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Paciente de sexo masculino, de 23 anos de edad, con antece-
dentes de adiccién a cocaina y marihuana que consulta deri-
vado de otra institucién por cuadro de mas de un mes de
evolucién de cefalea opresiva occipito-cervical de predominio
matutino, paresia del VI par craneal derecho con visién
borrosa y diplopia, bradipsiquia, torpeza en los movimientos
finos, dismetria, inatencién y pobre rendimiento laboral.
Refiere ademds amnesia a corto plazo, nduseas y vomitos
intermitentes de 3 semanas de evolucién. No presenta fiebre.

Se realiza RM de cerebro que informa lesiones cortico-
subcorticales bilaterales simétricas desde la zona frontal
hasta rodilla de cuerpo calloso, el area septal y la regién peri-
ventricular, sin modificaciones con el contraste intravenoso;
sefnales difusas hipointensas en T1 e hiperintensas en FLAIR
periventriculares, en mitad izquierda de la protuberancia
anular expandida y el pedunculo cerebeloso medio derecho,
sin desviaciéon de la linea media, que no realzan con contraste
(figs. 1-4).

Al examen fisico el paciente se encuentra despierto, orien-
tado en tiempo, espacio y persona, pardlisis del VI par craneal
derecho, con diplopia a la mirada lateral derecha, pupilas iso-
céricas y reactivas. Sin déficit focal motor ni sensitivo, sin
signos meningeos. Ataxia del tronco, con retropulsién en la
deambulacién, aumento de la base de sustentacién y ataxia
apendicular derecha. El paciente impresiona por lo delgado y c.Loc. 66.94
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Figura 2

presenta laboratorio, electrocardiograma y placa de térax sin
hallazgos significativos.

Se realiza puncién lumbar. Fisico-quimico: presién de
apertura de 30 cmH,0, 1 célula, cloro: 122, proteinas: 0,35,
glucorraquia: 61. Directo y cultivo para gérmenes comunes,
micobacterias y hongos negativo. PCR para HSV 1,2 y 6, CMV,
EBV, virus JC, flavivirus, HTLV y enterovirus negativos. VDRL
en suero y LCR negativos.

Serologia VIH negativo.

Serologias para toxoplasmosis, virus JC, EBV, CMV en suero
negativas.

Fondo de ojo: ojo derecho con papila de bordes difusos,
sobreelevada, con exudados algodonosos y hemorragias en
llama peripapilares. Ojo izquierdo de bordes difusos, papila
sobreelevada, con exudados algodonosos, no hay hemorra-
gia.

TC de térax, abdomen y pelvis: sin hallazgos patolégicos.

EEG del 13-5-2010 con trazado desorganizado y lentificado,
con predominio de areas bifrontales, sin actividad epilepti-
forme.

El paciente evoluciona con reflejos de liberacién frontal
(reflejo palmomentoniano positivo) y signos de hipertensién
intracraneal, con paresia 4+/5 en miembro superior derecho y
tendencia al suefio. Al dia siguiente intercurre con Glasgow
3/15 y bradicardia (40 latidos/min), por lo que es trasladado a
terapia intensiva, donde recibe tratamiento médico para hiper-
tensién intracraneal. Se realiza TC de cerebro sin contraste, y
en ella se evidencia disminucién de tamano de sistema ventri-

Figura 3

Figura 4

cular, edema difuso, sin signos de sangrado. Se decide entonces
la colocacién de catéter de presién intracraneal a PIC, con pre-
sién de apertura de 40 mmHg, y se indica coma barbiturico. Se
decide biopsia esterotaxica guiada por TC multislice + coloca-
cién de sensor de PIC intraventricular frontal derecho con
drenaje de LCR. Evoluciona con diabetes insipida y midriasis
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Figura 5 - Infiltracién por astrocitoma de moderada
celularidad, constituido por células atipicas, de niicleos
aumentados de tamario, de contorno irregular

e hipercromaticos. Tincién de hematoxilina-eosina,
aumento x400.

paralitica bilateral. Intercurre con shock séptico por neumonia,
hipertensién intracraneal refractaria, reflejos corneal, oculoce-
falicos y oculovestibulares negativos, midriasis bilateral
arreactiva, sin respuesta al dolor, sin reflejos de tronco. El
paciente fallece a las 48 h. Posteriormente se recibe el resul-
tado de anatomia patoldgica (figs. 5 y 6) de la biopsia cerebral:
astrocitoma difuso grado II, gliomatosis cerebri.

La gliomatosis cerebri constituye un proceso neopldsico
cerebral primario descrito inicialmente por Nevin en 19381, y
es reconocida por la clasificacién de tumores cerebrales de la
Organizacién Mundial de la Salud (OMS) desde 1979 como una
entidad especifica entre los tumores neuroepiteliales de ori-
gen incierto?. Constituye aproximadamente el 1% de todos los
tumores cerebrales primarios, y puede ocurrir en cualquier

grupo de edad, aunque con mayor frecuencia en la cuarta y
quinta décadas de la vida. No existe una clara diferencia entre
sexos, si bien algunas publicaciones recogen una mayor inci-
dencia en varones3~.

Las manifestaciones neuroldgicas de esta entidad son muy
variables, dependiendo del area del sistema nervioso central
comprometida. En la bibliografia, las manifestaciones mas
frecuentemente halladas son crisis comiciales, alteraciones
cognitivas, déficit focales y cefalea’8. Se puede establecer una
sospecha diagndstica mediante las caracteristicas radiolégi-
cas por RM del sistema nervioso central: afectacién difusa de
al menos dos lébulos cerebrales, con isohipointensidad en las
secuencias ponderadas en T1 e hiperintensidad en las ponde-
radas en T2 o FLAIR; con la administracién de contraste el
realce es minimo o ausente®.

En estos pacientes existe una clara disociacién clinico-
radiolégica, de manera que la extension de la lesiéon por neu-
roimagen es mayor de lo que refleja la repercusién clinica8-10.
El diagnéstico definitivo se realiza mediante estudio anato-
mopatoldgico de material de biopsia, que muestra prolifera-
cién neoplasica glial (de tipo y grado variables) infiltrante y
difusa, con preservacion de estructuras. Hay casos publicados
en la literatura en los que se realiza la aproximacién diagnés-
tica mediante manifestaciones clinicas y neuroimdagenes
compatibles con esta entidad, sin que el estudio anatomopa-
tolégico evidencie claramente un proceso neopldsico; poste-
riormente el diagndstico de gliomatosis cerebri era confirmado
en el examen post mortem?.

La sobrevida media es de alrededor de 12 meses desde el
diagnéstico®”11. En nuestro paciente los sintomas de hiper-
tensién intracraneal fueron decisivos para su rapida evolu-
cién. El abordaje terapéutico 6ptimo no estd bien establecido:
la cirugia suele ser impracticable por la naturaleza difusa de
la lesién. La radioterapia puede estabilizar o incluso mejorar
el curso de la enfermedad, esta asociada a una elevada toxici-
dad; la quimioterapia como tratamiento inicial estd amplia-
mente descrita en la literatura®’.11-13, Aunque no hay compa-

Figura 6 - A: astrocitoma de moderada celularidad, constituido por células de niicleos aumentados de tamaiio, hipercromaticos
de contornos irregulares. Hematoxilina-eosina, aumento x100. B: intensa positividad para la proteina gliofibrilar idcida en
las células neoplasicas. Técnica de inmunohistoquimica, aumento x200.
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rativos directos, hay datos que sugieren que el empleo de
quimioterapia es favorable y de relativa baja toxicidad’. Tanto
la temozolomida como la combinacién de PCV (procarbazina,
CCNU, vincristina) han demostrado eficacia con tasas de res-
puesta similares, aunque existe un claro perfil de toxicidad
favorable al grupo de pacientes tratados con temzolomida’.
Permanece incierto el beneficio del tratamiento quimio-rra-
dioterdpico combinado>®.

Con los avances en la neurorradiologia y en las técnicas
moleculares podremos ampliar el conocimiento sobre la his-
toria natural de esta entidad y elaborar asi estrategias tera-
péuticas que permitan mejorar el prondstico en pacientes con
estos raros tumores.
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