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Gliomatosis cerebelli: reporte de un caso pediatrico

Grajeda del Castillo Francisco,*
Grajeda Garcia Francisco Manuel,** Urista Vidrio Maria del Carmen***

RESUMEN

Se aplica el término de gliomatosis cerebelli al tumor primario del sistema nervioso central con origen infratentorial cerebeloso
poco comun, caracterizado por la proliferacién neoplasica difusa de astrocitos y diseminacion secundaria al tallo cerebral,
cerebro y médula espinal. Se presenta un caso clinico pediatrico atendido en el Hospital de Pediatria, Unidad de Medicina de Alta
Especialidad, Centro Médico Nacional de Occidente, Instituto Mexicano del Seguro Social UMAE, CMNO, IMSS en Guadalajara,
Jalisco, México.
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Gliomatosis cerebelli: report of a pediatric case

ABSTRACT

We apply the term gliomatosis cerebelli to the primary tumor of the central nervous system which origins from the cerebellum
with a diffuse neoplastic spread of astrocytes and secondary dissemination to the brainstem, cerebrum and spinal cord. We
present a pediatric case report treated in our Institution, Hospital de Pediatria, Unidad de Medicina de Alta Especialidad, Centro

Medico Nacional de Occidente, Instituto Mexicano del Seguro Social in Guadalajara, Jalisco, Mexico
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INTRODUCCION

Lagliomatosis cerebri se define como unararaneo-
plasia glia primaria de sistema nervioso central de mal
pronéstico, que afecta principal mente adultos, aunque se
han documentado algunos casos en la poblacion
pedidtrica® Se origina en cerebro y frecuentemente se
diseminaal tallo cerebral, cerebel 0, espacio subaracnoideo
y algunasvecesalamédulaespinal. Implicalaafectacion
de cuando menos dos | dbulos cerebralesy su crecimiento
suele ser difuso, infiltrativo y no destructivo. Lamayoria
de los pacientes fallecen dentro de cinco afios una vez
realizado el diagnostico.

Se reporta @ 20. caso en la literatura de un nifio con
gliomatosis cerebelli, presentando a un paciente con sin-
dromede hipertensi6nintracraneanasecundario ahidroce-
faliasupratentoria debido aunalesion primariaen cerebe-
loconextensidnatallo cerebrd, diencé&fdoy médulaespind.

CASO CLINICO
Paciente masculino de un afio de edad, producto

pretérmino obtenido por cesarea, queiniciadeambulacion
alos diez meses, notando los padres inclinacién corporal
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inicialmente haciala derecha. A los 11 meses dejade ca-
minar. Una semana después se presentan vomitos de fa-
cil expulsiény problemas en su mirada conjugada.

» Exploracion fisica: Peso 10 kg, talla 82 cm, PC 46
cm, FC 168 X' y FR 36 X', rigidez de nuca.

» Exploracion neuroldgica: Irritable, con llanto conti-
nuo, imposibilidad paralamiradavertical. Cuadriparesia
4/5 en miembrostorécicosy 2/5 en miembraos pélvicos,
hiperreflexia OT generalizada y respuesta plantar
extensora bilateral. Se realiza TAC (Figura 1) de ce-
rebro que muestra hidrocefaliasupratentorial conimar
gen hipodensa en fosa posterior, especialmente cere-
belo que ocluye 4o. ventriculo. Se coloca derivacion
ventriculoperitoneal € 9/12/2008 presentando seiscri-
sis convulsivas ténico-clonicas generalizadas de seis
segundos de duracién cada una en €l postoperatorio
inmediato, tratadas con fenitoina. UnaTAC de control
demuestra persistencia hidrocefalia, por lo que se
reinterviene para recambio del catéter proximal del
sistema derivativo por disfuncién proximal el 10/12/
2008. Se solicita resonancia magnética de cabeza, la
cual muestra una gran tumoracion cerebel osa difusa,
gueinvolucravermiscon extension parasagital bilate-
ral, hiperintensa en T2, con preservacion parcial del
patrén foliar, sin edemay con minimo reforzamiento a
laadministracion de gadolinio, comprometiendo tallo
cerebral y extendiéndose a medula espinal
toracica, con poco efecto de masa sobre estructuras
circunvecinas (Figuras 2 y 3). Considerando laexten-
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Figura 1. TAC simple cerebral con dilatacion de astas temporales,
borramiento de surcos y cisternas, predominantemente en fosa posterior,
con oclusion del 4° ventriculo y una lesion hipodensa difusa cerebelosa.

Figura 3. IRM coronal inicial en fase T2 con una gran lesion difusa
hiperintensa cerebelosa medial y parasagital, bilateral, simétrica,
con preservacion parcial del patron foliar y sin edema perilesional.

Figura 2. IRM cerebral corte axial que muestra tumoracion
cerebelosa bilateral que compromete tallo cerebral y mantiene par-
cialmente el patron foliar.

sién de lalesion se realiza solo reseccién-biopsia del
tumor en cerebeloizquierdo el dia26/12/2008 através
de craniectomiasuboccipital paradiagndstico definiti-
vo. Se describen como hallazgostransoperatorios, cor-
teza cerebel osa de aspecto grisaceo, con aplanamien-
to de la misma en toda su extension. El reporte
hi stopatol 6gi co transoperatorio fue compatible con pro-
babl e astrocitoma, concluyéndose en el reporte defini-
tivo como astrocitomagrado 2 dela OMS.

A su seguimiento por Consulta Externael dia17/02/
2009 muestra inclinacion cefalica a la izquierda,

Figura 4. IRM cerebral sagital en fase T1 mostrando una lesion difusa y
homogénea, con limites bien definidos que compromete cerebelo, tallo
cerebral y médula espinal, desplazando estructuras circunvecinas.

nistagmus horizontal, pardlisis de la mirada vertical,
paresiaX1y X11 nervioscranealesizquierdos, dificul-
tad paraladeglucion, cuadriparesia 2/5 miembros su-
periores y 3/5 miembros inferiores predominando la
afectacion en hemicuerpo izquierdo. Deambula con
ayuda y presenta franca lateralizacion a la izquierda,
hiperreflexia osteotendinosay babinski espontaneo bi-
lateral. Se solicita resonancia magnética evolutiva
craneoespinal con incremento en el tamafio de la
tumoracion extendiéndose a estructuras diencefélicas
y hasta el 20. segmento medular toracico (Figura 4).
Rechazan | os padres su envio a oncologia paraevalua-
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Figura 5. IRM obtenida en febrero 2009 mostrando herniacion
transtentorial ascendente y extension supratentorial de la lesién.

Figura 6. IRM sagital T2 febrero 2009 que muestra la extension de
la lesion hasta el 20. segmento medular espinal toracico, aumento
del diametro de la misma y obliteracion de el espacio subaracnoideo.

cion terapia complementaria, existiendo fallecimiento
del paciente un mes después.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Existen caracteristicas notables en este caso clinico,
laedad del paciente, lalocalizacion del tumor y su patrén
de crecimiento. En ladescripcion delagliomatosis cerebri
se enfatiza el origen primario de estaneoplasiaen los he-
misferios cerebrales; sin embargo, en el caso que hemos
descrito previamente y de manerasimilar a descrito por
Rorke-Adamsy cols.2 nos hace pensar que se trata de un
tumor que probablemente se originé en el cerebelo y se
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Figura 8. Nucleos de astrocitos neoplasicos.

extendi6 secundariamente haciatallo cerebral, lamédula
espina en su 20. segmento toracico y finamente hacia
diencéfalo posterior, por o que compartimoslaopinion de
los autores en llamar a la entidad més apropiadamente
gliomatosiscerebelli (Figura5). Sinembargo adiferencia
del paciente de Rorke-Adams que permanece vivo a 20
afios de su diagndstico solo con reseccion parcia de la
lesidny sin ningln otro tipo deterapiacomplementaria, la
evolucion de nuestro paciente fue malaacorto plazo como
corresponde més tipicamente a este tipo de lesiones. Por
otra parte esimportante mencionar que laimagen en Re-
sonancia Magnética del cerebelo en nuestro paciente es
muy semejantealadel gangliocitomadisplasico (Lhermitte-
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Figura 9. Técnica de inmunoperoxidasa para demostrar expresion
de GFAP en astrocitos neopléasicos.

Duclos) que se debe considerar en su diagnostico dife-
rencial de no existir extension intrarraquidea. Asimismo,
se describe en laliteratura un paciente con laenfermedad
de Rosai-Dorfman que se expresd en forma rara
remedando enimagenol ogiaun L hermitte-Duclos,®lacual
tiene también cierta similitud a la lesion cerebelosa del
caso gue relatamos previamente. Sin embargo, la exten-
sion de la lesién en nuestro paciente principamente a
médula espinal mostrada en IRM (Figuras 6y 7) y la

descripcion histopatol 6gica empleando técnica de
inmunoperoxidasa para determinar expresion de GFAP ha
cend diagndgtico definitivo degliomatosis(Figuras8y 9).
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