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PALABRAS CLAVE Resumen

Epilepsia; Introduccion: El ganglioglioma es un tumor primario, de bajo grado, del sistema nervioso cen-
Ganglioglioma; tral constituido por una poblacién celular mixta de elementos gliales y neuronales. Representan
Tumor cerebral; entre el 0,4 al 2% de todos los tumores intracraneales y afectan fundamentalmente a ninos y
Tumor neuroglial adultos jovenes.

Métodos: Entre los afos 1995 y 2008 hemos tratado en nuestro hospital 20 pacientes (12 adultos
y 8 nifos) con ganglioglioma intracraneal. Revisamos retrospectivamente el sexo, el sintoma de
inicio y la edad, sintomatologia y tiempo de evolucion, exploracion neurolégica, localizacion
del tumor, aspecto en la tomografia computarizada y resonancia magnética, el tratamiento
quirdrgicoy la evolucion. Todos los pacientes fueron intervenidos quir(rgicamente y la extension
de la reseccion fue evaluada de la hoja operatoria y del seguimiento neurorradiologico.
Resultados: La media de edad de los pacientes fue de 26,4 afos (rango 1-75) y el ratio
mujer/varon fue de 1.5:1. Excepto en un caso, todos los pacientes debutaron con crisis epilépti-
cas, con una duracion media antes del diagnostico de 7,4 anos (rango 1-29). Diecisiete tumores
estaban localizados en el ldbulo temporal (9 derechos y 8 izquierdos). Se realizd extirpacion
macroscopicamente completa en 17 pacientes y subtotal en los 3 restantes. Se presentaron
4 recidivas que fueron tratadas mediante reintervencion, anadiéndose radioterapia en uno
de los casos. El tiempo medio de seguimiento fue de 8,5 anos (rango 22 meses-14 anos), la
supervivencia libre de enfermedad a los 5 anos fue del 85% y la supervivencia global del 95%.
Conclusiones: Las crisis epilépticas, que constituyen el sintoma mas frecuente mejoran de
forma significativa tras la extirpacion quirlrgica. El tratamiento quirtrgico es la primera opcion
terapéutica en este tipo de tumores, y ante la presencia de resecciones subtotales o recidi-
vas tumorales la mejor indicacion de tratamiento es la reintervencion. La radioterapia debe
reservarse Unicamente para las formas malignas.
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Intracranial gangliogliomas. A review of a series of 20 patients

Abstract

Introduction: A ganglioglioma is a type of primary central nervous system low grade tumour
composed of mixed populations of glial and neuroepithelial elements. They accounts for 0.4
to 2% of all intracranial tumours and appear more commonly in children and young adults.
Seizures, which are the most important symptom in these tumours, improve significantly after
surgical excision.

Methods: Between 1995 and 2008, 20 patients with (12 adults and 8 children) with intracranial
ganglioglioma were treated at our hospital. Clinical information obtained by chart review inclu-
ded sex, age at onset of symptoms, clinical history, results of neurological examination, tumour
location, CT and MRI appearance, surgical results and follow-up. All patients underwent tumour
resection and the extent of surgery was determined from the surgical reports and postoperative
imaging studies.

Results: The median age of patients was 26.4 years (range, 1-75 years), and the female to male
ratio was 1.5:1. Except in one case, all patients had seizures with a median duration before
diagnosis of 7.4 years (range 1-29). Seventeen tumours were located in the temporal lobe (9
right and 8 left). Macroscopically complete excision was performed in 17 patients and subtotal
in the remaining 3. There were 4 cases of recurrence treated by surgery and radiotherapy being
added in one case. The mean follow up was 8.5 years (range 22 months-14 years) and disease
free survival at 5 years was 85% and an overall survival of 95%.

Conclusions: The seizures, which are the most frequent symptoms, significantly improved after
surgical removal. Surgery is the first choice of therapy in these tumours, and in the presence
of subtotal resection or tumour recurrence the best indication for treatment is repeat surgery.
Radiotherapy should be reserved only for malignant forms.

© 2010 Sociedad Espanola de Neurologia. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Las neoplasias del sistema nervioso central (SNC) son un
grupo muy heterogéneo de tumores con distintas histologias,
comportamientos, localizaciones, precisando, por lo tanto,
diferentes y complejos enfoques terapéuticos. En la mayo-
ria de casos se trata de tumores de naturaleza glial tanto
de bajo como de alto grado o tumores de origen meningeo.
En la clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) se incluye un grupo tumoral denominado tumores
glioneurales o neurogliales, que representa entre el 0,4-2%
de todos los tumores del SNC, en los que se agrupan los
tumores caracterizados por la presencia de células ganglio-
nares y elementos gliales (astrocitarios u oligodendrogliales)
y que se corresponden habitualmente con grados | y Il de la
OMS'.

Estos tumores son caracteristicos de la edad pediatrica y
adultos jovenes, tienen preferencia por el lobulo temporal y
cursan en un elevado nimero de casos con crisis epilépticas
de larga evolucion?3.

Presentamos la experiencia de nuestro servicio con 20
casos de gangliogliomas (GG) de hemisferios cerebrales
tratados quirGrgicamente en un periodo de 14 anos.

Pacientes y método

Realizamos un estudio retrospectivo descriptivo sobre 20
pacientes afectos de ganglioglioma supratentorial, diagnos-
ticados y tratados quirdrgicamente en nuestro servicio de
Neurocirugia entre los afios 1995-2008, correspondiendo 11
casos a pacientes adultos y 9 a pediatricos (menores de 16
anos).

Analizamos, ademas de los datos epidemioldgicos basi-
cos, el sintoma de inicio, tiempo de evolucion desde el
comienzo de la sintomatologia hasta el diagnostico defini-
tivo, los datos de exploracion clinica mas relevantes, las
pruebas de diagnédstico neurofisiologico y neurorradiologicas
practicadas, el tratamiento realizado y sus complicaciones,
los resultados quirdrgicos y la evolucion.

Se ha podido realizar el seguimiento clinico y radiolégico
en todos los pacientes.

Todas las piezas extirpadas fueron analizadas histolo-
gicamente mediante hematoxilina-eosina, empleando las
tinciones inmunohistoquimicas especificas.

Resultados

Los 20 tumores analizados constituyen el 1,8% de todos
los procesos neoplasicos intervenidos en el servicio en el
periodo de tiempo de 14 afos.

Edad y sexo

La serie consta de 12 varones y 8 mujeres, con edades com-
prendidas entre 1y 75 afos (media 26,4) (tabla 1).

Sintoma de inicio

Exceptuando un paciente de 15 afos cuyo diagndstico fue
incidental tras un accidente de circulacion, la totalidad
de los pacientes debutaron con crisis epilépticas que en 7
casos fueron motoras generalizadas, 7 parciales simples y 5
parciales complejas, con un tiempo de evolucién desde el
comienzo de los sintomas hasta el diagnostico definitivo que



Tabla 1  Datos clinicos y neurofisiologicos de la serie
Edady Sintoma de presentacion Tiempo de  Localizacion Histologia Reseccion Seguimiento
sexo evolucion quirargica
1 35/M Crisis parcial simple 29 anos Parieto-occipital | Ganglioglioma grado | Total 14 afos. Asintomatica
2 65/H Crisis parcial compleja 1 ano Temporal | Ganglioglioma grado | Total 13,5 afnos. Alguna crisis esporadica
(hipocampo-amigdala)
3 59/M Crisis tonico-clonica 19 anos Temporal D Ganglioglioma grado | Total 13 afos. Asintomatica
generalizada
4 62/M Crisis parcial simple 5 afos Occipital D Ganglioglioma grado | Total 13 anos. Asintomatica
5 29/M Crisis parcial compleja 4 anos Temporal D (amigdala) Gangloglioma grado | Total 12,5 afos. Asintomatica
6 21/M Crisis parcial compleja 5 afnos Temporal D (amigdala) Ganglioglioma grado Il. Positividad: Total 11 anos. Crisis ocasionales
PGFA, enolasa, sinaptofisina
7 18/H Crisis tonico-clonica 4 anos Témporo-occipital | Ganglioglioma grado lll. Positividad:  Subtotal Recidiva 14 meses. Nueva cirugia con
generalizada PGFA, enolasa, sinaptofsina, reseccion subtotal. Radioterapia (60
vimentina Gy). Asintomatico
8 21/M Crisis parcial compleja 15 anos Temporal D Ganglioglioma grado | Total 9 anos. Alguna crisis esporadica
secundariamente
generalizadas
9 29/M Crisis parcial compleja 13 anos Temporal D Ganglioglioma grado |. Positividad: Total 8,5 anos. Asintomatica
(parahipocampo) PGFA, CD34, neurofilamentos,
sinaptofisina, cromogranina
10 33/H Crisis tonico-clonica 25 anos Temporal | (amigdala)  Ganglioglioma grado | Total 7 anos. Alguna crisis esporadica
generalizada
11 75/M Crisis parcial simple ¢1 ano? Temporal D Ganglioglioma grado Il Total 3 afos. Asintomatica
12 4/H Crisis tonica generalizada 2 afos Temporal D Ganglioglioma con componente Subtotal 12  Recidiva a 63 meses. Reintervencion.
oligodendroglial (grado II). Total en 22  Seguimiento 10,5 anos. Ligero retraso
Positividad: PGFA, Leu-7, ENE, de escolarizacion
sinaptofisina
13 16/H Crisis parciales simples 15 anos Temporal D (amigdala) Ganglioglioma grado Il. Positividad: Total? Recidiva a 54 meses. Seguimiento 9,5
PGFA, S-100, sinaptofisina anos. Reintervencion. Asintomatico
14 5/H Crisis parcial simple 6 meses Temporal | (uncus) Ganglioglioma grado Il. Positividad: Total 9 anos. Asintomatico
PGFA, vimentina, ENE
15 11/H Crisis parcial simple 1,5 meses Temporal | Ganglioglioma grado Il. Positividad: Total 8,5 anos. Asintomatico
PGFA, S-100, Leu-7, neurofilamentos,
enolasa
16 14/H Crisis tonico-clonica 2 anos Temporal D Ganglioglioma grado |. Positividad: Total 4,5 afios. Asintomatico
generalizada PGFA, ENE
17 1/H Crisis tonico-clonica 4 meses Temporal D Ganglioglioma grado Il. Positividad: Total 6 anos. Trombosis de seno sagital
generalizada PGFA, S-100, Leu-7, neurofilamentos inferior. Valvula lumbo-peritoneal.
Ligero retraso de escolarizacion
18 15/H Incidental - Temporal D Ganglioglioma grado |. Positividad: Total 6 afnos. Asintomatico

PGFA, ENE
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Tabla 1 (Continuacion)

Reseccion

Seguimiento

Histologia

Localizacion

Tiempo de
evolucion

Edady Sintoma de presentacion

sexo
19 2.5/H

quirdrgica

Recidiva a los 16 meses.

Subtotal

Ganglioglioma grado Il. Positividad:

PGFA, ENE, cromogranina,

sinaptofisna

Temporal |

1 mes

Crisis tonico-clonica

generalizada

Reintervencion. 22 meses. Exitus

3 anos. Crisis aisladas en relacion con
ingesta de toxicos (alcohol, drogas).

Precisa medicacion

Total

Ganglioglioma grado I. Positividad:

PGFA, ENE

Precentral D

4 meses

Crisis parcial simple

20 14/H

D: derecho; ENE: enolasa neuronal especifica; H: hombre; I: izquierdo; M: mujer; PGFA: proteina gliofibrilar acida.

oscilo entre 1 mes y 29 anos, siendo en la poblacion infan-
til de 1-180 meses (media 25 meses) y de 1-29 anos en los
adultos (media: 10,3 anos).

Diagnéstico neurorradiologico

Se realiz6 estudio con tomografia computarizada (TC) en los
20 pacientes presentandose el tumor como hipodenso en 16
casos, hiperdenso en 2 y heterogéneo en otro; el paciente
numero 20 presentaba un estudio que fue considerado nor-
mal. En 14 casos existia un realce entre ligero y moderado
con el contraste y en 5 pacientes no se objetivaba captacion
(fig. 1).

La resonancia magnética (RM), practicada en todos los
pacientes, demostro en las secuencias T1 que 12 tumores
se presentaban como hipointensos, 6 como hiperintensos,
1 isointenso y el restante de manera heterogénea. En las
secuencias T2 todos los gangliogliomas se mostraban como
hiperintensos (fig. 2). En todos los casos existia realce con
gadolinio entre moderado e intenso. Doce tumores eran
quisticos y ocho solidos.

Unicamente se realizd estudio angiografico en un
paciente de 2 afos (caso numero 19) con un voluminoso
tumor de localizacion temporal izquierda observandose un
desplazamiento de estructuras vasculares (cerebral media)
y una tincion tumoral difusa.

Localizacion

En el ldbulo temporal se situaban 17 tumores (9 derechos/8
izquierdos) (figs. 3 y 4) y los otros tres estaban situados en
lobulo occipital (2 casos) y el tercero de localizacion pre-
central.

Diagnostico neurofisiolégico

Se practico estudio electroencefalografico (EEG) en todos
los pacientes, encontrandose diversas formas de alteracion
en todos los casos sintomaticos, el nifo cuyo tumor fue un
hallazgo incidental el EEG fue normal. En 6 pacientes se
realizo estudio de video-EEG pudiendo evaluar las crisis en
4 casos.

Tratamiento

Todos los pacientes fueron intervenidos quirGrgicamente,
empleando técnica microquirlrgica, se realizo exéresis
macroscopicamente total en 17 casos y superior al 75% en
los otros 3. En el paciente nimero 7 en el que realizé una
extirpacion incompleta se presento recrecimiento a los 14
meses y tras una segunda cirugia, también incompleta, se
realizo radioterapia.

Complicaciones

Unicamente se presentaron dos complicaciones dignas de
mencion, el paciente con el ganglioglioma grado Il present6
una dilatacion ventricular que se soluciond con la implan-
tacion de una valvula ventriculo-peritoneal y un nifo de
2 anos, que a los 3 meses de la cirugia desarrolldé un
quiste a tension sobre el lecho operatorio y que obligo a
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Figura 1

la implantacion de una derivacion cisto-peritoneal. Meses
mas tarde, desarrolld un cuadro de hipertension intracra-
neal por trombosis del seno sagital inferior, siendo necesaria
la implantacion de una derivacion lumbo-peritoneal retiran-
dose previamente la anterior valvula.

Evolucién

El tiempo medio de seguimiento fue de 8,5 anos (rango
22 meses-14 anos). La supervivencia libre de enfermedad
a los 5 anos para los pacientes con este seguimiento minimo
fue del 85% y la supervivencia global del 95%. De los 18
pacientes que debutaron con epilepsia y que seguian vivos
después de 2 aiios, 5 casos (27,7%) no precisaron medicacion
anticomicial, siendo esta reduccion mas significativa en la
poblacion pediatrica 3 casos (33,3%) que en los adultos, 2
casos (18,8%).

Fueron reintervenidos 4 pacientes, en tres casos se tra-
taba de recrecimiento de restos tumorales tras exéresis
incompletas y el otro caso present6 una recidiva a los 54
meses de haber realizado una extirpacion que fue consi-
derada quirurgica y radiograficamente como completa, en
estos casos se trataba de 2 gangliogliomas grado Il, un gan-
glioglioma grado Ill y otro con componente oligodendroglial.
Solo se present6 un episodio de mortalidad (caso nUmero19)
debido a la progresion del tumor.

Histologia

Todos las piezas extirpadas fueron estudiadas histoldgi-
camente realizandose estudios en hematoxilina-eosina y
técnicas de inmuno histoquimica especificas. En 11 casos
se trataba de un ganglioglioma tipico grado | y en 6 casos
grado Il de la OMS, otro caso tenia un componente mixto
oligodendroglial (grado Il) y un tercero se trataba de un gan-
glioglioma anaplasico grado Ill de la OMS (figs. 5y 6). En

TAC sin y con contraste correspondiente a un GG quistico de localizacion parietal (caso 1).

los 4 casos sometidos a nueva intervencion quirdrgica no se
observo modificacion en el tipo o grado de tumor.

En 4 casos de ganglioglioma grado Il se realizé deter-
minacion de Ki 67 siendo débilmente positivo, no se
practico determinacion de CD34 en ninguna de las muestras
obtenidas.

Discusion

La revision de la clasificacion de la OMS agrupa a los
gangliogliomas bajo el término de tumores neuronales y
glioneurales mixtos en el que se incluyen también el gan-
gliocitoma, el gangliocitoma displasico del cerebelo (enfer-
medad de Lhermitte-Duclos), astrocitoma/gangliocitoma
desmoplasico infantil, tumor disembrioplasico neuroepite-
lial, neurocitoma central, liponeurocitoma cerebeloso, y
paraganglioma del filum3 y a los cuales recientemente se le
han anadido una serie de tumores muy poco frecuentes como
el tumor papilar glioneural, el tumor glioneural formador de
rosetas del IV ventriculo®.

El término ganglioglioma fue introducido por Courville
en 1930° para describir un tumor mixto, de muy escasa inci-
dencia, en el que destacaban un componente astrocitario
y otro de tipo neural. En la poblacion general representan
entre el 0,4-0,7 en el conjunto de todos los tumores cere-
brales y hasta el 1% de los tumores medulares; sin embargo,
en la edad pediatrica llegan a suponer el 5% de todos los
tumores'.

En la mayoria de las series se observa un ligero pre-
dominio de los varones sobre las mujeres®® y en nuestra
casuistica existe también un predominio de los varones en
relacion 1:1,4, sin embargo, en la subserie pediatrica todos
los pacientes eran varones y en los adultos existe el doble
de mujeres que de varones. Pueden presentarse a cualquier
edad y existen casos publicados entre los 2 meses y 80 anos,
siendo en nuestra experiencia la edad media de 26,4 anos
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Figura 2 RM correspondiente al mismo paciente. A) Secuencia T1 con contraste. B-D) Secuencias T2.

en el momento del diagnostico. No se conocen diferencias
geograficas o raciales en cuanto a su incidencia.

En nuestra casuistica, al igual que en la mayoria de las
series, la forma de presentacion mas comdn fue con crisis
epilépticas refractarias al tratamiento farmacologico y con
un tiempo de evolucién muy prolongado?, siendo los déficits
neuroldgicos focales poco frecuentes. En los ganglioglio-
mas de localizacion en fosa posterior, pueden observarse,
al igual que en otros tumores de esta localizacion, afecta-
cion de pares craneales, signos de disfuncion cerebelosa,
cefalea, etc’. Se han descrito casos de gangliogliomas aso-
ciados a otras patologias, como la neurofibromatosis tipo
I 'y ll, sindrome de Down, de Turcot, sindrome de Peutz-
Jeghers agenesia parcial del cuerpo calloso, polimicrogiria
cerebelosa, etc®8.

Aunque en la descripcion inicial de Courville los GG se
situaban como tumores predominantes del Il ventriculo,
topograficamente, pueden localizarse en cualquier punto
del SNC, la gran mayoria se situan en el lobulo temporal

(17 casos en nuestra serie), pero no son raros en los lobu-
los parietal y frontal"®. En nuestra experiencia no hemos
tenido gangliogliomas fuera de los hemisferios cerebrales, se
han descrito con menor frecuencia en el cerebelo'®, tronco
cerebral'", hipéfisis'?, pineal'®, tdlamo'* e hipotalamo'>,
ventriculos supratentoriales y cuarto'®, nervios 6ptico y
trigémino'’, region suprasellar'®, globo ocular’® o en la
médula espinal?. La localizacién infratentorial (tronco,
cerebelo y angulo ponto-cerebeloso) es rara con escasos
casos descritos en la literatura?'22. Excepcionalmente pue-
den ser bilaterales o multicéntricos?.

Microscopicamente se caracterizan por la presencia de
neuronas y células gliales maduras generalmente astrocitos
pilociticos o fibrilares y menos frecuentemente oligoden-
drocitos. La poblacion neuronal esta desordenada con
variedades morfoldgicas en su tamano y con frecuencia
se pueden ver células piramidales ganglionares y/o células
ganglionares bien diferenciadas. Las mitosis son poco fre-
cuentes y se observan exclusivamente en el componente
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Figura 3
E-F: RM secuencias T2 (caso 17).

glial?*. Pueden acompanarse de displasia cortical con des-
organizacion cortical, displasias microscopicas glioneurales
por alteraciones de la migracion neuronal o presentar aso-
ciado un componente de xantoastrocitoma pleomorfico?.
Excepcionalmente se observan datos de malignidad como
anaplasia, proliferacion vascular y necrosis. Aunque en nues-
tra serie Unicamente en 9 casos se indica el grado de la OMS

A-B) TAC sin y con contraste correspondiente a un ganglioglioma temporal. C-D) RM secuencias T1 sin y con contraste.

encontrandose 6 grados Il y 3 grados |, en la literatura existe
hasta un 93% grado |, el 6% son grado Il y Unicamente el 1%
son grados Il y V22,

Se han descrito diversas variedades de gangliogliomas
como melandticos?®, o microquistico?”, asi como la
asociacion con otras neoplasias cerebrales como
hemangioma?®, xantoastrocitoma pleomorfico®® o con
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FH 23 he:

Figura 4 RM correspondiente a GG solido de amigdala izquierda. Cortes axiales en secuencia T1 (A), T2 (B) y FLAIR (C), T1siny

con contraste (D, E) y ecogradiente (caso 10).

la presencia de otros componentes neoplasicos como
oligodendroglial*® como ocurria en nuestro paciente nimero
12 o presentar componente ependimoma tanacitico’'.

Las técnicas inmunohistoquimicas son fundamentales
para identificar los dos componentes celulares, asi la porcion
glial muestra positividad para la proteina S-100, proteina
gliofibrilar acida y vimentina, mientras que la poblacion
neuronal muestra positividad para la sinaptofisina, eno-
lasa neuronal especifica, cromatogranina A, calbindina y
calcineurina’?, hasta el 80% de los GG muestran positivi-
dad para el CD342. Algunos biomarcadores como la leptina'y
su receptor, que se encuentran sobre-expresadas en tumores
gliales malignos, tiene una baja expresion en otros de baja
agresividad como el ganglioglioma®. En los Gltimos afos
se han editado algunos trabajos sobre genética molecular
de los GG con la identificacion de diversas mutaciones que
afectan a los cromosomas, 9, 10"8, y recientemente se ha
publicado por primera vez, la presencia de una mutacion en
el gen NBN en un GG supratentorial extirpado a una nina de
13 afios*.

En la tomografia computarizada el 40% son hipodensos,
el 30% muestran un quiste hipodenso con un nédulo mural

PR

Figura 5 Histologia correspondiente a un GG evidenciandose
los componentes glial (cabeza de flecha) y neuronal (flecha) (HE
100x).
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Figura 6

Tinciones inmunohistoquimicas. A) Positividad muy
escasa para P53. B) Positividad para sinaptofisina en las células.

isodenso, el 15% son isodensos y el otro 15% son hiperdensos.
Presentan calcificaciones entre un 20 y un 83%. En el 50% de
los casos se realzan con contraste®.

Con resonancia magnética se presentan como masas bien
delimitadas, manifestandose en T1 como isointensas (40-
70%), hipointensas (20-40%) y en T2 hiperintensas (70-90%)
o isointensas (20-30%). Se realzan de forma variable con
la administracion de gadolinio y habitualmente de forma
heterogénea? 34, Suelen ejercer poco efecto de masa, se
acompafnan de escaso edema y excepcionalmente pueden
observarse datos de sangrado antiguo. La presencia de
edema vasogénico es caracteristica de gangliogliomas de
alto grado y en ocasiones pueden observarse areas de dis-
plasia cortical.

En general no es preciso realizar estudio angiografico,
ya que al tratarse de tumores poco vascularizados solo se
observan desplazamientos vasculares.

El diagndstico diferencial radiologico debe realizarse con
otras lesiones quisticas intracraneales como los quistes der-
moides y epidermoides®, hemagioblastomas quisticos®, y
con lesiones tumorales como astrocitoma pilocitico o el
ganglioglioma desmoplasico infantil?*. En este ultimo, es
frecuente observar una lesion quistica, generalmente de
gran volumen, que puede contener tabiques en su interior
y habitualmente en contacto con la duramadre, pudiendo
observarse un realce dural?*. En espectroscopia por RM

muestran un aumento del pico de colina y del indice
(Colina/N-acetil aspartato) Cho/NAA, asi como una dismi-
nucion de los indices (Colina/Creatina) Cho/Cry NAA/Cr, en
relacion con el mismo area normal del hemisferio contrala-
teral o con los gliomas®.

Recientemente Kikuchi et al® estudian con RM el coe-
ficiente de difusion aparente en un grupo de 10 pacientes
consecutivos con ganglioglioma supratentorial, y lo compa-
ran con otro grupo de tumores astrocitarios de alto y bajo
grado, observando que en los GG la media de coeficiente
es de 1,4540,20 x 10-3 mm?/s que es significativamente
mayor que el obtenido en astrocitomas de diferentes grados
de malignidad. Ademas, al comparar el CDA con la celula-
ridad de los gangliogliomas se observan que entre ambos
existe una relacion inversa. En los estudios de PET y SPECT
los gangliogliomas de bajo grado muestran una actividad
metabdlica normal o reducida, mientras que en los de alto
grado se observa hiperactividad®.

Se trata de lesiones cuyo tratamiento de primera opcion,
es la reseccion quirtrgica completa siempre que esta sea
posible, en cuyo caso no seria necesario otros tratamien-
tos complementarios®. El ganglioglioma de bajo grado es
poco radiosensible por lo que la radioterapia solo debe-
ria emplearse en casos de recidivas no subsidiarias de
nueva reseccidon quirdrgica**2, en aquellos casos en los
que se observan astrocitos con de signos de agresivi-
dad, o cuando se produce una degeneracion maligna. Sin
embargo, dado que se trata de una estirpe tumoral de
baja malignidad y considerando los efectos deletéreos que
la radiacion produce sobre la maduracion del cerebro
infantil, es dificil su justificacion actual. Otros aspectos
negativos derivados de la radiacion serian la induccion de
nuevos tumores cerebrales* o la posibilidad de degenera-
cion maligna. Sin embargo, en la literatura existen casos
que han sufrido degeneracion maligna sin haber recibido
radioterapia?*.

Recientemente Rades et al* han realizado una revision
sobre los 402 casos de GG publicados en la literatura, tanto
en casos aislados como series amplias. Encontraron que el
15% (60 casos) fueron etiquetados como malignos en funcion
de tener un MIB-1 alto (> 10%) o la presencia de cambios
anaplasicos en los tumores. En los 342 casos etiquetados de
bajo grado, se realizd exclusivamente tratamiento quir(r-
gico en 268 pacientes (78,4%) y cirugia complementada con
radioterapia en 74 tumores (14 resecciones completas y 60
parciales), es decir el 21,6% de los GG de bajo grado reci-
bieron radioterapia; concluyen la revision indicando que la
reseccion completa no precisa complementarse con radio-
terapia y que en los casos de extirpacion incompleta, la
radioterapia postoperatoria mejora ostensiblemente el con-
trol local del tumor. Sin embargo, en esta revision de
Rades et al* se incluyen gangliogliomas desmoplasicos tanto
infantiles como de adultos que son una entidad clinica e his-
topatoldgica diferente, por lo que las afirmaciones vertidas
deben de ser tomadas con cautela®.

No hay datos concluyentes sobre el beneficio de la
quimioterapia“®.

El prondstico es muy favorable cuando se realiza una
reseccion completa con indices de recidiva a los 2 afos del
3%. Los pacientes que presentan crisis epilépticas quedan
libres de éstas en mas del 75% de los casos, pudiéndose con-
trolar mejor en el resto con medicacion especifica?4’-#¢. En
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la revision de Phi et al* en la que se analizan 87 pacientes
con glioma de bajo grado que debutaron con epilepsia, el
control postquirtrgico de las crisis mejora con el paso del
tiempo, obteniendo en el primer ano un control del 79%,
pasando al 86% en el segundo y del 92% en el quinto ano.
En los tumores de localizacion infratentorial debe tenerse
especial cuidado con la posibilidad de provocar déficits
neuroldgicos y en el caso de quedar restos tumorales su
comportamiento es mas benigno que el de otros tumores
de la misma localizacion?'. En los casos de recidiva es fre-
cuente observar un incremento en el grado de malignidad a
expensas del componente glial.

La reduccion o supresion de los farmacos antiepilépticos
en general esta poco estudiado en la literatura, en nuestra
experiencia 5 pacientes (27,7%) no precisaban medicacion a
los 2 afios de la cirugia. En la serie de Zaatreh et al*° sobre 67
pacientes con epilepsia tumoral del l6bulo temporal, Unica-
mente 17 pacientes (28% del total), de los 44 que quedaron
libres de crisis llegaron a suspender totalmente la medica-
cion. En la serie pediatrica de lannelli et al®' el porcentaje
de ninos libres de medicacion es Unicamente del 16%. Sor-
presivamente en la reciente publicacion de Phi et al*® el
porcentaje alcanza el 89% que los autores atribuyen a los
diferentes métodos estadisticos empleados, a los diversos
sistemas de control utilizados o las diferentes caracteristi-
cas de las series analizadas ya que el grado de suspension
de la medicacion es mas alto en los pacientes pediatricos
que en los adultos, aunque esta afirmacion no esta avalada
en otras referencias bibliograficas®'; otro factor a tener en
cuenta cuando se analiza este hecho es en nuestra opinion,
la heterogeneidad de las series publicadas con diferentes
edades, localizaciones, tipos tumorales, etc.

Se consideran factores de buen pronéstico y por lo tanto
con menor tasa de recidiva los grados |, los localizados
en el lobulo temporal, los que debutan con epilepsia de
larga evolucion y cuando se realiza una extirpacion com-
pleta evidenciada en resonancia magnética®>*>*, La edad
del paciente en el momento de la cirugia no tiene valor
pronostico?.

Como factores de mal pronédstico, ademas del mayor
grado histologico se debe incluir la presencia de atipia
celular'®33, la localizacidn en la linea media' y la reseccion
incompleta aunque en la series de Lang et al>® y de Rumana
et al*® no mencionan este hecho, pero hay que tener en
cuenta que estos autores no mencionan los estudios de RM
postoperatoria.

En nuestra serie no se realizo en ningin caso determina-
cion del Ki-67 y de la p53 aunque estos parametros pueden
tener un importante valor pronéstico como demostraron
Hirose et al®’ al observar cifras significativamente mas altas
en los casos de recidiva en relacion a los no recurrentes. La
diseminacion a través del liquido cefalorraquideo es poco
frecuente. En la serie de Hukim et al®® sobre 96 ganglio-
gliomas observan 4 casos y de estos Unicamente 2 eran de
hemisferios cerebrales, siendo los otros de tronco cerebral
y médula espinal.

Los gangliogliomas anaplasicos se comportan de una
forma mas agresiva tanto a nivel local como ocasionando
siembras leptomeningeas, aunque la existencia de esta dise-
minacion para Hukin et al’® no supone en principio un
peor pronostico comparado con otros tumores de malig-
nidad superponible. En los gangliogliomas anaplasicos o

recidivados la evidencia con técnicas inmunohistoquimicas
de la proteina ‘antiapoptotica survivin’’, que muestran mas
de un 5% de las células gliales, se considera como un factor
de mal pronostico®.

Podemos concluir, aunque nuestro estudio se encuentra
limitado por el nUmero de casos que no permite la realiza-
cion de un estudio estadistico riguroso.
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