmetro sin respuesta a la luz.
Al examinar de la agudeza visual no logra
identificar la presencia de luz en ambos
0jos. Con brillo rojo normal presente, reflejo
corneal presente, con movimientos oculares
adecuados y sin nistagmus.

Fondo de Ojo:

v Ojo Derecho: se observa palidez marcada
del nervio 6ptico, relacién copa:disco con-
servada, gliosis peripapilar, con estrechez
de vasos sanguineos y ausencia de pulsa-
ciones, sin hemorragias refinales, macula
impresiona normal.

v/ Ojo Izquierdo: se observa evidente pa-
piledema, con aumento de tortuosidad
y ausencia de pulsaciones de los vasos
sanguineos, con hemorragias retinales
“en forma de flamas”, macula de dificil
visualizacion.

Oidos: pabellén auricular de adecuada im-
plantacién. Conductos auditivos externos
permeables, sin otorrea, ni otorragia, con
las membranas timpanicas integras, con
adecuada audicion, prueba de Weber sin
lateralizacion.

Nariz; tabique nasal central sin desviacion,
fosas nasales permeables. Sin rinorrea, ni
rinorragia y con anosmia bilateral presen-
te.

Boca: mucosa oral hidratada, con mala
higiene oral y pérdida de multiples piezas
dentales, lengua con adecuada movilizacion
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y protrusién, Ovula y pilares faringeos sin
desviaciones, reflejo nauseoso y tusigeno
presentes.

Cuello: Corto, con la traquea central, sin
masas ni adenopatias, tiroides impresiona
normal, sin ingurgitacién yugular y sin soplos
carotideos.

Térax: simétrico, con adecuados movi-
mientos respiratorios, sin uso de musculos
respiratorios accesorios, se evidencia sin-
gulto constante (aproximadamente 6 por
minuto).

Corazon: ruidos cardiacos ritmicos, sin so-
plos ni galope y sin frote pericardico.

Pulmones: con buena entrada y salida del
aire, ruidos respiratorios normales, sonori-
dad normal, sin matidez, vibraciones vocales
transmitidas normales.

Abdomen: blando, depresible, no doloroso,
ruidos hidroaereos presentes y normales,
sin masas ni visceromegalias.

Tacto Rectal: esfinter anal normoténico, con
heces blandas presentes en ampolla rectal,
prostata grado |l adenomatosa, sin masas
ni nédulos.

Genitales: pene y escroto normales y sin
lesiones, testiculos sin masas ni dolor a la
palpacion.

Extremidades: no hay mialgias, ni artralgias.
Fuerza muscular 5/5 en todos los grupos
musculares. Reflejos osteotendinosos
normales. Hay pulsos distales presentes
y con buen llenado capilar. Sin edema en
miembros inferiores.

Sistema Nervioso: alerta, conciente y
orientado en tiempo, persona y lugar, con
abulia marcada, MINI MENTAL STATE
EXAMINATION (MMSE) = 28/30 puntos, con
compromiso bilateral del primer y segundo
par craneal ya previamente descritos. Sin
afeccion de otros pares craneales. Pruebas
de funcidn vestibular y cerebelosa normales.
Sensibilidad, propiocepcién y estereognosis
adecuada.

Estudiqs de Gabinete

1. Laboratorios:

Hemograma completo: normal

Pruebas de funcién renal y electrolitos: nor-
males

Urianalisis: normal

Tiempos de Coagulacién: dentro de limites
normales

Perfil Hormonal; normal

Tipaje y Rh: 0 positivo

VDRL y RPR:! negativos

2. Estudios de Imagenes:

Tomografia Cerebral (TC): el estudio se
realizd con cortes axiales 2-3 y 7 mm de
espesor, desde la base del craneo hasta la
convexidad. Antes y después de la adminis-
tracion del medio de contraste intravenoso.
Se reconoce proceso expansivo esponta-
neamente denso que posee calcificaciones
en su interior y capta intensamente el medio
de contraste intravenoso. Dicha masa mide
7.6 x 8.9 cm en sus diametros mayores y se
localiza en la linea media proyectandose a
las regiones frontobasales bilateralmente
determinando un efecto compresivo sobre
los cuemos anteriores de ambos ventriculos
laterales. Hay discreto edema en las perife-
rias de la masa ya descrita. No hay signos
de fractura. Fosa posterior sin alteraciones
significativas. (Ver Figuras 1y 2)

Arteriografia Cerebral: Se evidenci6 obii-
teracion por efecto de masa de la porcién
anterior del seno longitudinal superior en la
fase venosa del procedimiento. No habia
otras alteraciones vasculares intracraneales.
No se realizd embolizacion. (Ver Figura 3)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL;

Debemos de considerar aquellos diagnésticos re-
lacionados con atrofia del nervio éptico, anosmia y
papiledema que pueden presentarse dada la edad
de nuestro paciente. Entre estos estan:
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Figura 1. TC Cerebral Simple: se observa proceso expansivo Figura 3. Arteriografia Cerebral: sélo se evidencid una oblite-
denso con calcificaciones incluidas dentro del mismo. racion del sena sagital superior en la fase venosa del proce-

: dimiento.
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Fuente: imagen tomada de los archivos radiograficos del pa- 1. Tumor del sistema nervioso central: la presenta-
ciente en el Hospilal Regional Dr. Rafael Hernandez L. David, '

Chiriqui. Junio 2006. cionde I_a triada del 3|‘ndrlom_e de Foster Kennedy
(anosmia, atrofia optica ipsilateral y papiledema

Figura 2. TC Cerebral Contrastado: se puede observar como contra!ateral)_, ademas de la presencia de sin-
capta intensamente el medio de contraste endovenoso. gulto y cambios del estado de animo nos hace
Cl7e SySacl AS  HOSPITAL JUSE DONINGD DT QUALDIA sospechar de este diagnoéstico. En este grupo
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de edad los tumores mas comunes son: glioblas-
: tomas, meningiomas (especialmente en muje-
DOV 224 . ackey res) y los neurinomas acusticos.’ De estos, los
i meningiomas son los que concuerdan con sus
sintomas, su tiempo de evoluciéon y con los ha-
llazgos de imagenologia. Seréd este diagnostico
confirmado mediante el informe histopatolégico
final.

2. Aneurisma de la arteria comunicante anterior
o de la arteria oftalmica: pueden producir un
sindrome similar por efecto de masa.'8'? La
arteriografia cerebral nos ayudé a excluir este
diagnostico.

A 150 Q _ 3. Otros tumores como: glioma del nervio dptico,

liead neurofibromatosis, linfomas y metéastasis. En
estas patologias se puede observar atrofia del
nervio olfatorio y del nervio éptico, tanto por

Fuente: imagen lomada de los archivos radiograficos del afeccion directa como por infiltracion tumo-
uente: i n i radi [ el pa- 13413 . . ‘
ciente en el Hospital Regional Dr. Rafael Hernandez L. David., ral. Estos fueron excluidos por los informes

Chiriqui. Junio 2006, de laboratorio, hallazgos radiologicos y la ausen-

- 26:05 &
V140 L:36
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cia de otros tumores primarios. Se confirmaréa su
exclusion con el informe patologico final.

4. Patologias oftalmoldgicas como papilitis diabéti-
ca, retinopatia hipertensiva maligna, neuropatia
optica isquémica, pseudopapiledema y la oclu-
sion de la vena central de la retina, en los que
se puede observar atrofia Optica y papiledema,
pueden ser sospechadas.’? Pero estas pueden
ser excluidas por los otros hallazgos encon-
frados en el examen fisico, los laboratorios de
gabinete y los estudios de imagenologia.

5. Granulomatosis de Wegener: puede haber una
afeccién del epitelio nasal o de los mismos ner-
vios olfatorios lo que puede producir anosmia.
Ademas se pueden afectar los nervios 6pticos
por infiltraciéon produciendo ceguera.' Esta
no concuerda con (os estudios de imagenes,
ademas de que no se observé afeccidn a otros
organos.

6. Enfermedades neurodegenerativas: se han
presentado casos de anosmia en enfermeda-
des como Alzheimer, Parkinson, Huntingion y
Pick."'? Estas se descartan por los informes de
imagenologia. Ademas de la ausencia de sinto-
mas neuroldgicos degenerativos o alteraciones
cognitivas.

7. Otros raros: sifilis, sarcoidosis, otras enferme-
dades granulomatosas y la criptocococis en
los que hay infiltracion de los nervios épticos y
olfatorios."'? La evolucién clinica, los informes
de laboratorio y el informe radiolégico descartan
estas enfermedades.

Tratamiento:

Se realizé una craniotomia bifrontal con extraccién
del tumor y las meninges adyacentes, teniendo es-
pecial cuidado en corregir los defectos en la durama-
dre. Se envio el espécimen obtenido al servicio de
patologia para el diagndstico histolégico. Posterior
a la cirugia, el paciente fue trasladado a la unidad
de cuidados intensivos donde permanecié por 14
dias hasta estabilizar sus signos vitales. Luego fue
trasladado a |a sala de neurocirugia para completar
el manejo médico. '

Reporte Histopatoldgico: Meningioma gigante tran-
sicional. (Ver Figura 4)

Figura 4. Meningioma Transicional: Los meningiomas lransicio-
nales son una mezcla de |os tipos meningoteliales y fibrosos.
En esta imagen se puede comparar el area patologica con el
tejido normal.

e

Fuente: imagen tomada de los archivos de patologia del pa-
ciente en el Hospital Regional Dr. Rafael Hernandez L. con la
ayuda del servicio de patologia del Hospital Materno Infantil
José Domingo de Obaldia. David, Chiriqui. Mayo 2007.

DISCUSION:

El sindrome de Foster Kennedy originalmente fue
descrito en el meningioma del surco olfatorio que
afecta al bulbo y tracto olfatorio (produciendo anos-
mia) que se extiende posteriormente afectando al
nervio éptico produciendo atrofia del mismo y papile-
dema en el lado opuesto por aumento de la presién
intracraneal."'*" Actualmente se aplica solamente
a la triada de anosmia, atrofia optica ipsilateral y
papiledema contraiateral sin importar el origen de
la lesion. (Ver Figuras Sy 8) Algunos neurocirujanos
los consideran a estos en conjunto como un solo
signo. Este sindrome se observa aproximadamente
en 0.9 - 2.5 % de todos los meningiomas frontales
diagnosticados.® '

Los meningiomas del surco olfatorio se originan de
las células aracnoideas a lo largo de la ldamina cribi-
forme.»® Tienen una incidencia de 10-15 % de todos
los meningiomas.® Existe una relacién hombre:mujer
de 1:2, por o que se ha estudiado su relacion con
la presencia de ciertos receptores hormonales. 41516
Todos los meningiomas se caracterizan por presen-
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Figura 5. Atrofia Oplica: se puede observar la marcada palidez
y excavacién del disco optico.

Fuente: imagen ilusirativa por cortesia del Servicio de Oftal-
mologia del Hospital Clinico de la Universidad de Chile. Agosto
2006.

Figura 6. Papiledema o Edema Papilar: se cbserva la pérdida
de nitidez de los bordes papilares, congestion e hiperemia,
venas mas gruesasy tortuosas, ligera palidez con exudado y
la ausencia de latido venoso al observarla en tiempo real.

Fuente: imagen ilustrativa por cortesia del Servicio de Oftalmo-
logia del Hospital Clinico de la Universidad de Chile. Agosto
20086. '

tar la pérdida de material genético en el cromosoma
22q, la cual es una caracteristica que comparten
con la neurofibromatosis tipo 2.7

El unico factor de riesgo ambiental &n el que se ha
observado relacion con la aparicion de los menin-
giomas es la exposicion a radiacion. Sin embargo,
debemos resaltar el hecho de que nuestro paciente

presentd una exposicién crénica a agentes quimi-
cos de uso agroindustrial, una variable que ha sido
evaluada en estudios previos en el extranjero sin en-
contrar una asociacion estadistica de importancia.'®
Pero hay que recordar que algunos quimicos que
son utilizados de forma coman por los agricultores
locales no estan aprobados para su uso y seria una
variable importante a estudiar en futuras investiga-
ciones acerca del tema en nuestro medio.'*#

El crecimiento lento y la amplitud de la fosa craneal
anterior permiten que estos tumores alcancen gran-
des volumenes antes de que aparezcan sintomas
neurologicos focales de aumento de la presion
intracraneal .2

El diagnéstico clinico depende de encontrar anos-
mia o ceguera (bilateral o ipsilateral al tumor), con
atrofia dptica por compresion directa y papiledema
contralateral por efecto del aumento de la presidn
intracraneal.?® Si la anosmia es unilateral, rara vez
es informada por el paciente.! El disturbio visual
unilateral puede consistir en un escotoma central
de lento desarrollo."'? En el caso que estamos
reportando la anosmia y la ceguera son bilaterales
y el tiempo de evolucion de ambas fue de aproxi-
madamente un afio.

La abulia, la confusién, la amnesia y la jocosidad
inapropiada (signo de Witzelsucht) son las altera-
ciones psiquicas acostumoradas. El paciente puede
estar indiferente o bromea acerca de su ceguerara-
z6n por la cual demore en buscar atencion médica.!
Esto logro ser observado en nuestro caso debido a

-la evidente abulia que presentaba el paciente; esta

demoré la busqueda de atencion médica hasta que

. aparecio el singulto incontrolable que hacia dificil la

ingesta de alimentos. Con respecto al singulto incon-
trolable debemos recordar que ante la presencia de
este sintoma debemos sospechar la presencia de
una masa intracraneal que este afectando de algun
modo los centros respiratorios .2

Usualmente en las radiografias de craneo hay
cambios a lo largo de la lamina cribiforme.? De sos-
pecharse, las imagenes por resonancia magnética
o tomografia computarizada se recomiendan para
el diagnostico.'4"® Los tumores son reconocidos
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radiograficamente por su ubicacion extraaxial y
su aspecto denso, parcialmente calcificado y que
realza con el medio de contraste de forma homo-
génea.® Este tipo de imagen radiografica pudo ser
observada en la tomografia cerebral realizada a
nuestro paciente.

La clasificacion patologica mas actual es la clasifi-
cacion de la Organizacién Mundial de la Salud del
2000 que los divide en tres grados histologicos.™
Esta clasificacidn es:

+ Meningiomas tipicos o de bajo riesgo de re-
cidiva (grado I): meningoteliales, fibroblasticos,
transicionales, psamomatosos, angiomatosos ,
microquisticos, secretores, linfoplasmociticos, y
metaplasicos.

+ Meningiomas con variable riesgo de recidiva
o de posible comportamiento agresivo (gra-
do II): atipicos, de células claras y cordoides.

« Meningiomas de alto riesgo de recidiva y de
comportamiento agresivo (grado lll): rabdoi-
des, papilares y anaplasicos.

En nuestro caso se observd un meningioma tipo
transicional que equivale a un meningioma grado |
de la OMS, es decir, de bajo riesgo de recidiva.

La mayoria de los principios quirurgicos utilizados
en el manejo de los meningiomas estan descritos
en las obras clasicas de Cushing and Eisenhardt.?’
La reseccion esta indicada cuando hay presencia
de sintomas neurologicos (un cambio en la fun-
cibn mental, cefaleas, alteraciones de la vision o
desorden convulsivos), hallazgos en la imagen por
resonancia magnética de edema en areas cerebra-
les adyacentes al tumor o que el meningioma este
cerca del nervio 6ptico.® Se recomienda la cranio-
tomia bifrontal para tumores muy grandes.? Las
complicaciones posquirurgicas mas comunes son:
la fistula de liquido cefalorraquideo, el sindrome de
secrecion inaproplada de hormona antidiurética y el
tromboembolismo pulmonar.® La radioterapia no es
recomendada como tratamiento primario y deberia
ser utilizada en los casos de reseccion incompleta,
recidiva o con histologia maligna.?®* En nuestro

paciente durante su seguimiento se decidira la ne-
cesidad o no de radioterapia en caso de recidiva.

DIAGNOSTICO FINAL:

1. Meningioma transicional gigante del surco
olfatorio.

+ Sindrome de Foster Kennedy
Reconocimientos:
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