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Resumen

El espasmo hemifacial (EH) constituye una entidad
clinica caracterizada por contracciones ténico-clénicas
de caracter involuntario de la musculatura inervada
por el nervio facial. Como forma de presentacién de
meningiomas intracraneales es excepcional. Presen-
tamos tres casos de pacientes con meningiomas cuya
presentacion clinica fue en forma de EH, bien de forma
aislada o asociado a sintomatologia de hipertension
intracraneal o déficit neurolégico focal. Se revisa
la literatura y se discuten los posibles mecanismos
fisiopatolégicos que puedan intervenir en esta asocia-
cion.
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Hemifacial spasm as clinical presentation of intracra-
nial meningiomas. Report of three cases and review of
the literature

Summary

Hemifacial spasm (HFS) is a clinical entity consisting
of brief clonic jerking movements of the facial muscula-
ture, beginning in the orbicularis oculi with downward
spreading to other facial muscles. Apart from vascular
loop compression at the root exit zone of the facial
nerve, other causes of HFS are rare. It is excepcional
as a form of presentation of intracranial meningiomas
We report three cases of patients with meningiomas
who presented with HFS, either as an isolated sign or
associated with symptoms of rise intracranial pressure
or focal déficit. We review the literature and discuss the
possible physiopathological mechanisms responsible for
this association.
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Introduccion

El espasmo hemifacial (EH) es una entidad clinica
caracterizada por contracciones tonico-clonicas de carac-
ter involuntario de la musculatura inervada por el nervio
facial. La etiologia mds frecuente es la compresion de
la "root exit zone" (REZ) del nervio facial por un asa
vascular. Como signo de presentacion, unico o asociado
a otra sintomatologia, de meningiomas intracraneales es
excepcional. Presentamos tres casos en los que encontra-
mos esta asociacion. Se revisa la literatura y se discuten los
posibles mecanismos fisiopatoldgicos responsables de esta
asociacion.

Casos clinicos

Caso 1. Vardn de 65 afos de edad, con antecedentes de
diabetes mellitus no insulindependiente, con clinica de EH
de varios afios de evolucion, mareos, cefaleas, pérdida de
memoria y cambios de caracter de 6 meses de evolucion
e incontinencia urinaria en el mes previo a su ingreso. El
examen neurologico resulté normal, excepto por su EH. La
tomografia computarizada (TC) cerebral mostré la presen-
cia de un proceso expansivo frontal izquierdo de 6,5 x 5 x
6,5 cms de diametro en los ejes anteroposterior, laterome-
dial y craneocaudal respectivamente, con captacion intensa
y distribucién homogénea de contraste y edema perilesional
con importante efecto masa sobre estructuras vecinas
(Figura 1). La angiografia carotidea izquierda reveldé un
desplazamiento contralateral de la cerebral anterior sin
teflido tumoral evidente. Se intervino quirdrgicamente
practicandose craneotomia bifrontal y exéresis completa
de un meningioma de la regidn anterior de la hoz cerebral
cuyo tipo histopatologico fue meningotelial. En el dia 7°
del postoperatorio, siendo la evolucion hasta entonces
optima, con mejoria de su sintomatologia de EH, sufrid
un cuadro agudo de asfixia asociado a su movilizacion,

Abreviaturas. APC: dangulo pontocerebeloso. EH: espasmo
hemifacial. HFS: hemifacial spasm. REZ: root exit zone.
TEP: Tromboembolismo pulmonar.
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Figura 1. CASO 1. Varon, 65 arios. Meningioma meningotelial de la hoz cerebral frontal izquierda de 6,5 x 5 x 6,5 cms de
tamario. Clinica de varios afios de EH contralateral. Exitus postquirirgico por TEP. TC cerebral. A. Corte axial con con-
traste. Se observa el realce intenso de la tumoracion y la distribucion homogénea del contraste, asi como edema perilesional
importante con efecto masa sobre estructuras vecinas y en direccion al tronco cerebral. B. Corte coronal con contraste.

probablemente debido a un episodio de tromboembolismo
pulmonar (TEP) masivo -no fue posible practicar autopsia
por negacion de los familiares-, siendo exitus.

CASO 2. Mujer de 44 afios de edad, sin antecedentes de
interés, con historia de 2 afios de evolucion consistente en
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Figura 2. CASO 2. Mujer, 44 afios. Meningioma transicio-
nal del girus frontal ascendente izquierdo (region facial del
drea motora) de unos 2 cms de tamario. Dos aiios de EH
contralateral. Mejoria postquirurgica parcial. RMN cere-
bral con gadolinio. A. Corte axial. B. Corte sagital.

episodios repetitivos de cierre ocular derecho involuntario,
en ocasiones continuo y otras veces en forma de sacudidas
de varios minutos de duracion, asociado a sensacion de
tirantez en mejilla derecha con ocasional desviacion de la
comisura bucal a la derecha en forma de espasmos breves
que en ocasiones podian ser muy intensos y asociarse a un
zumbido continuo en oido derecho. El examen neuroldgico
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mostr6 un cuadro tipico de EH siendo el resto de la explo-
racién normal. La resonancia magnética nuclear (RMN)
cerebral reveld la presencia de una lesién de unos 2 cms
de tamafio localizada en la circunvolucion frontal ascen-
dente, afectando probablemente a la region facial del area
motora, con amplia base de implantacion en duramadre y
captacion intensa y homogénea de contraste (Figura 2). El
estudio neurofisioldgico del nervio facial fue normal y el
electroencefalograma mostr6 un foco de ondas lentas fron-
tal izquierdo. Se practicé una craneotomia frontoparietal
izquierda y reseccién completa de un meningioma de
convexidad cuyo tipo histopatologico fue transicional. El
postoperatorio curs6 sin complicaciones, siendo la evolu-
cion de su EH errdtica, precisando tratamiento con toxina
botulinica.

CASO 3. Mujer de 65 afios, sin antecedentes de inte-
rés, con cuadro de 15 meses de evolucion de EH asociado
en los ultimos 4 meses a cefaleas y dificultad visual. El
examen neuroldgico mostré un cuadrd tipico de EH y una
disminucion de la agudeza visual sin edema de papila en el
fondo de ojo. La RMN reveld la presencia de un proceso
expansivo de fosa posterior de 5 cms de didmetro mayor,
con efecto masa y desplazamiento del IV ventriculo -aunque
sin provocar hidrocefalia-, con captacion intensa y dis-
tribucién homogénea de contraste (Figura 3). Se realizd
craniectomia suboccipital y extirpacion completa de un
meningioma insertado en la duramadre de la convexidad
cerebelosa izquierda, seno transverso y tentorio cuyo
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Figura 3. CASO 3. Mujer, 65 aiios. Meningioma psamo-
matoso de la convexidad cerebelosa izquierda, seno
transverso y tentorio de 5 cms de tamario. Quince meses de
EH ipsilateral. Mejoria postquirirgica leve. RMN cerebral
con gadolinio. A. Corte axial. B. Corte sagital.

tipo histopatoldgico fue psamomatoso. El postoperatorio
curso sin complicaciones. Tras una mejoria postquirdrgica
parcial, la evolucidon de su EH fue alternando periodos de
agravamiento de su sintomatologia con épocas de mejoria,
requiriendo la administraciéon de toxina botulinica para un
mejor control -y finalmente remision- de su EH. Tras 11
afios de seguimiento la paciente estd asintomatica.

Discusion

Existen varios tipos de trastornos focales del movi-
miento que afectan a la musculatura facial, provocando
contracciones anormales espontdneas e involuntarias.
Wilkins', en su magnifica revision, describe, de forma
resumida, los mas frecuentes y de forma mas amplia el
EH, aportando abundante bibliografia -367 citas-, lo que
le convierte en una revision de recomendada, por no decir
obligada, lectura.

El EH, mas frecuente en el sexo femenino y en la edad
adulta, se suele presentar de forma insidiosa, afectando a
la musculatura orbicular en forma de fasciculaciones del
parpado, extendiéndose posteriormente al resto de la mus-
culatura facial ipsilateral. Los espasmos cursan de forma
paroxistica y se incrementan en frecuencia e intensidad con
el paso del tiempo. Las contracciones mantenidas pueden
durar hasta un minuto. Los factores emocionales o la fatiga
psiquica o fisica pueden agravar la sintomatologia. El trata-
miento puede ser médico -la inyeccidn de toxina botulinica
puede producir un alivio rdpido y duradero- o quirdrgico
-lesiones o arterias que produzcan compresion del nervio
facial.

Nuestra revision de la literatura se resume en la tabla
1. Hemos encontrado un total de 16 casos publicados, de
los cuales 12 tuvieron una localizacion infratentorial -9 de

23



Gomez-Perals y col

Neurocirugia
2005; 16:21-26

Tabla 1
Revisién bibliografica
ANO AUTORES (Referencia bibliografica) N° CASOS INFRATENTORIAL SUPRATENTORIAL
APC Otras localizaciones
2003 | Zhao, W.G. et al."* 1 1
2003 | Wrobel-Wisniewska, G. et al.® 1 1
2001 | Galvez-Jiménez, N. et al.* 1 1
2001 | Iwai,Y. et al’ 2 2
1996 | Bhayani, R. et al.’ 1 1
1995 | Ogasawara, H. et al.’ 1 1
1995 | Rhee, B.A. et al." 1 1 (contralateral)
1992 | Nagata, S. et al.? 2 1 1
1991 | Lin, P.J. et al.® 1 1
1991 | Wilkins, R.H."” 1 1
1990 | Toyota, A. et al." 1 1
1989 | Chang, C.G. et al.? 2 No especifica No especifica No especifica
1987 | Miyazaki, S. et al.’ 1 1
Revision bibliografica 16 9 3 2
APC = dangulo pontocerebeloso.

ellos en angulo pontocerebeloso (APC) (8 ipsilateral®>67514
y 1 contralateral al EH'?) y 3 casos en otras localizaciones
de la fosa posterior (FP)*1*. Unicamente en 2 casos la
localizacion fue supratentorial®!!. Por tltimo, en 2 casos no
hemos encontrado la descripcion de la localizacion de los
meningiomas®.

En cuanto a la fisiopatologia, el EH se produce por
la afectacion del VII par craneal por una estructura ana-
tdmica, que se puede localizar a cualquier nivel entre el
nucleo del facial y el foramen estilomastoideo pero que
mas especificamente se localiza en proximidad a la REZ.
Por ello, resulta muy dificil atribuir al EH una etiologia
supranuclear, bien sea supratentorial o infratentorial, dis-
tinta del dngulo pontocerebeloso. En estos casos, el EH se
atribuye a un mecanismo de distorsiéon y desplazamiento
del tallo cerebral que, conllevarian una compresidon neu-
rovascular secundaria del nervio facial por un "efecto
remoto". Asi, Rhee y col.’® describen un caso tnico de
meningioma del APC asociado a EH contralateral y ofrece
dos explicaciones a este hallazgo: el mencionado meca-
nismo de distorsidn-compresidn-rotacion troncoencefalica,
con la consiguiente afectacion del facial a nivel de la REZ,
o la posible compresion del facial entre el tronco y estruc-
turas adyacentes de mayor consistencia como el pefiasco o
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la incisura tentorial.

Este mecanismo de distorsion troncoencefalica, con
la consecuente compresién del nervio facial, resulta
aun mas dificil de aceptar en los casos de localizacion
supratentorial. S6lo Bhayani y col.? -meningioma de la
hoz a nivel occipital - y Toyota y col."" -meningioma de
la union falcotentorial y region pineal- presentan casos de
localizacion supratentorial. El primer autor atribuye el EH
a la distorsion anatdmica de los elementos de la fosa poste-
rior por un mecanismo parecido al "efecto remoto" aludido
anteriormente, de forma que el desplazamiento caudal del
tentorio pudiera haber alterado la REZ del VII par craneal.

Con respecto a nuestra casuistica, en el caso 1 -menin-
gioma de la hoz frontal de gran tamafio- el mecanismo
responsable podria haber sido el efecto masa ejercido por
la tumoracion -que se aprecia sobretodo en la figura 2 B-
creandose un cono de presion transtentorial trasmitido a las
estructuras de fosa posterior con distorsiéon troncoencefa-
lica y consecuente afectacion del facial.

En el caso 3 -localizacion infratentorial distinta al APC-
creemos que el EH podria atribuirse a la distorsion de las
estructuras de la FP con compresion secundaria del nervio
facial.

Por ultimo, en el caso 2 -localizacidn supratentorial en
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proximidad al area motora-, la ausencia de efecto masa
descarta la posibilidad de un mecanismo de distorsion y
desplazamiento del tallo cerebral y no hemos encontrado
argumentos para explicar que la afectacion de la via motora
supranuclear pueda explicar la presencia de EH. Sin
embargo, aunque la explicacion mas plausible pudiera ser
la de una asociacion casual, no hay que olvidar la extraor-
dinaria rareza de una presentacion de este tipo, dado que
la frecuencia anual de meningiomas viene a ser de 2 casos
por 100.000 habitantes y afio y la prevalencia de EH pueda
estar en 14,5 por 100.000 en mujeres y 7,4 por 100.000 en
hombres aproximadamente'.

Por ultimo, algunos autores describen un alivio impor-
tante del EH tras la cirugia®’#*!:13 mientras que otros no
hacen mencion de la evolucion clinica. En nuestro caso 1,
aunque hubo mejoria postoperatoria, el seguimiento se vio
truncado por un episodio de TEP masivo con exitus. En
nuestros casos 2 y 3 hubo mejoria aunque de forma parcial,
siendo necesaria la administracion de toxina botulinica
para un mejor control, lo que en el caso 3 pudiera atribuirse
a una distorsion permanente o residual del facial a pesar de
la descompresion quirurgica.

Conclusion

El HE como forma de presentaciéon de meningiomas
es un hecho extraordinariamente infrecuente. Presentamos
3 casos en los que se dio esta asociacion. El mecanismo
fisiopatoldgico responsable creemos pudiera ser debido al
efecto masa de la tumoracioén con distorsion y desplaza-
miento del tallo cerebral que, conllevarian una compresion
neurovascular secundaria del nervio facial por un "efecto
remoto”. En uno de nuestros casos no encontramos una
explicacion satisfactoria.
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Comentario al trabajo: Espasmo hemifacial como
presentacion clinica de meningiomas intracraneales.
Presentacion de tres casos y revision de la literatura de
Gomez-Perals y cols.

Los autores presentan tres casos de meningiomas
intracraneales asociados clinicamente a espasmo hemifa-
cial (EH), y estudian la posible relacién de causalidad de
la lesioén tumoral sobre el EH. Asi, para los casos 1y 3 (un
gran meningioma frontobasal izquierdo y un meningioma
cerebeloso izquierdo), los autores proponen un mecanismo
de distorsion anatomica y compresion neurovascular por
efecto remoto, mientras que para el caso 2 (meningioma
rolandico izquierdo), no encuentran una relacion causal
satisfactoria.

El EH es una entidad clinica bien conocida secundaria
habitualmente a una microcompresion vascular de la REZ
del nervio facial, tipicamente a expensas de la AICA, si
bien otras estructuras vasculares pueden estar implicadas.
El EH secundario a otras lesiones estructurales que causan
una distorsion directa o préxima es un hecho infrecuente
pero bien conocido. Tal como comentan los autores, los
casos secundarios a microcompresion por lesiones remotas
son extremadamente infrecuentes y no siempre han sido
explicados suficientemente.

Algunas cuestiones quedan abiertas tras leer el articulo
y antes de asumir una posible relaciéon causa-efecto en los
casos descritos de meningioma-EH. No nos centraremos en
el caso 2, ya que como sefialan los autores, no es posible
hallar una relacion causal satisfactoria. Sin embargo, si
merece la pena sefialar que la imagen de RM craneal parece
localizar la lesion tumoral sensiblemente mas proxima a la
cisura interhemisférca que a la silviana, en un area que
segun el homunculo de Penfield se centra sobre los grupos
motores del miembro superior derecho.

Respecto a los casos 1 y 3 cabe preguntarse en primer
lugar cudl fue la secuencia temporal entre el EH y el
meningioma. El hecho de que el EH preceda entre uno y
varios afios a la clinica asociada a hipertension intracraneal
obligaria metodologicamente a confirmar la presencia del
meningioma en el momento del diagndstico del EH, exclu-
yendo asi la posibilidad de que el EH precediera al desa-
rrollo tumoral. Podemos preguntarnos adicionalmente si no
deberiamos considerar la hipertension intracraneal como
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forma de presentacion de estos tumores, siendo el EH un
fendmeno asociado.

En segundo lugar, resulta llamativo en el caso 1 que
una herniacién central produzca una distorsién anato-
mica remota sobre el VII par durante afios sin otra clinica
acompafiante de hipertension intracraneal, como cefalea,
disminucion del nivel de conciencia o lesion de otros pares
craneales mas susceptibles a los estados de hipertension
intracraneal como es el VI par.

Respecto a la coherencia con los mecanismos de
microcompresion vascular descritos por otros autores,
podemos preguntarnos si los estudios preoperatorios de
imagen o los hallazgos quirurgicos en el caso 3 mostraron
alguna prueba de microcompresion del VII par. Las técni-
cas de RM de alta resolucion permiten localizar el vaso res-
ponsable de la microcompresion en un porcentaje cada vez
mayor de pacientes. En los casos de meningioma-EH que
documentan los autores, parece deseable disponer no s6lo
de la imagen de la lesién tumoral, sino también del area
clinicamente elocuente y diana de las hipdtesis etioldgicas,
la REZ del VII par.

Por ultimo, respecto a la evolucidn posquirurgica del
EH, la mayoria de los autores hablan de tasas de control
de la enfermedad proximas al 90%. El paciente del caso 1
parece evolucionar favorableinente, si bien un exitus precoz
imposibilita confirmar la persistencia de dicha mejoria. En
los casos 2 y 3 en que se describe una mejoria parcial y
erratica, cabe preguntarse si estaria indicado repetir un
estudio de RM centrado en la fosa posterior y en el VII par,
e incluso si se planted una nueva intervencion encaminada
a optimizar la microdescompresion del REZ del facial.

Se trata en definitiva de la presentacion de tres casos
interesantes de asociacion entre hemiespasmo facial y
meningioma intracraneal que despierta el &nimo de profun-
dizar en el conocilpiento de la fisiopatologia del EH antes
de aceptar una posible relacion causal.
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