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Presentacion de un caso de ganglioglioma holomedular

Informe de un caso interesante
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RESUMEN

Los gangliogliomas son tumores benignos del sistema nervioso central compuestos por una mezcla de neuronas (células ganglionares)
y células de la glia (astrocitos); constituyen el 1.1% de los tumores intramedulares. Presentamos el primer caso del Instituto Nacional
en Pediatria de una nifia con ganglioglioma holomedular (afectacion de toda la médula espinal), presentacién infrecuente por su gran
extension. Se describen la presentacion clinica, datos radioldgicos, tratamiento quirtrgico y evolucion postoperatoria.
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ABSTRACT

Gangliogliomas are benign central nervous system tumors, a mixture of neurons (ganglion cells) and glial elements (astrocytes), they
represent 1.1% of intramedullary spinal neoplasms. The authors describe the first case of a 7-year-old female with this tumor involving
the entire spinal cord, diagnosed and treated in the Instituto Nacional de Pediatria, Mexico. The clinical presentation, radiological and

histological features, treatment and postoperative follow-up are discussed.
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os gangliogliomas son tumores del sis-

tema nervioso central constituidos por

una mezcla de neuronas (células gan-

glionares) y células de la glia (astrocitos),
de ahi su nombre '. Aparecen en los hemisferios
cerebrales, principalmente en el 16bulo temporal;
con menor frecuencia en estructuras de la linea
media (hipotédlamo, cerebelo, unién bulbomedular,
médula tordcica y cono medular) **. Se pueden
diseminar a través del liquido cefalorraquideo
hacia la médula espinal. * Constituyen el 1.1% de
los tumores intramedulares °. Generalmente son
benignos, pero 3 a5 % tiene crecimiento acelerado
o transformacién maligna *.

* Departamento de Neurocirugia Pediatrica
**  Servicio de Cirugia Oncolégica
***  Servicio de Patologia
Instituto Nacional de Pediatria, México.
*++%  Centro de Especialidades Médicas de Jalapa, Ver.

Correspondencia: Dr. Marcial Anaya Jara. Instituto Nacional de
Pediatria

Insurgentes Sur 3700, Col Insurgentes Cuicuilco Del. Coyoacan,
México, D.F. C.P. 04530 Tel. 10840900 Ext. 1269

Recibido: enero, 2006. Aceptado: mayo, 2006.

La manifestacién més comun de los gan-
gliogliomas supratentoriales son las crisis
convulsivas 7. Los del tallo cerebral pueden
producir sincope, alteraciones de nervios cra-
neales, cefalea y alteracion de la marcha ®. En
la médula espinal las manifestaciones clinicas
dependeran de la localizacién: cervical, dorsal o
lumbar. Pueden tener evolucién larga y causar
graves alteraciones neurolégicas °, tales como
dolor, paraparesia, alteraciones de la marcha,
alteraciones sensitivas (parestesias), disfuncién
intestinal y vesical. 61

El mejor estudio para su diagndstico es la
resonancia magnética, que permite delinear
la extensién del tumor; es hipointenso en T1 e
hiperintenso en T2 2. Otros datos son: gran ex-
tension del tumor, dreas quisticas, erosiéon 6sea
y escoliosis; heterogenicidad de las imagenes en
fase T1 y reforzamiento heterogéneo con medio
de contraste '

Si el ganglioglioma se halla en los hemisferios
cerebrales la posibilidad de reseccién completa
es mayor; no sucede asi cuando se localiza en las
estructuras de la linea media, donde se incluyen
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los gangliogliomas medulares. Estos tumores
con menor posibilidad de reseccién total, tienen
peor prondstico ?, aunque pueden ser totalmente
eliminados con microcirugfa. La mejoria clinica
en ocasiones no es satisfactoria ?, 1la morbilidad es
del 37% . La radioterapia y la quimioterapia no
tienen utilidad **°. Debido a que la degeneracién
maligna de estos tumores aparece s6lo en el com-
ponente astrocitico, su prondstico se relaciona con
la magnitud de este componente %

La recurrencia tumoral ocurre hasta en 30 a
47% de los gangliogliomas espinales, incluso en
los que se han resecado en su mayor parte >'°.

INFORME DE CASO

Nifa de siete afios de edad. Desde los tres afios
de edad sufrié infecciones urinarias recurrentes,
incontinencia urinaria cronica, alteracion de
la marcha con hipotonia de ambos miembros
pélvicos y acortamiento del miembro pélvico
izquierdo.

Un mes antes de su ingreso presentd nauseas
y vOomitos, cefalea y somnolencia; posteriormente
tuvo crisis convulsivas complejas que mas tarde
se volvieron ténico clénicas generalizadas.

En el servicio de Urgencias del Instituto Na-
cional de Pediatria se le encontré somnolienta,
desorientada, deshidratada; tenfa papiledema.
Fuerza muscular 4 de 5 puntos (escala BRCMS:
British Research Council Muscles Scale); reflejos
osteotendinosos disminuidos en ambos miem-
bros pélvicos; ademads, escoliosis dorsolumbar
de convexidad izquierda.

En la tomografia computada de craneo se
observé hidrocefalia supratentorial, por lo que
se colocé derivacién ventriculo peritoneal pre-
coronal derecha.

Después de la primera cirugia un estudio de
resonancia magnética de columna vertebral, mos-
tré una lesion medular extensa desde su porcion
cervical hasta su porcién lumbar; tenia apariencia
neoplésica, heterogénea, de predominio quistico,

hipointensa en T1 (Figura 1) e hiperintensa en T2
(Figura 2) con siringomielia asociada, y engrosa-
miento de la médula espinal més evidente a nivel
de T11 y T12; el reforzamiento con el medio de
contraste fue heterogéneo (Figura 3).

Figura 1. Resonancia magnética de columna vertebral en fase de
T1; muestra el tumor que se extiende desde la médula cervical
hasta la lumbar.

Figura 2. Resonancia magnética en fase de T2; muestra la hiper-
intensidad de la neoplasia (porciones quisticas).

Se realiz6 laminectomia a un solo nivel (T 11);
se hallé la duramadre abombada y las vasos

158

Acta Pediatrica de México Volumen 27, Nim. 3, mayo-junio, 2006



Presentacion de un caso de ganglioglioma holomedular

Figura 3. Resonancia magnética con medio de contraste (Gadoli-
nio); el tumor se refuerza en forma irregular.

piales ingurgitados; se incidi6 la médula espinal
(1.5 cm) y se encontr6 el tumor intramedular de
color violdceo, grumoso, friable; se hizo reseccién
local (2.5 cm).

Los cortes histolégicos mostraron una neopla-
sia neuroglial constituida por células grandes
con nucleos de cromatina finamente dispuesta,
que exhibieron positividad acentuada a sinapto-
fisina (diferenciacién neuronal); alternaban con
células de prolongaciones citoplasmicas positivas
a proteina acida glial fibrilar (diferenciacién as-
trocitica). Se diagnosticé ganglioglioma (Figuras
4y5).

Evolucién: Al afio de seguimiento, la paciente
deambulaba con dificultad. Mostré alteracién de
los potenciales somatosensoriales provocados en
los nervios tibiales y mediano izquierdo.

DISCUSION

Este caso es el tipo caracteristico referido en la
literatura con diagndstico de ganglioglioma me-
dular; tiene la presentacion clinica, evolucion,
hallazgos radiol6gicos mas frecuentes de este tu-
mor. Se han descrito gangliogliomas que afectan
la mayor parte de la médula espinal (holomedu-

Figuras 4 y 5. Caracteristicas ultraestructurales de la neoplasia:
granulos neurosecretores dispersos en el citoplasma de las células
con diferenciacion neuronal (3000x). Recuadro: en algunos granu-
los es posible observar un halo (flechas) (12000x).

lar) 13, Este caso es el primero diagnosticado en
el Instituto Nacional de Pediatria.

El diagndstico oportuno y correcto de estos
tumores, es importante para limitar el dafio neu-
rolégico. Infortunadamente lo habitual es realizar
el diagnéstico tardio °, como ocurrié en nuestro
caso. En la literatura revisada se sefiala que la
sintomatologia se ha iniciado en promedio, 1.4
afos antes de hacer el diagndstico ', probable-
mente debido a lo inespecifico de los sintomas y
la progresion lenta del tumor.

El ganglioglioma debe considerarse como
diagndstico diferencial en tumores de la médula
espinal, sobre todo cuando son extensos y hete-
rogéneos con areas quisticas en las imdgenes de
la resonancia magnética !, como en el presente
caso. La importancia de reconocerlos y operarlos
lo mas temprano posible permite una mayor
sobrevida sobre todo los tumores pequefios %,
lo que no ocurre en tumores extensos, como en
nuestra paciente, donde el gangliolgioma afecté
todos los niveles de la médula espinal.

La decision de realizar sélo biopsia, se apoya
en que si se decide operar, la posibilidad de cau-
sar dafio neuroldgico con grandes resecciones es
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muy alta #'°, sobre todo en tumores extensos u
holomedulares. En estos casos la conducta debe
ser mas conservadora, pues es mayor el riesgo
de dafio neurolégico con una reseccién tumoral
mayor, que el beneficio, como en el ganglioglioma
del tallo cerebral ®. El tratamiento que sugerimos
es la biopsia del tumor a través de una laminoto-
mia seguida de radioterapia. En tumores menos
extensos si se justifica la resecciéon mayor a fin
de reducir la necesidad de radioterapia por sus
efectos deletéreos sobre el sistema nervioso; pero
incluso en estos casos se han descrito recurren-
cias '°.

Deben hacerse estudios posteriores para
comparar los resultados entre biopsia, reseccién
subtotal o total de estas lesiones y su consecuen-
cias en la sobrevida y funcién de estos pacientes
>. Hasta ahora estos estudios no se han realizado
debido al pequefio ntimero de pacientes con este
diagndstico.

La sobrevida de estos enfermos puede ser lar-
ga, hasta en el 83% a los diez afios del diagnéstico,
pues su evolucion bioldgica puede considerarse
indolente >'°. La paciente que presentamos lleva
18 meses de sobrevida libre de progresién clini-
ca.
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