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INFORMACION DEL ART{CULO RESUMEN

Palabras clave: Introduccién: La gliomatosis leptomeningea en ausencia de tumor primario intracerebral es
Oligoastrocitoma infrecuente. Se asocia a tejido heterotdpico glial en el espacio subaracnoideo.

Extraaxial Caso clinico: Mujer de 23 anos con episodios confusionales. La resonancia magnética mos-
Leptomeningeo tré lesién en cisterna supraselar derecha, sin realce tras la administracién de gadolinio. Se
Resonancia magnética confirmé en forma intraoperatoria la localizacién extraaxial de la masa. El anélisis histopa-

tolégico reveld oligoastrocitoma de bajo grado.
Conclusién: A pesar de ser inusual, debe considerarse como diagnéstico diferencial la glio-
matosis primaria en masas a nivel del espacio subaracnoideo.
© 2010 Sociedad Neuroldgica Argentina. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos los
derechos reservados.

Primary leptomeningeal Oligoastrocitoma on suprasellar cistern: case
report

ABSTRACT

Keywords: Introduction: Leptomeningeal gliomatosis without a primary parenchymal involvement is a
Oligoastrocitoma rare condition associated with heterotopic nests of glial tissue in the subarachnoid space.

Extraaxial Case Report: A 23 years old woman presented with confusional episodes. Magnetic Reso-
Leptomeningeal nance Imaging showed mass on the right suprasellar cistern, without enhancement after
Magnetic Resonance the administration of gadolinium. Surgery stated the extraaxial localization of the mass.

The histopathologic analysis revealed low grade Oligoastrocitoma.
Conclusion: Despite being unusual, primary leptomeningeal gliomatosis should be conside-
red as a differential diagnosis in masses on subarachnoid space.
© 2010 Sociedad Neurolégica Argentina. Published by Elsevier Espaiia, S.L. All rights
reserved.
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Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 23 anos de edad, sin anteceden-
tes de relevancia, que consulté por episodios confusionales
leves, asociados a vomitos y amnesia retrégrada reciente. Refi-
ri6 un cuadro similar unos meses previos a la consulta, con
tomografia computarizada (TC) de cerebro normal. El examen
neurolégico no arrojé alteraciones.

Se le solicit6 electroencefalograma (EEG) que reveld descar-
gas breves generalizadas aisladas y otras focales infrecuentes
parietotemporales, interpretadas como probables crisis par-
ciales complejas breves o parciales simples con sintomas
psiquicos, por lo que se medicé con antiepilépticos (topira-
mato).

Posteriormente se solicité resonancia magnética (RM) de
cerebro con gadolinio, la cual mostré una lesién localizada
en la regién supraselar derecha, en relacién con la cisterna
ambiens e interpeduncular, con leve efecto de masa sobre el
nervio éptico y cuerpo mamilar homolateral, siendo hipoin-
tensa al parénquima cerebral en T1y FLAIR, aunque de mayor
intensidad de senal que el liquido cefalorraquideo (LCR). La
misma se comportd isointensa al LCR en T2. En difusién no
evidenciaba restricciéon. Tras la administraciéon de contraste
endovenoso (gadolinio) no presentd realce (fig. 1).

Se realiz6 interconsulta con el Servicio de Neurocirugia,
efectudndose luego biopsia quirtrgica de la masa descrita,
donde se visualiz6 una masa de consistencia gelatinosa y
grisdcea en la cisterna silviana y supraselar derecha, con

extension al espacio intercarotideo - éptico homolateral, sin
evidencia de afectacién parenquimatosa, lo que confirmé su
localizacién extraaxial (fig. 2). Se tom6 en forma intraoperato-
ria una muestra de LCR, la cual no mostré alteraciones.

En el andlisis de anatomia patoldgica la pieza quirdrgica
estaba compuesta por pequenios fragmentos, algunos lamina-
res, de tejido laxo fibrilar con células pequenas redondas, en
sectores con configuracién quistica, revestidas por células pla-
nas y con un soporte fibroconectivo. El tejido aparentaba ser
neuroglial, por lo que se completé con técnicas de inmunohis-
toquimica (proteina glio-fibrilar acida positiva). El1 diagnéstico
definitivo fue glioma mixto tipo oligodendro - astrocitoma de
bajo grado (fig. 3).

La paciente continta bajo control neurooncolégico e ima-
genolégico, sin cambios en la RM en cuanto a la morfologia,
intensidad de senal y realce con contraste de la lesién.

Comentarios

La gliomatosis leptomeningea es una rara condicién en la
que los tumores crecen en el espacio subaracnoideo, sin
una conexién con el parénquima cerebral o la médula espi-
nal. Generalmente es una enfermedad de rapida progresién.
La mayoria de estos tumores son astrociticos de alto grado
y el diagnéstico se hace post mortem. La diseminacién de
oligodendrogliomas en el espacio subaracnoideo (oligoden-
drogliomatosis leptomeningea) es generalmente secundaria a
la invasién del sistema ventricular o leptomeninges por un

Figura 1 - RM de cerebro, planos axiales: imagen hipointensa al parénquima cerebral en secuencia T1 (A) y FLAIR (C) e
isointensa al LCR en T2 (B), localizada en la cisterna supraselar derecha con extension a cisternas interpeduncular y
ambiens (flechas). La misma tras la administracién de contraste endovenoso (gadolinio) no refuerza (D). En difusién (E) y en

el mapa de ADCG (F) no presenta restriccion.
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Figura 2 - A y B. Biopsia quinirgica. Se identifica masa grisacea de consistencia gelatinosa al nivel del espacio
subaracnoideo en la cisterna silviana derecha, en situacion supraselar (flechas).

oligodendroglioma primario intraparenquimatoso. En con-
traste con los bien documentados astrocitomas primarios
leptomeningeos, los oligodendrogliomas de este tipo son
raros>?. No encontramos en la literatura ningin caso de oli-
goastrocitoma primario leptomeningeo.

Los oligodendrogliomas representan el 2 al 5% de los tumo-
res primarios de cerebro, y el 5 al 18% de todos los gliomas y los
oligoastrocitomas mixtos el 9% de todos los gliomas. El pico de
incidencia de estos Ultimos es a los 35 - 45 afos, y usualmente
se manifiestan con convulsiones3.

La vasta mayoria de los oligodendrogliomas son supraten-
toriales, siendo el 16bulo frontal el més afectado (50-65%),
siguiendo en orden de frecuencia el 16bulo temporal (47%),
parietal (7-20%) y occipital (1-4%). Otros sitios incluyen el
cerebelo (3%), tronco cerebral y médula espinal (1%), lepto-
meninges, dangulo pontocerebeloso, ventriculos cerebrales y
nervio éptico. La afectacién difusa del espacio subaracnoideo y
cisternas es caracteristico del oligodendroglioma difuso lepto-
meningeo u «oligodendrogliomatosis». Estos ocasionalmente
pueden presentar calcificaciones meningeas®.

Los oligodendrogliomas intraparenquimatosos se mani-
fiestan en la RM como lesiones isointensas al parénquima
cerebral en T1 e hiperintensas en T23. No hay caracteris-
ticas Unicas en las neuroimégenes que permitan distinguir
un oligodendroglioma de un oligoastrocitoma, aunque se ha
visto que estos Ultimos realzan escasamente con el contraste
endovenoso®.

Los tumores primarios leptomeningeos son raros. Se ha
postulado que la presencia de tejido heterotépico glial seria el
origen de la gliomatosis leptomeningea*°. Estas anomalias
congénitas consisten en pequenas islas y nidos de tejido glial
dentro del espacio subaracnoideo, las cuales ocurren en apro-
ximadamente el 1% de los individuos sanos y en el 25% de los
pacientes con otras malformaciones cerebrales’. La trans-
formacién neoplasica del tejido glial heterotdpico es un evento
raro, generalmente diagnosticado en la autopsia''. La mayoria
de los casos reportados de gliomas primarios leptomeningeos
son astrocitomas o glioblastomas, los cuales pueden ser bien
localizados y pasibles de reseccién quiridrgica, o difusos, irre-
secables y eventualmente fatales'?.

El diagnéstico premortem de la gliomatosis difusa lep-
tomeningea es dificil debido a los sintomas neurolégicos
inespecificos, el curso clinico fluctuante y el examen negativo
del LCR para células neoplésicas®.

No es sorpresivo que los criterios para la gliomatosis lep-
tomeningea no estén firmemente establecidos. Esta situaciéon
se debe en gran parte a la necesidad de excluir el diagndstico
mas probable de diseminacién leptomeningea de un glioma
intraparenquimatoso. Se han propuesto tres criterios necesa-
rios antes del diagnéstico de gliomatosis leptomeningea: 1)
ausencia de compromiso del parénquima cerebral o medu-
lar subyacente por el tumor extraaxial; 2) sin evidencia de un
tumor primario en el neuroeje; y 3) existencia de una cépsula
alrededor del tumor?!3.

Figura 3 - Histologia de la lesion (H-E, x25). A. Tejido laxo fibrilar con células pequenas redondas. B. En la
inmunomarcacion se constata proteina glio - fibrilar acida (PGFA) positiva, lo que confirma la naturaleza neuroglial.
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En la histopatologia la mayoria de los gliomas de bajo
grado son tumores no encapsulados que en general infiltran
en forma difusa. Son masas sélidas y ligeramente grisiceas,
cuya consistencia varia desde blanda hasta casi gelatinosa,
como en el caso de nuestra paciente (fig. 2). Puede haber dege-
neracién quistica. Microscépicamente se caracterizan por una
proliferacién de células gliales fibrilares bien diferenciadas,
con pocas mitosis y densidad celular baja o moderadamente
elevada. La mayoria muestra una intensa inmunorreactividad
a anticuerpos frente a la proteina acida fibrilar glial** (fig. 3).

Dentro de los diagndsticos diferenciales de las lesiones
extraaxiales a nivel supraselar, como en el caso de nues-
tra paciente, se incluye el tumor epidermoide. Se trata de
un tumor congénito benigno que contiene detritus, quera-
tina y colesterol. En secuencia T1 de RM presenta tipicamente
sefnal intermedia y no realza con contraste endovenoso. En
T2 es hiperintenso, similar al LCR. En difusién presenta
alta intensidad de senal, diferencidandose facilmente del LCR
adyacente o quistes aracnoideos. Esa es la clave image-
nolégica que nos orienta hacia otra etiologia probable de
la masa supraselar’>?’. Los diagnésticos diferenciales de
la gliomatosis difusa leptomeningea incluyen diseminacién
leptomeningea de un tumor primario intracerebral, histio-
citosis, meningitis infecciosa y paquimeningitis idiopatica.
Clinicamente la gliomatosis leptomeningea produce un cua-
dro similar a la meningitis crénica infecciosa, particularmente
tuberculosa o flingica, en las cuales el analisis del LCR es gene-
ralmente negativo'®!°, La apariencia en la TC o en la RM del
realce leptomeningeo difuso, con o sin hidrocefalia, es difi-
cil de distinguir de una forma subaguda de meningitis, de
etiologia infecciosa o no?°.

En el caso de nuestra paciente la afectacién leptomeningea
no fue difusa como en la mayoria de los casos reportados, sino
que estaba confinada al espacio subaracnoideo de la cisterna
supraselar, confirmado en la Resonancia Magnética, en forma
intraoperatoria asi como en el andlisis del LCR. Ademas, el
realce poscontraste no fue intenso, probablemente debido a
que el tumor era de bajo grado. Estas caracteristicas en las
imagenes excluian en un primer momento como diagnéstico
probable un proceso tumoral agresivo o causas infecciosas.

En ultima instancia el diagnéstico definitivo en este tipo de
lesiones se basa en la obtencién de una biopsia y su confirma-
cién histolégical.
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