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INFORMACION DEL ARTicULO RESUMEN
Historia del articulo: Introduccién: El sindrome de Muir-Torre es una enfermedad genética que se caracteriza por
Recibido el 6 de mayo de 2012 la aparicién de neoplasias sebaceas con neoplasias viscerales y, en una menor incidencia,
Aceptado el 4 de julio de 2012 genitourinarias. Las metastasis cerebrales de tumores prostéticos sin evidencia de lesién
On-line el 21 de noviembre de 2012 sistémica son poco frecuentes y en el tronco cerebral son excepcionales.

Caso clinico: Presentamos un paciente de 48 afios con una metastasis tinica en tronco cerebral
Palabras clave: de un adenocarcinoma prostatico previamente diagnosticado de un sindrome de Muir-Torre.
Adenocarcinoma prostatico Se realizé por una biopsia estereotdctica para su diagnéstico.
Metéstasis en tronco cerebral Conclusién: La metdastasis Unica de adenocarcinoma de préstata a nivel troncoencefélico
Sindrome de Muir-Torre sin afectacién sistémica es practicamente excepcional. Las posibilidades diagnésticas de

inicio en el contexto de un sindrome de Muir-Torre obligan la realizacién de biopsia, y la

estereotaxia es el método de eleccién.
© 2012 Sociedad Espariiola de Neurocirugia. Publicado por Elsevier Espaia, S.L. Todos los

derechos reservados.

Brainstem metastasis from a prostate adenocarcinoma in the context of
Muir-Torre syndrome

ABSTRACT

Keywords: Introduction: Muir-Torre syndrome is a genetic disease characterised by the association of
Prostate adenocarcinoma sebaceous neoplasms with visceral neoplasms, mainly colorectal cancer and secondly uro-
Brainstem metastases genital tumours. Metastases from prostate tumours without systemic disease are rare in
Muir-Torre syndrome the brain and exceptional in the brainstem.

Case report: We present a 48-year old male, with a single brainstem metastasis from a
prostate adenocarcinoma, who had previously been diagnosed with Muir-Torre syndrome.

Diagnostic stereotactic biopsy was performed.
Conclusion: Single metastasis from a prostate adenocarcinoma in the brainstem without
systemic disease is exceptional. Due to the different diagnostic possibilities, biopsy should
be performed in order to obtain a diagnosis, especially in the context of Muir-Torre syndrome.
© 2012 Sociedad Espariiola de Neurocirugia. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights
reserved.
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Introduccién

Las metdastasis de adenocarcinoma prostatico en el sistema
nervioso central (SNC) son muy poco frecuentes y general-
mente se presentan en estadios avanzados de la enfermedad
con afectacién sistémica. Su presentacién como manifesta-
cién Unica de enfermedad secundaria y a nivel del tronco del
encéfalo se puede considerar como excepcional por su escasa
incidencia. Presentamos el caso de un paciente con metéstasis
Unica de adenocarcinoma de préstata a nivel de la protuberan-
cia, en el contexto de un sindrome de Muir-Torre.

El sindrome de Muir-Torre es una enfermedad autosémica
dominante caracterizada por la presencia de tumores seba-
ceos y queratoacantomas, asociados a tumores viscerales con
una mayor incidencia en el tracto gastrointestinal y en ocasio-
nes genitourinario®?.

Caso clinico

Vardn de 48 afios que en febrero de 2011 comenzé con pareste-
sias hemifaciales derechas y posteriormente en extremidades
ipsilaterales con un cuadro de inestabilidad de la marcha
sin caidas. El paciente no referia cefaleas, diplopia o vémitos
como sintomatologia acompanante. El cuadro de inestabilidad
mejor6 notablemente tras iniciar el tratamiento con corticoi-
des.

En la exploracién fisica se objetivd una hipoestesia en
hemicuerpo derecho incluyendo hemifacies con un reflejo
corneal derecho disminuido. Marcha inestable, con base de
sustentacién ampliada, descomposicién del giro y un tdndem
imposible de realizar. Romberg positivo. No se objetivé edema
de papila, tampoco diplopia, y el resto de pares craneales esta-
ban dentro de la normalidad.

La resonancia magnética (RM) cerebral mostré una lesién
Unica intraaxial con un realce intenso en anillo y un centro
quistico a nivel mesencefélico/protuberancial en su porcién
dorsal sin afectacién sobre el IVventriculo. La tomografia
computarizada (TC) toracoabdominal no mostré captacio-
nes patolédgicas. En el estudio para estadio oncoldgico con
tomografia por emisién de positrones (PET) realizado con
fluorodeoxiglucosa (FDG) no se observaron focos hipermeta-
bélicos patoldgicos en la economia del paciente y los distintos
marcadores tumorales en las analiticas realizadas no esta-
ban alterados. El diagnéstico de presuncién fue el de posible
metdstasis de etiologia desconocida basado en los anteceden-
tes del paciente.

En los antecedentes personales destacan:

- Carcinoma de recto-sigma T2N1 en 1987 tratado con ciru-
gia y radioterapia hasta alcanzar 60 Gy sin quimioterapia
coadyuvante. Posteriormente fue diagnosticado de un sin-
drome de carcinoma colorrectal hereditario no polipésico
por el que se realizé vigilancia peridédica con colonoscopias.
También se le extirparon distintas lesiones cutdneas con el
diagndstico de adenomas sebéceos y se le diagnosticé de un
sindrome de Muir-Torre en 2001.

- En noviembre 2008 se le diagnosticé un adenocarcinoma
de préstata pT3b Gleason 9 con un antigeno especifico

prostatico (PSA) de inicio 18 ng/ml que se traté con pros-
tatectomia radical con afectacién del borde quirtrgico, por
lo que se administré radioterapia pélvica en mayo de 2009
hasta alcanzar una dosis total de 30Gy. Progresién bio-
quimica y ganglionar con adenopatias retroperitoneales a
la altura del hilio renal y por el cual recibié tratamiento
con bicalutamida en monoterapia inicialmente y posterior-
mente 10 ciclos de docetaxel cada 3 semanas, con adecuada
tolerancia, y PSA indetectable hasta junio de 2010.

Con la sospecha inicial de posible lesién metastasica en
el tronco cerebral sin afectacién sistémica se realizé biopsia
estereotactica tomando como punto de entrada a nivel de la
sutura coronal y con planificacién sobre RM con secuencia DTI
(tensor de difusién) y reconstruccién de tractografia (fig. 1) evi-
tando el ventriculo y alcanzando la lesién a través de la cdpsula
interna y el pedinculo cerebral. Se extrajeron 5 cc del conte-
nido quistico de la lesién, asi como material para biopsia en 3
tomas.

El resultado anatomopatolégico fue de metastasis tron-
coencefdlica de un adenocarcinoma prostatico con una
intensa inmunorreactividad frente a citoqueratina 7 y frente
a PSA por parte de las células. En el estudio inmunohisto-
quimico (fig. 2) se objetivé la ausencia de inmunorreactividad
frente a MSH-2, compatible con mutacién del gen en el con-
texto de un sindrome de Muir-Torre.

El paciente mejoré notablemente tras la biopsia y la eva-
cuacién del quiste, ya que tanto las parestesias como la
inestabilidad mejoraron. Recibié posteriormente tratamiento
con agonistas de LHRH y radioterapia mediante técnica de
IMRT (radioterapia de intensidad modulada) sobre la lesién
localizada en el tronco cerebral, administrandose una dosis
de 48,09 Gy. En la dltima revisién (6 meses desde la cirugia)
se objetivé un control de la enfermedad a nivel toracoabdo-
minal y sin embargo una progresién en el SNC con 2 lesiones
de nueva aparicién supratentoriales que se han tratado con
radiocirugia.

Discusioén

La singularidad del caso se debe a que se trata de un paciente
con una metdstasis Unica de adenocarcinoma prostatico a
nivel protuberancial en el contexto de un sindrome de Muir-
Torre. Dicho sindrome se caracteriza por la aparicién de
neoplasias sebaceas con o sin queratoacantomas de la piel,
unido a neoplasias de bajo grado a nivel visceral como p6li-
pos en colon o frecuentemente carcinoma colorrectal y en
un menor grado carcinomas genitourinarios®*. El sindrome
de Muir-Torre es una enfermedad autosémica dominante en
un 60% de los casos, donde la mutacién en la célula germi-
nal se produce en los genes de reparacién del ADN implicados
también en el sindrome hereditario no polipésico con carci-
noma colorrectal o sindrome de Lynch (MLH1, MSH2, MSH6
y PMS 2). De hecho, el sindrome de Muir-Torre es una variante
del sindrome de Lynch con afectacién mas frecuente de los
genes MLH 1 0 MSH 2%°.

La relevancia de encuadrar la lesién cerebral secunda-
ria en el contexto del sindrome de Muir-Torre tiene impacto
clinico y pronéstico conocidos. Ya en 1994, Honchel el al.®
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