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Resumen

El astrocitoma pilocitico es una neoplasia tipo glioma, de crecimiento lento y con poco riesgo
de progresién tumoral. Su curso con hidranencefalia no esta descrito hasta donde conocemos
en la literatura Colombiana. Se describe el caso de una paciente pediatrica con la presencia
de sintomas neuroldgicos convulsivos con antecedente de esclerosis tuberosa el cual sera un
determinante clave en la relacion entre la relacion del astrocitoma precedido de hidranencefalia,
ya que abarcan mecanismos aberrantes genéticos para el desarrollo de esta Ultima. El desenlace
clinico de la paciente fue netamente paliativo.

Palabras clave: Astrocitoma; Astrocitoma Pilocitico Juvenil; Astrocitoma Pilocitico; Hidranencefalia;
Hemihidranencefalias; Ausencia Congénita de Hemisferios Cerebrales (Fuente: DeCS, BIREME).

Abstract

Pilocytic astrocytoma is a glioma-like neoplasm, slow growing and with little risk of tumor
progression. lts course with hydranencephaly is not described to our knowledge in the
Colombian literature. We describe the case of a pediatric patient with the presence of convulsive
neurological symptoms with a history of tuberous sclerosis which will be a key determinant in the
relationship between the relationship between astrocytoma preceded by hydranencephaly, since
they include genetic aberrant mechanisms for the development of the latter. The clinical outcome
of the patient was purely palliative.

Keywords: Astrocytoma; Juvenile Pilocytic Astrocytoma; Pilocytic Astrocytoma; Hydranencephaly;
Hemihydranencephalies; Congenital Absence of Cerebral Hemispheres (Source: MeSH, NLM).
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Introduccion

El astrocitoma pilocitico constituye una neoplasia de
crecimiento lento con caracteristicas bien definidas
alrededor de una alta vascularizacion con baja celularidad y
pobre actividad de division celular, el cual puede presentarse
en etapas tempranas de la vidal La hidranencefalia es
constituida como un proceso de destruccion hemisférica,
usualmente condicionada por noxas en el periodo de
gestacion. La conexion entre estas dos actividades no ha
sido descrita hasta el momento bajo la modalidad de reporte
de caso en Colombia @

Presentacion de caso

Paciente femenina de 6 afos que ingresa en brazos de la
madre, quien refiere que su hija cursa con cuadro clinico
de 1 mes de evolucién consistente en aparente aumento
de diametro de cefdlico concomitante a la aparicion
de sintomas constitucionales como astenia, adinamia,
malestar general, inapetencia. La madre de la paciente
refiere que hace 15 dias un aumento en la cantidad de
crisis ictales. A la entrevista refiere adicionalmente la
presencia de episodios eméticos posterior a la ingesta
de alimentos, picos febriles subjetivos no cuantificados,
diuresis habituales y deposiciones disminuidas en volumen
y frecuencia, no refiere otra sintomatologia. Dentro de sus
antecedentes se encuentra su nacimiento producto de
parto vaginal de embarazo de 35 semanas de gestacion,
con antecedentes clinicos de importancia relacionados
a esclerosis tuberal (lesiones en piel tipicas, cambios en
retina de ojo, angiofibromas cutaneos y marcas dentales)
diagnosticado hace 2 afos. También refiere la madre
antecedente de noxa hipdxica perinatal, la cual condiciono
el desarrollo de pardlisis cerebral y sindrome convulsivo
asociado, el cual concilia con levetiracetam. Al examen
fisico resaltan secuelas de paralisis cerebral asociado a
bajo peso, baja talla y perimetro cefalico aumentado por
medidas antropométricas (Tabla 1). A su ingreso al servicio
de urgencias pediatricas, se considera toma de paraclinicos
nutricionales y toma de resonancia magnética cerebral
simple y contrastada de cerebro con hallazgos sugestivos
de astrocitoma plocitico (Figura 1). Es valorado por el
servicio neurocirugia quienes encuentran hallazgos fisicos
relevantes asociados a pobre conexion con el entorno,
sin obedecer 6rdenes simples, no mantiene contacto
visual; permanece con extremidades hiperténicas con
espasticidad y aparente distonia, no emite lenguaje verbal
ni no verbal, sin lograr sostén cefalico. Consideran que la
neuroimagen evidencia lesion ocupante de espacio frontal
y parietal derecha, heterogénea, predominantemente
hiperintensa en los pulsos T2 y FLAIR con algunas
areas quisticas en su interior, de bordes lobulados, y con
presencia de alta vascularizacién, con signos de sangrado
reciente y restriccion sugiriendo alta celularidad. La lesion
colapsa el ventriculo lateral derecho, desplaza la linea
media hacia el lado izquierdo en aproximadamente 5 mm,
y colapsa en forma parcial el Il ventriculo, con 95x97x88

mm. Se observa adelgazamiento difuso del hemisferio
cerebral izquierdo, con hidranecenfalia asociada a
astrocitoma pilocitico. Se considera entonces por dicho
servicio que la paciente tiene un muy mal prondstico
neurolégico dado la lesiéon tumoral que ocupa gran parte
del hemisferio cerebral derecho y la hidranencefalia con
ausencia del hemisferio contralateral, en contexto de un
retraso marcado del neurodesarrollo. Sin posibilidad de
tener intervencion por neurocirugia, dado que esto no
le aportara impacto favorable en su calidad de vida ni
en su evolucién neurolégica, y por el contrario, puede
ocasionar mayor morbimortalidad. Se le explico esto a su
madre ampliamente y ella manifesté entender. Se sugiere
orientar el manejo a un soporte de sus necesidades
basicas y confort, y preferiblemente de tipo ambulatorio
para evitar complicaciones nosocomiales en una nifia
que ahora mismo necesita confort. Es valorada de
forma multidisciplinaria por medicina y cuidado paliativo,
hematologia, oncologia y psiquiatria, consideran que se
trata de una paciente con diagndstico de astrocitoma
pilocitico  frontoparietal derecho, con enfermedad
avanzada y sin posibilidad de reseccion quirurgica ni de
tratamiento quimiooncoespecifico curativo, por lo cual
paciente se limita esfuerzo terapéutico y se direcciona
su tratamiento en medidas de confort, para optimizar
calidad de vida, dichas medidas estan dirigidas a paliar
los sintomas y priorizar su confort dejando a un lado las
medidas invasivas y de reanimacion en la paciente.

Tabla 1. Paraclinicos de ingreso.

Paraclinicos de ingreso

- Hemograma: Leu 7. 54 Neu 5. 67 Lin 1. 57 Mono 0. 27 Eos
0.00Bas 0. 01 HTO: 41. 2 HB: 13. 3 VCM: 94. 3 PLAQ: 347

- TSH: 0. 4228 uUl/ml

- Tiroxina libre: 0. 99 ng/dL

- Proteina C Reactiva: <5. Omg/dL

- Albumina en suero: 4. 60 g/dL

- Proteinas diferenciadas (albumina-globulina): 1. 5
- Globulinas: 3. 1 g/dL

- Proteinas totales en suero: 7. 70 gr/dL

- Calcio total: 10. 10 Cloro: 106. 00 Fosforo: 4. 3 Magnesio:
2. 50 Potasio: 4. 40 Sodio: 141

- BUN: 13. 0 mg/dL

- Creatinina en suero: 0. 50 mg/dL
-ALT: 16 U/L

- AST: 56 U/L

- Perfil lipidico: HDL: 49 mg/dL LDL: 89. 3 mg/dL VLDL: 13
mg/dL Triglicéridos: 65 mg/dL Colesterol total: 164 mg/dL

Fuente: Elaboracion propia a partir de historia clinica de la paciente.
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Principales hallazgos Imagenolégicos del paciente

Descripcion.

Como hallazgo de relevancia se reconoce lesién ocupante de espacio
parénquimatosa cortico subcortical frontal y parietal derecha, hete-
rogénea, predominantemente hiperintensa en los pulsos T2 y FLAIR
isointensa en los pulsos T1 respecto a la corteza cerebral, con algu-
nas areas quisticas en su interior, de bordes lobulados, definidos y
con presencia de alta vascularizacion debido a estructuras de vacio
de flujo en su interior, en las secuencias susceptibilidad magnética
que presenta signos de hemosiderina y en la secuencia de difusion
presenta restriccion sobre los componentes sélidos indicativos de alta
celularidad, esta imagen colapsa el ventriculo lateral derecho, des-
plaza la linea media hacia el lado izquierdo en aproximadamente 5
mm, y colapsa en forma parcial el lll ventriculo, impresiona tener ex-
tension sobre la cisterna cuadrigeminal del lado derecho. Mide aprox.
95x97x88 mm.

Hay ectasia del atrio ventricular derecho, con signos de edema transe-
pendimario por los hallazgos descritos y se observan mdltiples restos
de hemosiderina a nivel del ventriculo a dicho nivel, se observa lesion
secuelar cortico subcortical frontal izquierda, con adelgazamiento di-
fuso del hemisferio cerebral izquierdo con ocupacion del liquido cefa-
lorraquideo.

Los nucleos de la base del lado izquierdo se presentan hipotroficos;
fosa posterior impresiona respetada, se observa ampliacion del IV
ventriculo.

Se observa, de igual forma, ectasia de los ventriculos temporales, pro-
bablemente por los hallazgos descritos.

Conclusién

1. Lesion secuelar hemisférica izquierda asociada a hidranencefalia.
2. Lesién ocupante de espacio del hemisferio cerebral derecho su-
giriendo como primera posibilidad diagndstica astrocitoma pilocitico.
3. Hidrocefalia supratentorial oclusiva con edema transependimario.

Figura 1. Hallazgos imagenologicos del paciente.

Discusion

Su aparicion involucra estructuras cercanas a la linea
media como nervios épticos, hipotalamo, hipocampo y
cerebelo®. Sin embargo, en nuestro caso, su presentacién

El astrocitoma pilocitico pertenece a una neoplasia
con poca actividad mitética, lo que le confiere una baja
probabilidad de sufrir progresiones a malignidad. Su
clasificacion precede de su linea germinal con alteracion
en el crecimiento y division de astrocitos, segun la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS) los describe
dentro del grupo de neoplasias cerebrales de bajo grado
(Tipo 1) concomitante al grupo de otros tumores astrocitos,
donde se encuentra el astrocitoma pilocitico y pilomixoide,
pilocitico con anaplasia, Xantoastrocitoma plemorfico,
Xantoastrocitoma pleomorfico anaplasico y Astrocitoma
subependimario de células gigantes Fl. Presentan un
pico de presentacion en los primeros 20 afios de vida,
por lo que sustancialmente tienen predileccion en
pacientes pediatricos y etapas iniciales del adulto joven.
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a nivel parenquimatoso cortico subcortical frontal y parietal
derecha, le confiere aun caracteristicas mucho mas
extrafias a lo habitualmente descrito en la literatura®.

Los sintomas asociados a la presencia del astrocitoma
pilocitico guardan sintomatologia constitucional asociada al
area donde se desarrollan por lo que pueden generar en
ocasiones hipertension endocraneal, traducido en nauseas
y vomitos, cefalea bifrontal, matutina, con mejoria segun
la posicion vertical, pueden generar marcha anémala (si
se ubican en cerebelo), nistagmos (si se ubican en nervio
o6ptico), entre otra gran variedad de sintomas asociados
segun su anatomia. La posibilidad de otros sintomas
relacionados como pérdida de peso, vértigo y convulsiones
son poco comunes, dado el crecimiento lento tumoral
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propio de la neoplasia®. Se han visto involucrados factores
genéticos en el desarrollo de esta neoplasia como es el
gen BRAF, por el cual mediante una fusién genera una
proteina sin dominio regulador del BRAS, lo que genera
un crecimiento irregular de astrocitos con predileccion en
astrocitomas pilociticos infratentoriales y de linea media,
con menor frecuencia es observado a nivel supratentorial o
a nivel hemisférico. Otros factores de riesgo se encuentran
relacionados con neurofibromatosis de tipo 1 (NF1) y
la esclerosis tuberosal™®,

En el punto de encuentro de la hidranencefalia definida
como un trastorno congénito que ocurre alrededor
del segundo trimestre, con incidencias de 1 en 10000
embarazos, caracterizado por la destruccion de algun
hemisferio cerebral el cual se reemplaza por un saco lleno
de liquido cefalorraquideo puede tener mdltiples etiologias
subsecuentes®. Dichas etiologias pueden guardar relacién
a hipoxia, ya que el resultado de exposicion grave al
monoéxido de carbono conduce a necrosis cerebral en
dafio hipdxico -isquémico difuso como también se ha visto
involucrado el desarrollo de sindromes genéticos como es
la mutacién de los genes COL4A1, LAMB1M y rapamicina
en los mamiferos (MTOR)!"°.

Detras de estas bases genéticas radica el problema del
desarrollo de la hidranencefalia-astrocitoma-esclerosis
tuberosa, ya que comparten alteraciones y rutas genéticas
con relacion a la mTOR. En este nivel se encuentra un
proceso disontogénico relevante de gran impacto en la
organogénesis en etapas iniciales de la vida. Si bien es
pronto para decir una causa real de dichos hallazgos, lo
anterior corresponde a hipétesis de disfuncion molecular
y anomalias citogenéticas que estarian claramente
implicadas. Desde el punto de vista de la mutacion del gen
mTOR, es especifico para anomalias del desarrollo, en
especial para el desarrollo de hidranencefalia y esclerosis
tuberosa "I"2, Particularmente la esclerosis tuberosa ha
mostrado un protagonismo y puente en el desarrollo de
las afecciones mencionadas, ya que Los pacientes con
esclerosis tuberosa tienen mayor probabilidad de presentar
gliomas de grado bajo, en especial, astrocitomas. Las
mutaciones en los genes TSC71 o TSC2 causan alteraciones
en vias que afectan la via de accion efectora de la m-TOR lo
que aumenta la proliferacién de estas neoplasias 3.

El abordaje imagenoldgico constituye una piedra angular
en el diagnéstico de estas lesiones, dado que se obtendra
la tendencia a tener hallazgos con relacién mostrar en las
resonancias magnéticas de lesiones iso-hipointensas en la
secuencia T1 e hiperintensas en ponderacion T2 con edema
perilesional leve, en algunas partes solidad del tumor puede
generar un realce intenso mientras que en partes quisticas
puede divisar realces de forma periférical'.

El tratamiento del astrocitoma pilocitico esta acorde al
contexto clinico del paciente, puesto que se disponen

de conductas expectantes, médicas y quirurgicas. Las
conductas estan usualmente direccionadas al tratamiento
del manejo de los sintomas. En algunos casos de lesiones
de bajo grado se prefieren emplear conductas quirtrgicas
cuando hay afectacion ocular, en el caso de las neoplasias
de nervio y via optica. El abordaje quirtrgico de estas
lesiones se encuentra direccionado en la viabilidad de
acceso en virtud de su ubicacion anatémica, en pacientes
neonatos es dificil llevar a cabo este tipo de intervenciones y
mas cuando se encuentran asociados a neurofibromatosis
por la multiplicidad de origen que puede tener el astrocitoma
pilocitico. La quimioterapia y radioterapia pueden resultar
de gran utilidad en estados postquirtirgico 8161171,

Conclusiones

El astrocitoma pilocitico es un glioma de crecimiento
lento, usualmente asociado a patologias concomitantes.
Su sospecha en el paciente con hidranencefalia deberia
encender alarmas en busqueda de aberraciones genéticas.
Eneste caso en particularla presencia de esclerosis tuberosa
dispone de un puente de conexidén genética que hace
sospechar al clinico el desarrollo del astrocitoma pilocitico
y la probabilidad de presentar dicha neoplasia, sobre todo
en un paciente con paralisis cerebral en presencia riesgo de
sintomas neuroldgicos y constitucionales agudizados.

Dentro de las limitaciones de nuestro reporte destacamos
que el diagnostico de astrocitoma fue dado por
imagenologia. La disponibilidad de una biopsia no fue dada
por criterio de la madre del paciente en conjunto con la
limitacién del esfuerzo terapéutico enmarcada por multiples
especialidades tratantes. Conducta dada por la condicién
clinica de la paciente.

Aspectos éticos

La publicacién del caso se realizd con el permiso de la
paciente para la difusién de los datos clinicos, paraclinicos
e imagenoldgicos que deriven de su historia clinica,
asegurando de esta manera los principios de Beneficencia,
no maleficencia y justicia. Se diligencio oportunamente
el consentimiento informado de la persona involucrada
respetando el principio de la confidencialidad y privacidad,
manteniéndose el anonimato.
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