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SINDROME DE VILLARET Y ADENOCARCINOMA DE PULMON: UNA ASOCIACION INFRECUENTE
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Resumen El sindrome de Villaret se define por la afecciéon de los nervios craneales glosofaringeo (IX), vago
(X), espinal (XI) e hipogloso mayor (XIl), en conjuncién con el sindrome de Horner homolateral a
la lesion. Se produce por compresion de estos nervios y de las fibras vecinas del plexo simpatico pericarotideo
en la base del craneo, en particular, en el espacio retroparotideo. Si bien es un hecho conocido la invasion del
sistema nervioso central en el cancer de pulmoén avanzado, esta particular asociacidon sintomatica es extrema-
damente infrecuente. Presentamos una paciente con diagnodstico reciente de adenocarcinoma de pulmén que

desarrollo, en forma simultéanea, este sindrome.
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Abstract  Villaret syndrome and lung adenocarcinoma: an unusual association. Villaret syndrome is de-
fined by the affection of the glossopharyngeal (IX), vagal (X), accessory (XI) and hypoglossal (XII)
cranial nerves associated with ipsilateral Horner syndrome. It is caused by the compression of these nerves and
the neighboring sympathetic plexus fibers at the base of the skull, particularly in the retroparotid space. Even
though the invasion of the central nervous system in patients with advanced lung cancer is a frequent and well
known occurrence, this particular symptomatic association is extremely rare. We are reporting the case of a newly

diagnosed lung adenocarcinoma patient who is simultaneously developing this syndrome.

Key words: Villaret syndrome, skull base metastases, foramen jugular syndrome

El sindrome de Villaret se presenta muy esporadi-
camente en la practica clinica. Su primera descripcion
fue realizada en 1916 por el neurdlogo francés Maurice
Villaret, quien describe el compromiso de pares craneales
bajos asociado a sindrome de Horner en un paciente con
una lesion a nivel del espacio retrofaringeo'. Inicialmente
se lo describio asociado a lesiones traumaticas durante la
primera guerra mundial. Desde entonces, se lo ha comuni-
cado en forma anecddtica asociado a diversas etiologias,
dentro de ellas los tumores primarios y metastasicos. Es
conocida la tendencia del cancer de pulmén en estadio
avanzado a la invasion del sistema nervioso central. Sin
embargo, las metastasis hacia la base del craneo son
infrecuentes en tumores primarios situados por debajo de
la clavicula en general, y la presentacion como sindrome
de Villaret es excepcional.

Caso clinico

Mujer de 77 afios con antecedentes de tabaquismo de 20
paquetes/afo. Su enfermedad actual se inicié en noviem-
bre de 2015 con tos asociada a expectoracion mucosa y
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hemoptisis ocasional. Posteriormente desarrollé disnea a
moderados esfuerzos. En mayo de 2016 se constaté una
masa pulmonar extensa, con atelectasia de Iébulo superior y
medio derechos, nédulos pulmonares contralaterales, adeno-
patias mediastinales en rango adenomegalico y compromiso
suprarrenal bilateral. En junio de 2016, una puncién guiada
por tomografia axial computarizada de dicha masa reveld un
adenocarcinoma con inmunomarcacion compatible con origen
pulmonar (CEA, keratina 8, keratina 7, TtF 1 y vimentina todos
positivos). En paralelo, en los dos ultimos meses, not6 caida
del parpado izquierdo y dificultades progresivas para deglutir
solidos. Evoluciond con progresion de disnea hasta minimos
esfuerzos, astenia, anorexia y dolor toracico grave, por lo que
se decidio su internacion.

Al examen fisico de ingreso, la tension arterial era de
130/70 mmHg, la frecuencia cardiaca de 88 latidos por minuto,
la frecuencia respiratoria de 20 ciclos por minuto y la tempe-
ratura de 36 °C. Lucida, eupneica en reposo. Disminucion del
murmullo vesicular en campo medio y vértice del hemitérax
derecho. Dedos hipocraticos. Ptosis palpebral con elevacién
del parpado inferior y miosis izquierda con disminucién de
la respuesta midriatica en la oscuridad. Presentaba atrofia
y fasciculaciones de la hemilengua izquierda con desviacién
hacia ese lado al protruirla (Fig. 1). Caida del velo del paladar
y ausencia de reflejo nauseoso del lado izquierdo, sin cambios
groseros en la voz. Paresia del trapecio y esternocleidomastoi-
deo izquierdo. No presentaba trastornos sensitivos ni motores
en las cuatro extremidades; asi como tampoco presentaba
Hoffmann, clonus ni Babinski.

La tomografia axial de encéfalo sin contraste no evidencio
alteraciones. La resonancia magnética con gadolinio mostro,
a nivel de la base del craneo, una lesion en topografia del
agujero rasgado posterior izquierdo, con extension al espacio
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Fig. 1.— Se observa desviacion de la lengua en protrusion
hacia la izquierda con caida del velo del paladar del lado
izquierdo y candidiasis oral incipiente.

retrofaringeo sin refuerzo con contraste (Fig. 2). No se realiz
biopsia de la lesion asumiéndola como parte de su enferme-
dad de base. Se otorg6 el alta con tratamiento radioterapico
y cuidados paliativos.

Discusion

El sindrome de Villaret constituye una variante de los
sindromes del foramen yugular o agujero rasgado pos-
terior. Dentro de las etiologias que lo producen, ademas
de las causas traumaticas y iatrogénicas, se encuentran
las vasculares, por diseccion de la arteria carétida interna
en su porcion cervical, y las infecciosas, como el absceso
retrofaringeo y la osteomielitis de base de craneo. Las
causas neoplasicas pueden deberse a tumores primarios,
originados en estructuras de la region, fundamentalmente
el paraganglioma o tumor del glomus yugular, el schwano-
ma y el meningioma. Finalmente, deben mencionarse
las metastasis hacia la base del craneo de tumores
infraclaviculares.

Es conocida la tendencia del cancer de pulmoén a la
invasion del encéfalo, particularmente en sus estadios
avanzados, y mas aun si el tumor primario es voluminoso
y hay multiples ganglios comprometidos?, como en el caso
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Fig. 2.— Lesion homogénea a nivel del agujero rasgado poste-
rior del lado izquierdo en la base del craneo, sin refuerzo
con gadolinio en secuencia T1 con contraste. Se observa
disminucién del calibre de la arteria carétida interna del
mismo lado.

presentado. Sin embargo, las metastasis exclusivas hacia
la base del craneo son poco frecuentes, observandose
en el 4% de los tumores situados por debajo de la linea
clavicular®. La mayoria de estos pacientes tienen enferme-
dad diseminada y de mal prondstico, aunque en un 28%
de los casos puede ser el sintoma de presentacion de la
enfermedad?®. Las neoplasias asociadas mas frecuentes
son las de la mama, la préstata, el pulmén y el melanoma.
Greenbergy col. fueron los primeros autores en comunicar
5 patrones de diseminacion metastasica hacia la base del
craneo en una serie de 43 pacientes®. Estos sindromes
son el orbitario, el selar/paraselar, el de la fosa craneal
media, el del agujero rasgado posterior y el del agujero
occipital. Cada uno presenta sintomas caracteristicos de
su localizacion. Cabe sefalar que el sindrome del agujero
rasgado posterior, del cual se considera al sindrome de
Villaret una variante, es el mas infrecuente de estos patro-
nes. Este hecho fue corroborado en una revision de 279
pacientes, donde solo el 3.5% de los casos de metastasis
de base de craneo correspondia al sindrome del foramen
yugular®. Por ende, la presentacién de una metastasis
de base de craneo como sindrome del agujero rasgado
posterior en general y dentro de este grupo, como un
sindrome de Villaret en particular, constituye una rareza.
Esto ha sido informado en casos aislados de cancer de
mama, prostatay pulmon®®.

Las Figs. pueden apreciarse en color en www.medicinabuenosaires.com
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Los dos diagnésticos diferenciales de esta entidad en
la enfermedad oncoldgica avanzada son las metastasis
cerebrales y la carcinomatosis leptomeningea. En el
primer caso, la ausencia de sintomas compatibles con
compromiso de vias largas hace altamente improbable
una lesioén dentro del neuroeje, lo cual se corroboré con
la resonancia magnética. El segundo diagndstico dife-
rencial es mas dificil, dado que el compromiso de pares
craneales es un sintoma frecuente en la carcinomatosis
meningea, y el compromiso exclusivo de la fosa posterior
se comunica en un 30% de los pacientes’. La ausencia
de cefalea (presente en un 30-50%), nauseas y vomitos
(20-30%) y otros sintomas de compromiso multifocal, lo
hacen poco probable. La resonancia magnética nuclear no
evidencio engrosamiento nodular o refuerzo con gadolinio
de las meninges, aunque su sensibilidad es del 76-87%"".
Topograficamente, el sindrome de Villaret, a diferencia
de las otras variantes del sindrome del agujero rasgado
posterior, se produce a nivel del espacio retroparotideo,
es decir, fuera del craneo, unico lugar donde todas las es-
tructuras responsables estan estrechamente agrupadas.

El mejor método para el diagndéstico de metéastasis de
base de craneo es la resonancia magnética con gadolinio.
Otros métodos como la tomografia computarizada, el
centellograma y el PET-TC, completan las herramientas
diagndsticas disponibles en la actualidad.

Presentamos este caso de adenocarcinoma de pul-
mén con desarrollo simultaneo de sindrome de Villaret,
el cual en nuestro conocimiento es excepcional en la
literatura médica mundial. Un siglo después de su primera
descripcion, la historia clinica detallada y un exhaustivo
examen neuroldgico son las herramientas mas utiles para
un adecuado diagndstico.
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¢ Amor a la Naturaleza? Segtn se mire. El hombre moderno busca en el campo la soledad,
cosa muy poco natural. Alguien dira que se busca a si mismo. Pero lo natural en el hombre
es buscarse en su vecino, en su prdjimo, como dice Unamuno, el joven y sabio rector de
Salamanca. Mas bien creo yo que el hombre moderno huye de si mismo, hacia las plantas
y las piedras, por odio a su propia animalidad, que la ciudad exalta y corrompe. Los médicos
dicen, mas sencillamente que busca la salud, lo cual, bien entendido, es indudable.

Antonio Machado (1875-1939)

Juan de Mairena I. Buenos Aires: Losada, 1968. 4ta. Edicién, p 126
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