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RESUMEN

El ganglioglioma es un tumor primario poco frecuente del sistema nervioso central, es una neoplasia bifasica formada por un componente
glial y uno neuronal. El grupo de edad de presentacion es en nifios y jovenes; la localizacion supratentorial es tipica. El caso que aqui
exponemos es de interés debido a que la presentacion infratentorial de este tumor es muy infrecuente y a que los pacientes, generalmente,

son mas jovenes.
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ABSTRACT

Ganglioglioma is a rare primary tumor of the central nervous system (CNS), is a biphasic neoplasm formed by a glial component and a
neuronal. The age group of presentation is in childhood and young adults; supratentorial localization is typical. The present case it is of
interest because of the infrequently infratentorial presentation and patients are younger, generally.
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I ganglioglioma es un tumor primario del
sistema nervioso central poco frecuente; su
incidencia varia de 0.4 a 4.3% de los tumores
del sistema nervioso central.'* Es un tumor
bifasico compuesto de neuronas, en diferentes etapas de
maduracion, y de un componente glial neoplasico. Son
tumores de crecimiento lento y, generalmente, de grado
bajo.25 El grupo de edad de presentacion es en nifios y
jovenes y 80% de los casos se diagnostican antes de los
30 afios.>3® La localizacion tipica de este tumor es supra-
tentorial y el &rea donde mas frecuentemente se localiza
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es el I6bulo temporal, &rea a la que le siguen las areas del
I6bulo parietal y del frontal.1-3%

Se comunica un caso de autopsia de una mujer de 40
afos con tumor en el hemisferio cerebeloso derecho; los
hallazgos macroscépicos y el estudio histolégico confir-
maron un ganglioglioma.

CASO CLINICO

Mujer de 40 afios de edad previamente sana, quien inicid
su padecimiento —cuatro semanas antes de su ingreso— con
cefalalgia holocraneana sin predominio de horario ni de
calendario, sin irradiaciones y asociada con nauseas y
vémitos de predominio matutino.

Ingres6 a la sala de urgencias por somnolencia y
desorientacién; a la exploracion neuroldgica tuvo una pun-
tuacion de 13 puntos en la escala de coma de Glasgow, con
pupilas isocoricas de 3 mm, respuesta normal a la luz, fondo
de ojo con papiledema bilateral de dos dioptrias, paresia en
los pares craneanos derechos IX'y Xy el resto de los pares
sin alteracion; movilizaba sus cuatro extremidades con
fuerza preservada y tenia hiperreflexia generalizada con
signo de Babinski bilateral, sin otros reflejos anormales.
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Padecia un sindrome cerebeloso derecho caracterizado
por nistagmo horizontal, con mirada extrema hacia la
derecha, disdiadococinesia y dismetria derechas, ataxia
troncal y marcha de sustentacion amplia. Su sensibilidad
era normal.

Se realiz6 una TAC simple del cerebro, la cual revel6
hidrocefalia no comunicante supratentorial, con surcos y
cisuras borrados y con exudado transependimario, todo
esto a expensas de una lesién hipodensa en el hemis-
ferio cerebeloso derecho —en la zona paravermiana— de
aproximadamente 20 cc de volumen, con herniacion
transtentorial, compresion y obliteracion en el cuarto
ventriculo (Figura 1).

El mismo dia de su ingreso pasé a la sala de opera-
ciones, donde se le coloc6 una valvula de derivacion
ventriculoperitoneal parietal derecha; su evolucién
posoperatoria fue satisfactoria y paso a la sala de inter-
namiento en espera de tiempo quirargico electivo para
su tratamiento definitivo.

Se complementd estudio de imagen con resonancia
magnética nuclear contrastada, en la que se observé una
lesidn hipointensa en T1 e isointensa con areas hiperinten-
sas en T2; la lesién tenia apariencia extraxial y ocupaba la

Figura 1. Corte axial de una TAC simple del cerebro que revela una
lesion hipodensa en el hemisferio cerebeloso derecho, en la zona
paravermiana, de aproximadamente 20 cc de volumen.

porcién anterosuperior del hemisferio cerebeloso derecho,
con captacion de medio de contraste de manera homogé-
nea y con compresién del cuarto ventriculo y de la placa
cuadrigeminal. Por la imagen se sospechd un meningioma
(Figura 2). Catorce dias después tuvo hematemesis de
manera subita y profusa, que se acompaid de dificultad
respiratoria, motivo por el que se intubé orotraquealmente;
sin embargo, como la paciente sufrié choque hipovolé-
mico, se realizaron maniobras de resucitacién avanzada,
pero no hubo respuesta, por lo que la paciente fallecid. Se
solicito una autopsia al Departamento de Anatomia Pato-
I6gica; en el estudio de la autopsia se encontr6 un tumor
en el hemisferio cerebeloso derecho de 4 cm de diametro
(en su longitud mayor), bien delimitado y con areas de
aspecto necrotico (Figura 3); en el estudio histopatologico
se observé una proliferacidn biféasica con un componente
glial, formado por células de pequefio tamafio con proce-
sos fibrilares bipolares, y con un componente neuronal,
caracterizado por células grandes con nulcleos grandes y
nucléolo prominente, abundante citoplasma eosinofilicoy
bordes celulares bien delimitados; el diagndstico histopa-
tolégico fue ganglioglioma grado I, segin la Organizacién
Mundial de la Salud.
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Figura 2. Corte axial de una resonancia magnética nuclear en T1
en el que se observa una lesion de apariencia extraxial, que ocupa
la porcién anterosuperior del hemisferio cerebeloso derecho.
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Figura 3. Imagen macroscopica del tumor, de 4 cm de diametro
(en su longitud mayor), bien delimitado y con areas de aspecto
necrético. Las figuras de este articulo aparecen a color en el anexo
8 de este nimero.

DISCUSION

El ganglioglioma, un tumor glial-neuronal poco frecuen-
te, tiene una incidencia de 0.4 a 4.3% de los tumores del
sistema nervioso central con 'y ocurre hasta en 7.6% de
los pacientes pediatricos.? Es un tumor bifasico compuesto
de neuronas, en distintas etapas de maduracion, y de un
componente glial neoplésico; la cantidad de ambos com-
ponentes varia, por lo que puede predominar cualquiera
de ellos (Figura 4).! Los estudios de inmunohistoquimica
muestran positividad para proteina fibrilar glial acidica
(en el componente glial) [Figura 5] y sinaptofisina (en el
componente neuronal) [Figura 6]. Los gangliogliomas son
tumores de crecimiento lento y, generalmente, de grado
bajo.2% El grupo de edad de presentacion es en nifios y
jovenes y 80% de los casos se diagnostican antes de los
30 afios.13% La localizacion tipica de este tumor es supra-
tentorial y el &rea donde mas frecuentemente se localiza
es el l6bulo temporal, &rea a la que le siguen las areas
del I6bulo parietal y del frontal, 35 aunque practicamente
puede aparecer en cualquier parte del sistema nervioso
central, ya sea en la médula espinal, el tercer y cuarto
ventriculos, el cerebelo, la regidn pineal, el tdlamo, lasilla
turca, el nervio Optico, los ganglios basales y la region
supraselar.*>7 Este caso es interesante debido a que es
muy infrecuente que un tumor se halle en el cerebelo; por
eso, en relacion con esta localizacién solamente se han
publicado 30 casos de gangliogliomas.®

La forma de manifestacion més frecuente es con crisis
convulsivas, que en una de las series publicadas ocurrieron
hasta en 97% de los casos;! otros sintomas, como déficits
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Figura 4. Tincién de hematoxilina y eosina, 100X. Se observa una

lesion bifasica compuesta por un fondo fibrilar y células de aspecto
ganglionar con citoplasma abundante eosinofilico.
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Figura 5. Tincion inmunohistoquimica de proteina fibrilar glial
acidica (400X). Se observa positividad citoplasmica en el compo-
nente fibrilar y son negativas para la tincion las células de aspecto
ganglionar.

neurologicos focales y presion intracraneana elevada, son
inusuales.?

Los hallazgos en los estudios de imagen son inespecifi-
cos; en la TAC se observa el aspecto clasico de una lesion
quistica, con nédulo mural hipodenso o isodenso y con
calcificaciones en 30 a 40% de los casos; en la resonancia
magnética nuclear se observan masas bien definidas y con
edema perilesional ocasional, que pueden ser hipointensas
o0 isointensas en T1 y usualmente hiperintensas en T2.

En general, los gangliogliomas del sistema nervioso
central son grado I en la clasificacion de tumores de la
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Figura 6. Tincién inmunohistoquimica de sinaptofisina (400X). Se
observan células neoplasicas de aspecto ganglionar con positividad
citoplasmica y con negatividad en el fondo fibrilar.

Organizacion Mundial de la Salud; la degeneracion ma-
ligna es extremadamente infrecuente? y puede ocurrir por
cualquiera de los dos componentes. Rogojan y col. infor-
maron un caso en el que el tumor tenia un componente de
glioblastoma;® en otro caso, reportado por Kawataki y col.,
ambos componentes (glial y neuronal) fueron malignos.’

El tratamiento contra estos tumores es la reseccion de la
lesion y su prondstico generalmente es bueno en tumores
de grado bajo, a pesar de que el neurocirujano no reseque
por completo la lesién cuando ésta se halla en areas no
accesibles para él.®

CONCLUSION

Estos tumores son poco frecuentes y representan la tran-
sicién entre tumores gliales y no gliales; en localizacion
cerebelosa son poco frecuentes, por lo que es importante
conocer esta afeccién e incluirla en el diagnoéstico dife-
rencial.
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