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Lactante mayor con tumor cerebral con
diseminacion intrarraquidea
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A brain tumor with intraspinal spread in an infant

Marcial Anaya-Jara,* Gilberto Gdmez-Garza,? Yadira Gandhi-Mata,? Cecilia Ridaura-Sanz*

RESUMEN

Nifia de 2 afios 6 meses, originaria del medio rural de Veracruz. Sin
antecedentes heredofamiliares relacionados con su enfermedad. Naci6
a las 32 semanas por ruptura prematura de membranas, permanecié
29 dias hospitalizada por prematurez. Su desarrollo psicomotor fue
adecuado hasta los 10 meses de edad cuando tuvo crisis convulsivas
en dos ocasiones relacionadas con un cuadro febril e infeccion de las
vias aéreas superiores. Fue valorada por un médico pediatra en su lugar
de origen, quien solicité una tomografia de craneo en la que se detec-
t6 hidrocefalia. En ese estudio no se report6 alguna lesién ocupativa
intracraneal o la causa de la hidrocefalia.

A los 11 meses de edad, en el Hospital de Rio Blanco, Veracruz, se le
colocé una vélvula de derivacion ventriculo peritoneal. Posterior a esto
logr6 la deambulacién hasta los 20 meses de edad. A los 24 meses tuvo
regresion de sus habilidades: dej6 de caminar debido a la disminucion
progresiva en la fuerza en las extremidades inferiores que le impidi6
la bipedestacion. En la tomografia y resonancia magnética de craneo
(estudios externos al Instituto Nacional de Pediatria) a los 28 meses
de edad se detect6 un tumor intracraneal localizado por encima de la
silla turca (hipotalamo).

En la exploracion fisica efectuada a su ingreso al Instituto Nacional de
Pediatria se le encontré fuerza 5 de 5 en las extremidades superiores y
2 de 5 en las extremidades inferiores, con movimientos involuntarios en
estas Gltimas, disminucion del tono muscular, los reflejos de estiramien-
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to muscular disminuidos en las extremidades
inferiores y normales en las superiores: lograba
mantener la sedestacién apoyandose con las
manos, pero no conseguia la bipedestacién. Las
respuestas plantares eran indiferentes. Sin control
de esfinteres. En ninguna de las extremidades
inferiores tenia sensibilidad al dolor, incluso la
nina se llegé a lesionar ella misma los genitales
y piernas por no sentirlas.

Ante la sospecha de otra lesion, en la valoracion
por parte de los especialistas del servicio de Neu-
rocirugia se efectud otra resonancia magnética
del neuroeje, a nivel medular, por la afectacion
en ambas extremidades inferiores y la integridad
de las extremidades superiores.

Se tomaron marcadores tumorales: alfafetopro-
teina, hormona gonadotropina coridnica sérica
y en el liquido cefalorraquideo, con reportes
normales. Se descartaron alteraciones en el eje
hipotalamo hipofisiario. El resto de los estudios
de laboratorio se reportaron normales.

En la cirugia neuroldgica se le efectu6 una cra-
neotomia frontotemporal derecha y se le tomo
una biopsia de la lesién; permanecio cinco dias
en terapia intensiva para cuidados posoperato-
rios, requirié tratamiento para diabetes insipida.
La biopsia no fue concluyente por lo que se
reintervino con reapertura de la craneotomia 9
dias después.

Con el resultado histopatolégico definitivo se tur-
no para tratamiento por parte de los especialistas
en Oncologia quienes le indicaron radioterapia
(36 Gy craneoespinal y 45 Gy al sitio primario
intracraneal) y quimioterapia con temozolamida
por via oral.

La paciente fue dada de alta del hospital, con
seguimiento en la consulta externa de Neuroci-
rugia, Oncologia y Radioterapia. Dos meses mas
tarde, al acudir a la consulta de Neurocirugia
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se observé dehiscencia de la herida quirdrgica
frontotemporal derecha con exposicion del hue-
so del crdneo, se tuvo que internar de nuevo y
hacer un aseo quirirgico con anestesia. En los
cultivos de la herida quirdrgica dehiscente se ais-
laron Klebsiella oxytoca BLEE y Staphylococcus
aureus. Los médicos del servicio de Infectologia
le indicaron ceftriaxona, dicloxacilina y poste-
riormente ertapenem.

Nueve dias después se le hizo un nuevo aseo
quirdrgico por persistencia de secrecién por la
herida, con hallazgo de pus epidural. Ademas,
se reportaron hifas y blastoconidias en la orina,
agregandose fluconazol al tratamiento.

Cuatro dias después de la Gltima cirugia result6
con neumonia con una consolidacién parahiliar
derecha e infiltrado parahiliar izquierdo, insufi-
ciencia respiratoria que requirié intubacién y
apoyo mecdnico ventilatorio. Se le detect6 leu-
copenia progresiva incluso de 900 leucocitos y 5
mil plaquetas. Ante la mala evolucién clinica se
efectud el cambio de antibidticos: piperacilina-
tazobactam.

Evolucion6é mal, con sindrome de dificultad
respiratoria grave llegando a saturar sélo 43%
de oxemia. Falleci6 16 dias después de la Gltima
cirugia.

COMENTARIO CLINICO
Marcial Anaya Jara

La paciente tuvo inicialmente un cuadro clini-
co de hipertensién endocraneal secundario a
hidrocefalia, con crisis convulsivas y retroceso
en hitos del desarrollo, déficits motor y sensitivo
progresivos de las extremidades inferiores, hasta
establecerse una afeccién medular completa,
lo que indicaba una patologia con localizacion
intracraneal y otra de médula espinal. Al parecer,
en la tomografia de craneo (efectuada fuera del
INP) no se identifico alguna causa que explicara,
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inicialmente, los sintomas hasta que se realizé
la resonancia magnética, en la que se identificé
una lesion ocupativa en la region supraselar y
otra lesién en torno del canal medular tordcico
sugerentes de un tumor intracraneal primario,
con metastasis, que condicioné la compresion
medular.

Entre los tumores intracraneales mas frecuentes
que originan metdstasis estan: glioblastoma
multiforme, ependimoma, meduloblastoma y
el papiloma de plexos coroides. Estas metdstasis
intradurales extramedulares, que se originan de
tumores intracraneales, se denominan metds-
tasis “en gota” o (drop metastases) y pueden
diseminarse por via hematégena o siguiendo
la circulacion del liquido cefalorraquideo: son
metdstasis muy raras que afectan a 0.1-0.4% de
los pacientes con cancer.

La evolucién de la paciente fue térpida, ca-
racteristica de los procesos tumorales, con
dehiscencia de la herida quirirgica secundaria
al tratamiento coadyuvante (radioterapia y qui-
mioterapia) con infeccién agregada, leucopenia
severa y neumonia intrahospitalaria que le causé
la muerte.

COMENTARIO RADIOLOGICO
Gilberto Gomez Garza

En un estudio externo de resonancia magnética
cerebral se detecté una tumoracién supraselar
lobulada dependiente del quiasma 6ptico con
morfologia en H y reforzamiento intenso, que
se acompanaba de un reforzamiento leptome-
ningeo con extension al conducto raquideo.
Figura 1

Con esos datos se puede incluir al astrocito-
ma pilomixoide en el diagnéstico radiolégico
diferencial de tumores quiasmaticos que se
diseminan al canal raquideo.?
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COMENTARIO ANATOMOPATOLOGICO
Yadira Gandhi Mata, Cecilia Ridaura Sanz

El estudio de la tumoracién extirpada mostr6
una neoplasia glial, con patrén fusiforme de
abundante material mixoide y células alargadas
de disposicion perivascular. No se encontraron
fibras de Rosenthal ni cuerpos granulares. Con
estas caracteristicas se establecio el diagnostico
de astrocitoma pilomixoide (grado Il de la OMS).
Figuras 2y 3

En el estudio postmortem en la regién parietal
derecha se encontr6 una herida quirdrgica sutu-
rada, de bordes tumefactos y eritematosos, con
ausencia quirdrgica de hueso temporal, pero si
una derivacion ventricular en el sitio habitual y
herida quirdrgica transversal en el abdomen. En
el sistema nervioso central, la duramadre estaba
engrosada con material herrumbroso de hemo-
rragia antigua y tejido fibroso vascularizado con
exudado inflamatorio mononuclear. La porcién
dorsal del encéfalo mostr6 circunvoluciones
atréficas. Por la superficie ventral se identifico
la lesién neoplasica mal delimitada, de aspecto
gelatinoso, que abarcaba parte del cerebelo,
hasta los cuerpos mamilares. En los cortes co-
ronales del encéfalo se apreci6 una dilatacion
ventricular y un tumor de color blanquecino
que abarcaba desde los ganglios basales hasta
el cerebelo y afectaba el parénquima a nivel del
hipocampo (Figuras 4 y 5). En el canal raquideo,
la duramadre estaba abombada y en los cortes
seriados las meninges se encontraron engrosa-
das, con un tumor en el espacio subaracnoideo
que comprimia la médula espinal. Figura 6

En el resto de los érganos se encontraron: pul-
mones aumentados de peso, congestivos con
émbolos de médula 6sea en las arterias pul-
monares intraparenquimatosas y dafio alveolar
difuso, con edemay membras hialinas adosadas
a la pared alveolar pequefas. Ademds, bronquio-
litis necrosante en ambos pulmones y el higado
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Figura 1. Imagenes de resonancia magnética del neuroeje ponderadas en T1
poscontraste (gadolinio) donde se observa una masa supraselar y un extenso
reforzamiento leptomeningeo y de los espacios subaracnoideos con algunas
imagenes nodulares adheridas a la superficie de la médula espinal. El diag-
nostico de sospecha fue: astrocitoma pilomixoide.

Figuras 2 y 3. Astrocitoma pilomixoide, lesion pinocitica con prolongaciones bipolares dispuestas alrededor de
pequenos inmersos en estroma mucinoso (material azul en la Figura 2).
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Figura 4. Infiltracién intraparenquimatosa a nivel del
hipocampo y en la periferia de los ganglios basales
hasta el cerebelo, el aspecto y consistencia de esta
lesion es esponjoso.

Figura 5. Lesion tumoral a nivel de los pedinculos
cerebrales.

aumentado de peso de color amarillento, con
esteatosis de gota gruesa en mas de 30% del
parénquima (imagenes no mostradas).

DISCUSION

Este caso ejemplifica las caracteristicas histo-
l6gicas clinicas de un tumor pedidtrico poco
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Figura 6. A. Cortes transversales de la médula espinal
con tumor subaracnoideo. B. Imagen de la histologia
del tumor con el estroma mixoide con la disposicién
radial de las células neoplasicas.

conocido.** El tumor del sistema nervioso
central, ahora denominado astrocitoma pilo-
mixoide, inicialmente se describié como una
neoplasia que ocurria en nifos pequefios, con
caracteristicas histologicas que lo diferenciaban
del astrocitoma pilocitico cldsico.? Esta lesion fue
revisada y publicada en 1996 con el estudio de
18 astrocitomas pilociticos; se concluyé que por
sus caracteristicas histolégicas y clinicas peculia-
resy, por su aspecto histolégico, se denominaba
astrocitoma pilomixoide.

A partir de 2007 se incluyé en la clasificacion
de tumores del sistema nervioso central de la
Organizacién Mundial de la Salud, considerado
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provisionalmente como una variante maligna
del astrocitoma pilocitico clasico, que tiene
mayor potencial de crecimiento y recidiva y un
comportamiento infiltrante; por esto la OMS lo
clasifica grado I, que implica peor pronéstico
y la posibilidad de evolucién hacia un glioma
de mayor grado.

Desde el punto de vista histolégico se carac-
teriza por la existencia de un estroma mixoide
prominente y un arreglo angiocéntrico de células
bipolares mono morfas, tipicamente sin fibras de
Rosenthal ni cuerpos granulares.

Con estas caracteristicas histologicas se han
empezado a acumular experiencias que parecen
indicar que se trata de un padecimiento espe-
cifico y no sélo de una variante del astrocitoma
pilocitico convencional. La mayor parte de las
publicaciones sefialan que el astrocitoma pilo-
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mixoide ocurre en nifios pequenos y tiende a
localizarse en el hipotdlamo y que, efectivamen-
te, se comporta en forma agresiva. Sin embargo,
sigue habiendo controversia en relacién con su
origen.
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