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RESUMEN

Se presenta un caso de gliomatosis cerebri que se manifesté como un sindrome convulsivo
en un paciente de 17 afios de edad. Esta rara patologia es una neoplasia neuroepitelial de
distribucion difusa y que afecta al menos tres I6bulos cerebrales. Puede pasar inadvertida
en la escanografia, mientras que en la resonancia magnética puede manifestarse como
lesiones hiperintensas en imagenes con informacién en T2 y FLAIR, que pocas veces
realzan; ademas, se acompanan de un sutil efecto de masa con elevacion en la relacion
colina/N-acetil aspartato. Sin embargo, estos hallazgos no son especificos, lo que la hace

verdaderamente un reto diagnostico.

SUMMARY

We report a case of gliomatosis cerebri in a 17-year patient, which was manifested as a
seizure syndrome. This rare disease is a diffuse distribution neuroepithelial neoplasia and
engages at least three brain lobes. This disease can overlooked on the scan, while in the
MRI, they can appear as hyperintense lesions on T2 and FLAIR images which are rarely
enhanced. Moreover, they are accompanied by a subtle mass effect with an increase in the
ratio of choline / N-acetyl aspartate in spectroscopy. However, these findings are not specific,

which makes this a diagnostic challenge.

El caso corresponde a un adolescente de diecisiete
afios de edad, quien consult6 en nuestro hospital por
presentar movimientos tonico-clonicos, con pérdida
del conocimiento de duracion diez minutos. Posterior-
mente recuperd la conciencia pero presentd disartria
y limitacion para la marcha, por lo cual fue traido al
servicio de urgencias. Dos meses previos a la consulta
presento disartria, diplopia horizontal y dificultad para
la marcha, dada por rigidez al momento de caminar. Por
tales razones estuvo hospitalizado y se le diagnostico
encefalomielitis diseminada aguda multifocal, con
mejoria de los sintomas.

En el examen neuroldgico se evidencié imposibi-
lidad para la abduccion bilateral con nistagmo en la
mirada horizontal, extrema. Este ultimo no mejoraba
con los movimientos laterales. Se detecté compromiso
del VII par derecho central. No habia afectacion de
los pares bajos. Se encontrd espasticidad en las cuatro
extremidades, con paresia proximal, hiperreflexia y
trofismo adecuado.

Una resonancia magnética cerebral con gadolinio
identifico multiples zonas de aumento en la intensidad
de sefial en las secuencias eco de espin con informacion

T2 y FLAIR, que afectaban el aspecto medial de ambos
talamos (de predominio izquierdo) (figura 1), la sustan-
cia blanca profunda de ambos hemisferios cerebelosos
(figura 2), el aspecto izquierdo de la protuberancia y el
mesencéfalo (figura 3), y en menor grado la unién cor-
tico-subcortical de los lobulos temporales y del aspecto
lateral del l6bulo frontal izquierdo (figura 4).

También se visualizaron pequefias lesiones de alta
intensidad en secuencias con informacion T2 en la
sustancia blanca subcortical parietal derecha y periven-
tricular (figura 5). Después de la inyeccion del gadolinio
endovenoso se identifico un pequefio foco de realce sobre
la pequena lesion, localizada en la sustancia blanca adya-
cente al cuerpo del ventriculo lateral izquierdo (figura 6).

Era llamativo el efecto de masa que generaban
estas lesiones en el aspecto medial de ambos talamos
y, en especial, en la region anterior izquierda de la
protuberancia. Con estos hallazgos se sugirieron como
posibilidades diagnésticas gliomatosis cerebri vs. un
error innato del metabolismo, como enfermedad de
Canavan, enfermedad de Krabbe o una encefalopatia
mitocondrial. Una biopsia por estereotaxia confirma el
diagnostico de gliomatosis cerebri.
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Discusion

Descrita inicialmente por Nevin, en 1938 (1), en el 2007 la Or-
ganizacion Mundial de la Salud defini6 la gliomatosis cerebri como
una neoplasia neuroepitelial de origen desconocido, con patron de
crecimiento difuso, extensa infiltracion que afecta, al menos, tres
lobulos (incluidos usualmente ambos hemisferios) y la sustancia gris
profunda, con ocasional extension al tronco encefélico, al cerebelo
y a la médula espinal (2,3). Caracteristicamente esta infiltracion de
células gliales preserva la arquitectura normal del parénquima (4).

Existen dos tipos: el tipo 1 (forma clasica), en el cual no se ob-
serva masa tumoral, y el tipo 2, con masa tumoral presente (2,3,5).
La gliomatosis cerebri es una rara enfermedad. La mayor revision
de casos fue la publicada por Taillibert y colaboradores, con 296,
donde se describe una mayor incidencia en hombres con relacion
a las mujeres (con una proporcion de 1,31:1). La edad media de

aparicion es de 39 a 45 afios, con un rango de un mes a 85 afios, y
una sobrevida media de 12 meses. Entre los sintomas se encuentran

convulsiones, hipertension intracraneal, cambios en el estado mental
y déficit neurolégico focal (4).

El fenotipo celular generalmente es de tipo astrocitico y comparte
algunas caracteristicas del astrocitoma infiltrante difuso; sin embargo,
también se puede presentar el tipo oligoastrocitoma y oligodendroci-
tico. Microscopicamente estos tumores estan compuestos por células
gliales alargadas con nucleos hipercromaticos, grados de mitosis
variables, dispuestas con frecuencia en hileras paralelas a las fibras
de mielina infiltrando de manera extensa y desproporcionada (6).

Debido a los avances en iméagenes y a la poca sobrevida de estos
pacientes, el primer diagnostico antemortem solo se realizo hasta
1987 (7), gracias a las imagenes por resonancia magnética y biopsia.

La escanografia puede ser normal o mostrar signos sutiles, como
asimetria ventricular, ligera hipodensidad o edema cerebral difuso
(4,8). Con la administracion del medio de contraste no presenta areas
de realce en la mayoria de los casos. En resonancia magnética, las
imagenes con informacion en T1 son de intensidad media. FLAIR y

Figura 2. Cortes axiales eco de espin y FLAIR con informacion T2. Se observan zonas de aumento en la intensidad de sefnal que afectan la sustancia blanca profunda de ambos

hemisferios cerebelosos.

Figura 3. Cortes axiales eco de espin' y FLAIR con informacion T2. Zonas de aumento en la intensidad de seiial que afectan el aspecto izquierdo del mesencéfalo.
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Figura 5. Cortes axiales con informacion T2 en secuencias eco de espin y FLAIR. Pequeiia
lesion de alta intensidad en la sustancia blanca periventricular adyacente al cuerpo del
ventriculo lateral izquierdo.

eco de espin con informacion T2 son las secuencias mas sensibles,
pues identifican una lesion infiltrante de alta intensidad homogé-
nea, que afecta la sustancia blanca hemisférica y, en ocasiones, la
corteza (19 %), los ganglios basales y tdlamos (75 %), el cuerpo
calloso (50 %) y el cerebelo (10 %) (8). El efecto de masa es evi-
dente en los surcos y ventriculos, y en raras ocasiones se acompafa
de hidrocefalia (8). Estos hallazgos no son especificos y pueden
confundirse con isquemia, esclerosis multiple, encefalitis, leuco-
distrofias, angeitis y panencefalitis esclerosante subaguda (3,9-11).

La afectacion de la médula espinal cervical, tordcica o lumbar
puede encontrarse hasta en el 9 % de los casos, pero en muy pocos
es evidente en las imagenes (3). Todavia no se conoce la forma en
la que esta diseminacion se lleva a cabo.

Las imagenes de difusion no muestran restriccion, y la ad-
ministracion de gadolinio, tipicamente, no ocasiona realce. Si
existe, debe pensarse en una progresiéon maligna o un foco de
glioma maligno (8).

En la espectroscopia por resonancia magnética, estos tumores
muestran marcada elevacion en las concentraciones de mioinositol,
ligero incremento en los de colina, por el aumento en el recam-
bio de la membrana de los tumores (7), con disminucién en los
de N-acetil aspartato, reflejado en el reemplazo de neuronas por
cé¢lulas gliales neoplasicas (8). Todo esto ocasiona un aumento
en la relacioén colina/N-acetil aspartato (3,12,13). Sin embargo,
esta técnica de imagen no es diagnostica en la mayoria de casos.
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Figura 6. Corte axial con informacién en T1 con gadolinio. Después de la inyeccion del
gadolinio endovenoso se identifica un pequeiio foco de realce sobre la pequeiia lesion
localizada en la sustancia blanca adyacente al cuerpo del ventriculo lateral izquierdo.

En estudios de perfusion, el volumen sanguineo se encuentra
disminuido, comparado con otros gliomas, y aun con el parénquima
no afectado. Ello demuestra su poca vascularizacion.

Entre los diagnosticos diferenciales estan neoplasias como el
astrocitoma anaplasico, que tiende a ser menos difuso, circunscrito.
También se encuentran lesiones de la sustancia blanca de origen no
neoplasico, como la esclerosis multiple, que presenta lesiones de la
sustancia blanca en localizaciones tipicas (periventriculares, fibras
U subcorticales, tronco encefalico, pedinculo cerebeloso medio y
médula espinal) y presenta un curso recidivante remitente.

Por otro lado, la encefalomielitis diseminada aguda se presenta
entre dos dias y cuatro semanas siguientes a una infeccion o vacuna-
cion. Puede tener una manifestacion en imagenes indistinguible de la
gliomatosis cerebri, pero la espectroscopia es una gran herramienta
de ayuda en este caso. Asi mismo, las vasculitis evidencian lesiones
en la sustancia blanca, pero, a diferencia de la gliomatosis, son ge-
neralmente lesiones multifocales separadas y no se acompafian de
efecto de masa (8).

Conclusion

La gliomatosis cerebri es una neoplasia neuroepitelial que ca-
racteristicamente permite conservar la arquitectura del parénquima
cerebral. Ello, sumado a la ausencia de realce, convierte a esta pato-
logia en un desafio para el radidlogo.
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