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RESUMEN

Las lesiones ocupantes de tronco representan un reto diagnostico debido a su localizacion vy dificil acceso, por lo que en muchas
ocasiones el diagnostico se basa Unicamente en datos clinicos y de neuroimagen. Tanto en el angioma cavernoso como los gliomas
de tronco cerebral el abordaje quirargico es complejo por lo que el tratamiento es por lo general conservador con elevado indice de
morbi-mortalidad, la radioterapia y quimioterapia en muy poco han demostrado modificar su evolucion. Presentamos el caso de una
paciente de 10 afos de edad que ingresa a la UCIP por presentar cuadro convulsivo agudo, signos de hipertensién endocraneana
(cefalea, vomito), focalidad neurologica y alteraciones de pares craneales, catalogada por imagen (IRM y angiografia digital dirigida)
como un angioma cavernoso. Posterior y en un segundo ingreso por descompensacion neuroldgica se aprecia en tomografia masa
al doble de su tamafio inicial, por lo que solicita IRM de craneo mas espectroscopia con resultados sugerentes de glioma de tronco
cerebral.
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ABSTRACT

The brainstem lesions represent a diagnostic challenge due to its location and difficult access, so in many cases the diagnosis is
based solely on clinical and neuroimaging. Both the cavernous angioma as brainstem glioma surgical approach is complex so the
treatment is usually conservative with high rates of morbidity and mortality, radiotherapy and chemotherapy have evolution shown little
change. We report the case of a patient of 10-year-old was admitted to the PICU for acute seizures, signs of intracranial hypertension
(headache, vomiting), neurological deficit and impairment of cranial nerves, classified imaging (MRI and digital angiography directed)
as a cavernous angioma. Laterly, in a second income by acute neurologic descompensation, a mass was seen on CT to twice its initial

size, so that requests of cranial MRI and spectroscopy gave results suggestive of brain stem glioma.
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INTRODUCCION

Los angiomas cavernosos o cavernomas, son lesiones
relativamente poco frecuentes en la edad pediatrica,
y menos frecuente aun los localizados a nivel de
la protuberancia, su incidencia es del 1 al 2% de la
poblacion global diagnosticada de angioma cavernoso .
Estas lesiones, histolégicamente estan compuestas por
vasos sinusoidales de diferente tamafo que muestran
una estructura solida, compacta. Practicamente no
existe parénquima cerebral entre los vasos. Pueden
existir diminutos vasos aferentes, eferentes y venas de
drenaje.(®)

Se distribuyen por todo el sistema nervioso central
(SNC), sus envolturas y las estructuras de base
de craneo. Un 70% a 80% tienen localizacion
supratentorial, 15% a 20% infratentorial, y 5% a 10%
raquimedular u otras localizaciones. La mayoria de los
cavernomas infratentoriales se ubican en el tronco.
Dentro del tronco cerebral, 83% se encuentran de
protuberancia hacia arriba. La localizacién en tronco
cerebral otorga un caracter muy particular a los
angiomas cavernosos®. La prueba diagnéstica de
eleccion es la resonancia magnética (RM), por su
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capacidad para caracterizar la lesiobn hemorragica en
sus diferentes estadios, y la secuencia mas sensible
es el eco de gradiente con potenciaciéon T2 4, y por
su aspecto caracteristico en “palomita de maiz” (area
central reticulada heterogénea y anillo periférico de
menor intensidad, por deposito de hemosiderina)®.
Clinicamente pueden expresarse por epilepsia (cerca
de 60% de los casos), sangrados intracraneanos,
efecto de masa (por aumento de volumen de la
lesion) o sintomas menos especificos, como cefaleas.
Muchas veces son descubiertos de forma incidental
y al momento del diagnéstico, entre 10 y 50% de los
individuos presentan angiomas cavernosos multiples(!
-2, Para Cavalheiro y Menezes Braga3, las formas
multiples son menos frecuentes en nifios(®),

Los gliomas de tronco (GT) por su parte son mas
frecuentes en la infancia, aunque también pueden
aparecer en la edad adulta (3ra a 4ta decada).
Pueden clasificarse en cuatro subtipos principales,
segun su localizacién y aspecto radiologico: gliomas
protuberanciales intrinsecos difusos, gliomas tectales,
gliomas cervicobulbares y gliomas intrinsecos
focales. El primer grupo es el méas frecuente y el de
peor pronostico, particularmente en la infancia ©). El
diagnostico se basa a menudo Unicamente en datos
clinicos y radiologicos, debido a que con frecuencia
son tumores inoperables y la biopsia estereotaxica
se asocia a alto riesgo de morbilidad en estas



localizaciones. Sin embargo, el umbral para la decision
de biopsia debe ser mas bajo en pacientes adultos, ya
que el diagnostico diferencial de lesiones ocupantes
de espacio en el tronco del encéfalo es mucho mas
amplio que en la infancia. La presentacion clinica de
los GT suele ser insidiosa y progresiva,siendo los
sintomas mas frecuentes la disfuncion de nervios
craneales (sobre todo el VI y VII), la afectacion de
vias largas motoras y/o sensitivas y la ataxia. La
hidrocefalia y los signos de hipertension intracraneal
ocurren habitualmente en pacientes con afectacion
mesencefalica por compromiso del acueducto. En
ninos, son frecuentes los sintomas inespecificos como
cefaleas y cambios del comportamiento. La prueba de
neuroimagen de eleccion es la RM craneal. En general,
la cirugia tiene un papel limitado en el tratamiento de
la mayoria de los GT, siendo la radioterapia focal la
modalidad terapéutica mas frecuentemente empleada.
Los procedimientos de derivacion de LCR y la
observacion clinico-radiolégica pueden ser las Unicas
medidas necesarias durante largos periodos de tiempo
en los gliomas tectales(®):

La asociacion entre las malformaciones vasculares
y los gliomas cerebrales es inusual. Mientras que la
asociacion entre angioma cavernoso con lesiones
gliomatosas es alin mas rara, es por esto considerado
por algunos autores como una entidad patologica
particular llamada angioglioma. La entidad de los
angiogliomas se presenta dentro de un espectro
general de neoplasias angiomatosas, que incluyen
tumores cerebrales, en su mayoria gliomas de bajo
grado, asociados a su vez, con un componente
vascular importante(?).

CASO CLINICO

Paciente de 10 afios de edad sexo femenino, sin
antecedentes patolégicos personales ni familiares a
considerar que ingresa a UCIP por presentar aparente
evento convulsivo mas perdida de la conciencia
asociado a signos de hipertension endocraneana
(cefalea y vomito). Se evidencia ademas hemiparesia
fascio-braquio-crural de lado derecho mas compromiso
de I, IV, VI y VIl y X par craneal y compromiso
central de su funcién respiratoria. Estudio tomografico
realizado reporta area hiperdensa a nivel de cara
anterior de tronco encefalico que sugiere lesion
vascular accidentada a corroborarse son IRM (figura 1).

Por lo que se decide complementar estudio con
realizacion de IRM de craneo que reporta T1:sangrado
y zona de edema perilesional a nivel de protuberancia,
la protuberancia conserva su forma, pero a nivel de la
unién bulbo-protuberencial existe efecto de masa en
la regidn anterior. En secuencia eco—gradiente T2 se
aprecia susceptibilidad magnética a hemosiderina con
imagen de inicio caracteristica de angioma cavernoso
(Figura 2).

Figura 2. IRM DE CRANEO: Corte sagital (A) y axial (B) demuestran lesion
compatible con angioma cavernoso ubicado en la union bulboprotuberencial.
La lesiéon muestra bordes bien definidos con escaso edema en la periferia y el
contenido es isointenso.

Es evaluada por neurocirugia quienes indican que por
su localizacién el acceso para biopsia estereotaxica
es dificil y mucho mas aun su exceresis por lo que
se mantienen expectantes de la evolucién de la
paciente. Dada de alta de UCIP con diagnostico
de angioma cavernoso, continua recuperacién en
Hospitalizacion, donde el servicio de neurologia clinica
solicita realizacién de angiografia digital dirigida para
confirmar diagnostica ante duda del diagnostico hasta
ese momento manejado.

Figura 1. TAC Simple (A)/Contrastada (B) donde se aprecia lesién hemorragica
a nivel de tronco cerebral de +/- 2 cm de didmetro, se sugiere IRM
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Figura 3. ANGIOGRAFIA DIGITAL: Proyeccion frontal (A) y sagital (B). Catéter
ubicado en la base de la malformacion vascular, donde se observan pequefias
venas tributarias que alimentan a la mayor
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Posterior a ello paciente es dada de alta y enviada a su
domicilio, con indicaciones de controles por consulta
externa. Luego de un mes paciente presenta nuevo
déficit neuroldgico a lo que se asocia por imposibilidad
de deglutir secreciones lo que ocasiona importante
dificultad respiratorio y paro respiratorio, es asistida
oportunamente y posterior dirigida a este centro de
salud, donde se realiza nuevo estudio tomografico
donde se evidencia importante incremento de tamafio
de la lesién +/- 4cm, que comprime cuarto ventriculo
e hidrocefalia secundaria por lo que ingresa a UCIP,
siendo al 2do dia intervenida para colocacion de CDVP.

Figura 4. Masa ocupativa de tronco cerebral de +/- 4 cm de diamtro, que
comprime cuarto ventriculo con obstruccion del sistema ventricular e
hidrocefalia secundaria

En conjunto con el servicio de neurocirugia, y ante la
duda del diagnostico anterior por el comportamiento
actual de la lesion, se solicita la realizacion de IRM
de craneo + espectroscopia, estudio con el cual se
obtiene nuevo diagnostico en relaciébn a un glioma
de tronco. Es evaluada por el servicio de oncologia
pediatrica quien evalla la posibilidad de radioterapia
y quimioterapia.

IRM de Craneo + difusion, reperfusion y espectroscopia: Se observd una
masa de componente liquido y solido. Elevacion del pico de colina atribuido a
replicacion celular, disminu—cién marcada del N-Acetil-Aspartato por pérdida
de la viabi-lidad neuronal y elevacion de la curva de lipidos indicando
necrosis o disrupcion de la vaina de mielina.
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Tronco encefalico

DISCUSION

Los angiomas cavernosos o0 cavernomas, son lesiones
relativamente poco frecuentes en la edad pediatrica.
Pueden presentarse bajo multiples formas clinicas o
ser asintomaticos. De aquéllos que son sintomaticos,
la mayoria se presentan con crisis convulsivas (1). Por
su parte los gliomas cerebrales son mas frecuentes
en la edad pediatrica. La asociacion entre estas dos
entidades conocida actualmente como angioglioma
es aun discutida y se encuentra en estudio(7). La
terapéutica se base en mejorar la calidad de vida
del paciente ya que la radio y quimioterapia no han
probado mejorar su pronostico.

El angioglioma es un término acufiado por Courville
en 19309, antes conocido como hamartoma con
un limitado potencial de crecimiento asi como de
malignidad, conocido como glioma de bajo grado9,
siendo este mixto (tumor glial-neuronal6). Estos
son tumores extremadamente raros que ocurren
primariamente en nifos y adultos jévenes3,
Johannsson y cois. Reportaron la edad media de
diagnostico a los 15 afos9, siendo su localizacion mas
frecuente en hemisferio temporal3. Su presentacion,
comun son crisis convulsivas (73%) pudiendo aparecer
en formas atipicas como el espasmo hemifacial; sin
embargo, la localizacion es el factor mas importante
para determinar los sintomas y signos10

Las lesiones de tronco cerebral en la actualidad
constituyen un reto diagnostico y terapeutico, ya que la
accesibilidad a la misma es muy compleja, por lo que en
la mayoria de los casos la clinica y los nuevos avances
en neuroimagen son los Unicos medios disponibles
que nos permiten acercarnos al diagnostico. La biopsia
estereotaxica en estos pacientes representa un elevado
riesgo de secuelas y mortalidad, por lo que la indicacion
quirtrgica es controvertida. Independientemente del
resultado obtenido, el tratamiento en la mayor parte
de lesiones ubicadas en tronco, sea cavernoma o sea
glioma es conservador y con mal pronostico vital a
corto o mediano plazo plazo.
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