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Progresiéndeunastrocitoma
alolargodelaviapiramidal

Es conocida la frecuente diseminacion de los
tumoresglialesdealtogrado, y enocasionesde
losdebajo grado, alolargo detractoscompac-
tos de la sustancia blanca.

Presentamos el caso de un glioma con dise-
minacion tumoral por el haz corticoespinal,
documentado con resonanciamagnética(RM)
y tomografia de emision de positrones (PET)
con *F-fluorodesoxiglucosay **C-metionina,y
confirmado con biopsiaestereotactica.

Caso clinico. Setratade un pacientediestro,
de 33 afios, que presentd dificultad progresiva
para escribir y para caminar, por frecuentes
tropiezos con el pie derecho, de tres meses de
evolucion. Posteriormenteaestecuadro seafia-
dio6 disartria. En su hospital de referencia le
realizaron una RM cerebral que objetivé una
masa que afectaba a la sustancia blanca del
centrosemioval y coronaradiataizquierdos. El
estudio se completd con biopsia estereotactica
y €l resultado patol 6gico fue de astrocitomade
bajo grado, variante gemistocitica.

El pacientedecidié consultar en nuestro cen-
tro ante un empeoramiento de lafuncién dela
mano para la escritura. En la exploracién se
observo disgrafia, paresiafacial central dere-
cha, hemiparesiaderechaehiperreflexiahemi-
corporal derechacon signo de Babinski. No se
observaron alteraciones de |a sensibilidad su-
perficial ni profunda, pero si se evidencio el
fendmeno de extinci6n sensitivahemicorporal
derecha. Ademas, se apreciabaun pie derecho
parético en la deambulacion, sin braceo en la
extremidad superior derecha. Laevolucioncli-
nicadel cuadro del paciente sugeriaun mayor
grado de malignidad, por lo que sedecidié un
reestadiaje. Laimportanciadeconocer con exac-
titud el gradodelatumoracionglial radicaenla
diferente actitud terapéuticafrente aastrocito-
masdealtoy bajo grado.

El paciente se sometid en nuestro centro a
unanuevaRM cerebral, que mostré unaneo-
formacion intraaxial hemisférica izquierda
que avanzaba por el haz corticoespinal hasta
el pedunculo cerebral, eincluso infiltrabael
cuerpo calloso (Figs. 1ay 1b). Traslainyec-
cidndegadolinioseapreciounincrementode
lasefial deresonanciaen lacortezafrontopa-
rietal y alaaltura del aspecto caudal del haz
corticoespinal, inmediatamente superior al
pedunculo cerebral (Figs. 1cy 1d). Estaulti-
ma alteracién sugerialaexistenciade malig-
nizacion tumoral [1], aunquelarelaciénentre
la captacién de contraste paramagnéticoy el
grado histol 6gico de los gliomas permanece
en estudio [2,3].

En el PET con *®F-fluorodesoxiglucosa y
C-metionina, dicha lesién (Fig. 2) exhibe
unacaptaci 6n aumentadaque se extiende por
el haz corticoespinal izquierdo. La captacion
de ambostrazadores es heterogénea, con una
zona de méxima actividad localizada en el
aspecto mas anterior y medial de la corona
radiata, y focos de moderada-elevada activi-
dad enlacortezaperirrolandicay enlaregion
anterior del peddnculo.

Anteladiscrepanciadel resultado delabiop-
siapreviacon los estudiosde RM y PET y €
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Figura 1. a) y b) Im&genes coronales de RM cerebral potenciadas en T, tras la inyeccién de gadolinio, en las
que se aprecia incremento de sefal en el cortex frontal y en el peddnculo cerebral. c) y d) Imagenes axiales
de RM cerebral potenciadas en T,, en las que se observa una tumoracion intraaxial hemisférica izquierda que
sigue el haz corticoespinal hasta el pedunculo cerebral.

.

Figura 2. PET cerebral con''C-metionina que muestra maxima captacién en la corona radiata izquierda y focos

de moderada intensidad en la corteza perirroldndica y en la region anterior del pedunculo cerebral izquierdo.

deterioro progresivo lento, se decidioé llevar a
cabo cirugiaestereotéacticacon ayudadefusion
de imégenes RM-PET mediante un software
gratuito disponible en Internet (MRl cro, dise-

flado por Chris Rorden, Universidad de Not-
tingham) y un softwareadicional. Conlaayuda
del neuronavegador seobtuvieronlasbiopsias
de las zonas sugestivas de malignidad.
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COMUNICACIONESBREVES

El estudio patol 6gicodemostré, enlacorteza
afecta, la presencia de astrocitoma anapl asico
con rasgos gemistociticos, y en la sustancia
blancadel centro semioval, astrocitomadebajo
grado, tipo gemistocitico, en transicion aalto
grado. El estudio inmunohistoquimico de la
muestrabiopsicapresent6 p16 negativoy p53
inferior al 5%.

Los astrocitomas son tumores histolégica-
mente heterogéneos, por 1o que las biopsias
focal es pueden no ser representativas. Los ha-
Ilazgos de PET sugieren que laafectacion cor-
ticoespinal correspondeaunaprogresi éntumo-
ral y noaunadegeneraciéndelaviapiramidal.
Estatécnica, en cambio, no aclaraineguivoca-
mente el grado tumoral [4-6]. Lafusion delas
imégenesde RM y PET y laayudade un neuro-
navegador permiten obtener muestras de areas
sugestivasdemayor malignidad histol 6gica[ 7].
Esto esespecia mente Util en regiones proximas
a areas elocuentes de la corteza cerebral. Esta
mejorlocalizacién contribuyeamejorar el ren-
dimiento diagndstico de las biopsias[8].

Como se sabe, una parte importante de los
astrocitomasde bajo grado detipo gemistociti-
co sufren degeneracién maligna. Dichavariante
gemistocitica, por tanto, constituyeunsignode
mal prondstico porgquelaprogresiénauntumor
dealtogrado esmuchomasfrecuentequeenlas
variantesfibrilar o protoplasmatica[9]. Lava-
riante gemistociticase asociaamayor frecuen-
ciade mutaciones en el gen p53[10-12]. Asi-
mismo, lapérdidadefuncion delosgenespl6
y p53 seharel acionadotambién conlamaligni-
zacion[13).

Este caso ilustra también que la progresion
tumoral delos gliomas por la sustanciablanca
no af ecta exclusivamente atractosintrahemis-
féricosointerhemisféricos, sinotambiénavias
largas, como el haz corticoespinal o €l tracto
espinotaldmico, aunque de modo més excep-
cional [14].
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M osaicismodiploide-triploide
conepilepsiay retraso mental :
supervivenciaexcepciona
hastalaedad adulta

Latriploidia(3n) esun trastorno cromosomi-
coletal enhumanos, siendo de meseslasuper-
vivencia postnatal maxima registrada en la
literatura[1-4]. El sindrometriploide en neo-
natos se caracterizapor lapresenciaderetraso
en el desarrollo prenatal y asimetria en el
crecimiento (con desproporci6n cabeza-tron-
o), colobomasoculares, hipertel orismo, ore-
jas incompletamente formadas, micrognatia,
paladar hendido, sindactiliaparcial del tercer
y cuarto dedosy, con menosfrecuencia, mal-
formacionescongénitascardiacasy genitouri-
narias, mielomeningoceley labioleporino[5].
Este mismo fenotipo puedeaparecer, en parte,
en el sindrome de Russell-Silver, cuyo origen
sedebe aunadisomiamaternaen el cromoso-
ma7[6].

Latriploidiasuponeentreun 15y un20%de

los abortos esponténeos por anormalidades
cromosdmicasy se asocia con cambios mola-
res y degeneracion quistica de la placenta,
factor que se ha postulado como causa de
aborto en los embarazos triploides. L os casos
de supervivencia prolongada, superior ame-
ses, que se han descrito en la literatura han
sucedido en individuos con mosaicismo di-
ploide-triploide[5,8-11].

Existen evidenciasdequealgunasepilepsias
pueden tener un componente genético signifi-
cativo [12]. Ciertas anomalias cromosdmicas
se han asociado con epilepsiay retraso mental ;
ocho de ellas tienen una ata asociacion con
epilepsia[13]: e sindromedeWolf-Hirschchorn
(4p-), € sindrome de Miller-Dieker (delecion
17p13.3), el sindrome de Angelman (delecién
15qg11-q13), el sindromedeinversién-duplica-
ciondel cromosomalb, lasdel ecionestermina-
les1qy 1pdel cromosomal,yloscromosomas
en anillo 14 y 20 [13-15]. Debido a su baja
frecuencia, lossindromesdepoliploidiao mixo-
ploidiase han estudiado menosenrelacion con
la presencia de crisis epilépticas. Presentamos
¢l caso deunapaci entecon mosaicismo 46,X X/
69,XXX, conclinicaderetrasomental y epilep-
siageneralizada, y unasupervivenciaexcepcio-
nal hastalaedad adulta.

Caso clinico. Mujer de 36 afios de edad,
admitida en nuestro servicio por presentar
retraso mental grave y crisis convulsivas,
iniciadasalos 8 mesesdevida. Enlaactuali-
dad seencontrabaen tratamiento con fenobar-
bital y fenitoina. Naci6 de parto normal y su
gestacion sucedid sin intercurrencias; los pa-
dresno eran consanguineos. A |os 8 mesesde
vidapresento crisis convulsivas, en ausencia
de fiebre, que la madre caracterizaba como
tonicoclénicasgeneralizadas. L apacientetuvo
un retraso psicomotor: sesentd sinapoyoalos
5afios, adquirié lamarchaindependientealos
6,5 afosy apenas desarroll6 el lenguaje. Uti-
lizaen laactualidad palabras simplesdel tipo
‘padre’ 0‘madre’, sefialalosobjetossin deno-
minarlosy no haconsiguido construir frases;
la comprension para 6rdenes simples esta
preservada. Recibi6 un diagnéstico de hipoti-
roidismo congénito e inicio tratamiento con
levotiroxina(50mg/dia). Lascrisissecontro-
laronalos 18 afiosde edad (hastaese momen-
to se consider6 como una epilepsia de dificil
control, e incluso tenia antecedentes de un
status epiléptico a los 18 afios); desde ese
momento mantuvo tratamiento con fenitoina
y fenobarbital.

En el examen fisico general era llamativo
unabajaestatura, obesidad, faciessindromica,
macroglosia, tendencia a mantener la boca
abiertacon lalenguaprotrusa, unamoderada
escoliosis y presencia de |lesiones maculopa-
pulosasenel tronco. En el examen neurol 6gi-
co, lapaciente manteniauna ciertacompren-
sion paradrdenessimples(abrir laboca, apuntar
al techo o laventana) y emitia palabras aisla-
dassinsintaxis. Lafuerzamuscular eragrado
5/5 en las extremidades. L os reflejos profun-
dos eran presentes y simétricos, y el reflgjo
cuténeo plantar, flexor. No fue posible expl o-
rar lasensibilidad ni el fondo de ojo por falta
de colaboracién. Los pares craneanos eran
normales, asi como la coordinacion de sus
movimientosy el equilibrio.
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