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RESUMEN

El astrocitoma pilomixoide es una variante rara del astrocitoma pilocitico. Esta neoplasia se manifiesta con mayor frecuencia durante la
infancia y tiene caracteristicas propias entre las que destaca su comportamiento agresivo, por lo que la Organizaciéon Mundial de la Salud
lo ha clasificado en el grado Il. En este articulo se comunica un caso de astrocitoma pilomixoide en una nifia de dos afios que manifesté
una lesién tumoral en el tercer ventriculo. La histologia mostré células piloides, monomorfas, pequefas, incluidas en una matriz mixoide,
y rosetas perivasculares. El diagnéstico diferencial incluyé astrocitoma pilocitico y ependimoma. Consideramos necesario reconocer esta
particular variedad de astrocitoma con el propésito de lograr un correcto diagndéstico que permita ofrecer un tratamiento y seguimiento
adecuados para el paciente.
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ABSTRACT

Pilomyxoid astrocytoma is a rare variant of pilocytic astrocytoma. Presenting more frequently in infants, this neoplasm presents distinct
clinical and histological features, and has a more aggressive behavior (grade Il according to the WHO classification). We are reporting the
case of a 2 year-old girl presenting with a growing mass inside the 3 ventricle. The histology showed a proliferation of monomorphous,
small piloid cells, radially arranged around vessels in a pattern of perivascular rosettes in a myxoid matrix. These characteristics are re-
levant for the histological diagnosis of this tumor. Differential diagnosis was established with pilocytic astrocytoma and ependymoma. It
is important to recognize this entity in order to make a correct diagnosis, as well as an adequate treatment and follow-up of the patient.
Key words: pilomyxoid astrocytoma.

1 astrocitoma pilomixoide se ha descrito recien- ~ COMUNICACION DEL CASO

temente como una variante rara del astrocitoma

pilocitico.!? Con incidencia predominantemente

pediatrica y con comportamiento mas agresivo
que el astrocitoma pilocitico. Su reconocimiento depende
del cuadro histolégico, unido a caracteristicas clinico-
radiologicas que le son particulares. En esta comunicacion
relatamos nuestra experiencia con un caso de astrocitoma
pilomixoide que afectd a una nifia pequefia.
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Nifia de dos afios de edad, quien a los 18 meses comenzo
con ataxia, temblor y vomitos. En la TC y la RMN se
observo una masa ocupante en el tercer ventriculo (Figura
1). Se realiz6 exéresis parcial y tratamiento quimioterapico
con carboplatino y vincristina. Nueve meses después, la
paciente se encuentra viva y sin signos de crecimiento de
la masa ocupante.

Anatomia patolégica

En el examen microscopico se observd una proliferacion
celular compuesta por células bipolares con aspecto piloci-
tico; otras areas mostraron células multipolares estrelladas
y nucleo excéntrico, inmersas en una trama fibrilar laxa con
componente mixoide (Figuras 2, 3 y 4). Esta disposicion
predomind en la ubicacion perivascular (Figura 5). No se
identificaron fibras de Rosenthal ni cuerpos granulares
eosindfilos. La inmunomarcacion para PGFA fue positiva
(Figura 6). El estudio de la cinética celular en el tejido
incluido en parafina mostr6 hasta 2% de positividad en
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Figura 2. Microfotografia panoramica de la lesion en la que pueden
verse areas con astrocitos alargados, bipolares, inmersos en una
trama laxa, mixoide, caracteristica del APM (HE 50x).

Figura 3. Area de transicién entre histoarquitectura pilocitica y
laxa-mixoide en la parte inferior de la figura (HE 200x).

. ] nucleos pertenecientes a células proliferantes en areas
Figura 1. Imagenes de la RMN en las que se muestra una masa

en el tercer ventriculo, con marcada dilatacion simétrica de las pilociticas, y hasta 10% en areas mixoides (Figura 7). La
cavidades ventriculares por arriba de la lesion. inmunorreaccion para P53 resulto negativa.
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Figura 4. Astrocitos pilociticos en una trama mixoide con formacion
de microquistes (HE 400x).
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Figura 5. Disposicion perivascular caracteristica del APM (HE
400x).

DISCUSION

El astrocitoma pilomixoide es una neoplasia histologica-
mente similar al astrocitoma pilocitico y, de hecho, no fue
reconocido como entidad distinta sino hasta 1999, afio en
que Tihan y colaboradores identificaron sus particulares
caracteristicas anatomoclinicas.>

El astrocitoma pilomixoide afecta predominantemente
a nifos pequefios (edad media: 10-18 meses)’, aunque
excepcionalmente se han registrado casos en adultos.*?

a0 . : ;
Figura 6. Area con disposicién celular en rosetas perivasculares,
con células positivas para PGFA, reminiscentes de las halladas en
los ependimomas (PGFA 100x).
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Figura 7. Ki-67 positivo en numerosos nucleos de las células de
la lesion (inmunohistoquimica para MIB-1 200x).

Al igual que la mayor parte de las neoplasias pediatricas
del sistema nervioso central, el astrocitoma pilomixoide
generalmente se manifiesta con sintomas de hipertension
endocraneana o de compresion del parénquima (alte-
raciones de la conciencia, vomitos, dificultades para la
alimentacion) pero de acuerdo con el sitio afectado, oca-
siona sintomas focales, tales como trastornos de la vision
y disfuncion hipotaldmica. En los nifios de un afio de edad,
generalmente el primer signo es el aumento del tamaio
del craneo.® El astrocitoma pilomixoide se localiza mas
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comunmente en la linea media, con mayor frecuencia en
la region de quiasma/hipotalamo, sitios que también son
afectados por el astrocitoma pilocitico. Se han referido
casos en sitios como el cerebelo, la médula espinal y, con
escasa frecuencia, en la corteza cerebral.”

Si bien sus caracteristicas microscopicas son similares
a las del astrocitoma pilocitico, el astrocitoma pilomixoide
difiere de aquél en la ausencia del patrén arquitectural
con zonas laxas y densas, microquistes, cuerpos granu-
lares eosinofilicos y fibras de Rosenthal. En cambio, en
el astrocitoma pilomixoide hay células bipolares piloides
inmersas en una prominente matriz mixoide, asi como
frecuentes pseudorrosetas perivasculares o patron de
crecimiento angiocéntrico.®

El astrocitoma pilomixoide es una neoplasia grado II,
de acuerdo con la clasificacion de la OMS, mientras que el
astrocitoma pilocitico es grado 1.7 Dicha categoria proviene
de su comportamiento mas agresivo, tiene una sobrevida
mas corta y mayores probabilidades de diseminacion a
través del liquido cefalorraquideo y de recurrencias locales
posquirtrgicas.'’ La sobrevida libre de progresion a un afio
es de 38.7% en el astrocitoma pilomixoide y de 69.2%
en el astrocitoma pilocitico.? El astrocitoma pilomixoide
manifiesta diferentes alteraciones genéticas.'!

Entre los diagnosticos diferenciales debe considerar-
se en primer lugar al astrocitoma pilocitico, y luego al
astrocitoma infiltrante. El astrocitoma pilomixoide es
una neoplasia pediatrica bien circunscrita que se origina
mas comunmente en la linea media y carece de edema
peritumoral y de necrosis central.® Finalmente, el astro-
citoma pilomixoide debe diferenciarse del ependimoma.
Debido a la existencia del patrén de crecimiento de tipo
angiocéntrico en el astrocitoma pilomixoide, éste suele
reflejar semejanzas arquitecturales con el tipo tanicitico
de ependimoma. Por este motivo, algunos autores han de-
nominado al astrocitoma pilomixoide como tanicitoma.'?

El astrocitoma pilomixoide es una neoplasia con carac-
teristicas distintivas y, por tanto, corresponde a una entidad

diferente. Su diagnostico correcto permitira proporcionar
tratamiento y seguimiento adecuados para el paciente.
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