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Resumen:

Los xantoastrocitomas pleomorficos (PXA) son tumores primarios del sistema nervioso central que
representan menos del 1% de los astrocitomas y por lo general se presentan en pacientes jévenes con un
prondstico favorable. Se presenta el caso de una paciente femenina de 10 afios de edad que ingresa con un
cuadro clinico de 3 semanas de evolucién caracterizado por vémitos, cefalea y disminucién de la agudeza
visual, quien luego de estudios de imagen e histopatoldgicos se confirma el diagndstico de xantoastrocitoma
pleomorfo grado II. El objetivo de este reporte es ilustrar el manejo y presentacién clinica de un tumor
infrecuente, que ademds estd localizado en un 4rea inusual.
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Abstract:

Pleomorphic xanthoastrocytomas (PXAs) are primary tumors of the central nervous system that account
for less than 1% of astrocytomas and usually occur in young patients with a favorable prognosis. We present
the case of a 10-year-old female patient who was admitted with a clinical picture of 3 weeks of evolution
characterized by vomiting, headache and decreased visual acui-ty, who after imaging and histopathological
studies confirmed the diagnosis of grade II pleo-morphic xanthoastrocytoma. The objective of this report is
to illustrate the management and clini-cal presentation of a rare tumor, which is also located in an unusual
area.
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Introduccion

Los xantoastrocitomas pleomdrficos (PXA) son tumores
primarios del sistema nervioso central que representan
menos del 1% de los astrocitomas y por lo general se
presentan en pacientes jévenes con un prondstico favorable.
Se describid por primera vez en 1973 y el termino PXA fue
acufiado por Kepes en 1979, siendo considerados por la
Organizacién Mundial de la Salud como tumores grado II.
(1,2)

La incidencia anual es de <0,7 casos por cada 100.000
habitantes, y hay muy pocos datos sobre la prevalencia,
haciendo que sea una enfermedad poco frecuente, dando
relevancia al presente estudio (1,3). Los PXA tienen una
edad media de diagnéstico de 29 * 16 afios, aunque se han
reportado casos desde nifios de 2 afios hasta de 68 afios, sin
predileccién de género (4).

Los sintomas se clasifican en localizables y no localizables,
los primeros se relacionan directamente con la localizacién
del tumor (la mds comdn es en el I6bulo temporal) e
incluyen convulsiones, que es el sintoma mds frecuente. Los
no localizables, en cambio, se vinculan con aumento de la
presién intracraneal, tales como: cefalea, nduseas, vémitos,
diplopfa y somnolencia. Por lo general, el diagndstico
se realiza unos pocos meses después de haber iniciado la
sintomatologfa, y el estudio histopatoldgico es fundamental
para el diagnéstico diferencial. (4,5)

Se presenta el caso de una paciente con esta patologfa en
quien luego de estudios de imagen e histopatoldgicos se
confirma el diagnéstico de xantoastrocitoma pleomorfo
grado II. El objetivo de este reporte es ilustrar el manejo y
presentacién clinica de un tumor infrecuente, que ademds
estd localizado en un 4drea inusual.

Descripcion del caso

Femenina de 10 afios, sin antecedentes personales y familiares
de importancia, refirié cuadro clinico de 3 semanas de
evolucién caracterizado por cefalea holocraneal de gran
intensidad que cedfa parcialmente con analgesia, acompaﬁado
de vémitos de contenido géstrico por 4 ocasiones y disminucién
progresiva de la agudeza visual. A su llegada con datos clinicos
de hipertensién intracraneal, por lo que se decidi6 su ingreso
hospitalario.

Dentro de su abordaje inicial, se solicité eximenes de laboratorio
que se reportaron normales: biometrfa hemdtica con hemoglobina
13.6 g/dl, hematocrito 39.7%, plaquetas 444 x103/UL,
leucocitos de 10.45 x103/UL, neutréfilos 56.2%, linfocitos
29.1%, TPT 31.0, TP 10.9, urea 30.40, creatinina 0.36, sodio
137.6, potasio 5.1, cloro 100, proteinas totales 7.6, albimina
4.7, LDH 211, glucosa 79 mg/dl, fésforo 5.2, calcio 10.4,
dcido urico 5.5, grupo sanguineo O+. La tomografia de crineo
(Fig. 1) reporté una lesién derecha que compromete linea
media. La resonancia magnética de cerebro (Fig. 2) revelé una
lesion heterogénea en ventriculo lateral derecho con aparente
extension a Iébulo parietooccipital adyacente.

Figura 1. Tomografia simple de cerebro. En el Corte coronal se observa una imagen de

aspecto tumoral con 4reas de densidad partes blandas, calcificaciones puntiformes y dreas

de densidad liquidas tabicadas de distribucién periférica en regién parietoocipital derecha

de aproximadamente 66*67*100 mm, acompafniada de edema perilesional que desplaza linea

media hacia la izquierda
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Figura 2. Resonancia magnética de cerebro. Sec observa en la asta posterior y atrio del ventriculo lateral derecho, extensién a Iébulo

parietooccipital adyacente, seidentificalesién expansiva heterogénea sélida-quistica multiloculada de contornoslobulados de aproximadamente

90x90x70 mm; en T1 (a) sucomponente sélido es predominantemente de sefial baja-intermedia con zonas focales geograficas y/o lineales de

mayor intensidad que se observan discretamente hipointensas en secuencia eco de gradiente(b) por probable contenido hemdtico, mientras

que en T2 (c), pre-senta dreas de mayor y menor intensidad.

Debido a la disminucién de la agudeza visual, se solicitd
interconsulta al servicio de oftalmologfa quien evidencié
defecto pupilar aferente y papiledema derecho, confirmando
sindrome de hipertensién intracraneal. Ademds, Neurocirugia
determiné que el tratamiento primario era quirdrgico, por
lo que se llevé a cabo la exéresis de tumor (90%) junto con
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craniectomia descompresiva. Durante el procedimiento, se
identificé un tumor intraventricular occipital con plano de
clivaje, que presentaba dreas de consistencia firme, asf como
zonas friables, amarillentas, vinosas y vascularizadas. El reporte
de Biopsia (Fig. 3) confirmé el diagnéstico Xantroastrocitoma

pleomorfo grado 2.
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Figura 3. Biopsia de tumor intraventricular occipital. Hallazgos histopatoldgicos sugestivos

de xantoastrocitoma pleomdrfico grado II, con conteo mitético de 1 mitosis por cada 10 campos

de gran aumento (40x). Se observa necrosis en aproximadamente el 30% del tejido, calcifi-caciones

focales, glébulos hialinos y proliferacién vascular. Tincién: hematoxilina y eosina (H&E).
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Paciente con evolucién postquirtrgica adecuada, sin datos
de focalidad neuroldgica, y control tomogrifico (Fig. 4)
que evidencia secuelas postquirdrgicas en calota craneal. Es
valorada por neurologfa quien pauta profilaxis antiepiléptica
ante el riesgo de convulsiones, con fenitoina a dosis de 65
mg via oral cada 12 horas. Por mejorfa clinica y estabilidad

hemodindmica, deciden alta con medicacién indicada via oral
durante una semana, ademds de seguimiento por consulta
externa de Oncologfa, para valorar el tratamiento adyuvante,
ya sea con quimioterapia y/o radioterapia, sin embargo, no ha

asistido a consulta.

Figura 4. Tomografia de cerebro simple postquirdrgica. En corte axial se

observa lesién heterogénea con dreas densas, burbujas aéreas e hipodensidad en

regién pa-rietooccipital e hipodensidad perilesional de aspecto vasogénico. Catéter

de derivacién ventriculo peritoneal a nivel de lesién mencionada con extremo distal

adjyacente a asta ventricular homolateral. Dilatacién de los ven-triculos laterales a

predominio izquierdo, se observa colapso de la asta ventricular posterior derecha.

Neumoen-céfalo a nivel subdural parietofrontal derecho. Linea media desplazada

hacia la izquierda en aproximadamente 6 mm. Secuelas quirdrgicas en calota craneal a

nivel parietooccipital derecho.

Discusion

El xantroastrocitoma pleomérfico constituye un tumor del
sistema nervioso central poco frecuente que segin Ruda
et al, constituye menos del 0,3% de los tumores cerebrales
primarios (6) y menos del 1 % de todos los tumores astrociticos,
correspondientes a una décima parte de la incidencia de
astrocitomas. Es raro en la edad pedidtrica con una media de
9,5 afos y una relacién hombre mujer de 1:1,8, lo cual coincide
con el caso de estudio. (7)

Su presentacién clinica varfa de acuerdo a la extensién de
la lesién, Collins y Pollack en su estudio sobre gliomas
pedidtricos de bajo grado, indican que de manera general,
suelen asociarse a convulsiones o déficit neuroldgicos

focales, como dificultad para el lenguaje, discapacidad visual,
alteracién cognitiva o cambios en el comportamiento;
nuestro paciente no presentd este sintoma , pero recibié
anticomiciales profilicticos para prevenirlas, el sintoma
prevalente fue la cefalea, seguido por la disminucién de la
agudeza visual y los vémitos respectivamente (6,8) . Los
sintomas son generalmente insidiosos y pueden progresar
en el transcurso de meses o afios, este paciente tuvo una
progresién relativamente aguda en comparacién, ademds,
los signos de crdneo hipertenso suelen asociarse con tumores
que obstruyen la salida ventricular, como ocurrié en nuestro
caso y simultdneamente se presentan con hidrocefalia,
circunstancia que no acontecié en nuestro paciente. (8)
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El diagnéstico de esta entidad constituye un desaffo para la
medicina actual, la ltima clasificacién presentada por la
OMS en el afo 2021 presenta componentes moleculares e
histoldgicos para su realizacién , siendo el xantoastrocitoma
pleomérfico una entidad que forma parte de los gliomas
astrociticos circunscritos, con la mutacién BRAF V600,
hasta en el 78% de los casos, relacionada con la posibilidad
de tratamiento blanco, no obstante, este paciente no tiene
aun estudios inmunohistoquimicos ni genéticos y, ante la
ausencia de controles no es posible conocer la existencia de
esta mutacion en su organismo. (9,10)

El estudio de imagen de eleccién es la resonancia magnética
y la localizacién mds comun es la temporal, aunque también
podria ubicarse en la regién parietal, frontal, el cerebelo,
regién pineal y médula espinal, en nuestro caso de estudio
se ubicé parietooccipital, que es considerada poco frecuente.
(11,12)

Las lesiones suelen presentarse tipo quisticas e
histolégicamente se caracterizan por una celularidad densa
y atipia nuclear con multinucleacién y pleomorfismo, suelen
tener un fndice mitético bajo con abundantes astrocitos
xantomatosos ricos en lipidos, eosindfilos e infiltrado
linfocitico, en el caso de estudio, se aprecia a nivel histoldgico
una mitosis de 1/10, con calcificaciones focales, glébulos

hialinos y proliferacién vascular. (8,12,13)

El tratamiento inicial consiste en reseccién quirdrgica en la
mayoria de los casos, con seguimiento posterior. Este tipo
de tumores generalmente reinciden en el 40% de los casos a
una edad promedio de 10 afos (14) , en este caso se realizé
en primera instancia la cirugfa en espera de control para
la conducta terapéutica adyuvante con quimioterapia/
radioterapia. Ruda et al, respecto a la radioterapia indica
que realizarla después de la reseccién subtotal mejora
significativamente la supervivencia de los pacientes, en
comparacién con la cirugfa sola, pero atin no existe mucha
evidencia en edad pedidtrica. (6)

Ebrahimi et al, en su estudio sobre el prondstico de los PXA,
indica que un recuento mayor o igual a 5 mitosis por cada
10 campos de alta potencia constituye un marcador de mal
prondstico, tomando en consideracién esto, la paciente de
estudio obtuvo un contaje de 1 por cada 10 campos (15,16) El
desenlace lo determina en gran medida el grado de reseccidn,
cuando es total da una sobrevida del 90% a los 5 afios y del
80% a los 10 afos, comparada con el 65% a los 5 afios en
aquellos resecados incompletamente, como fue el caso de
nuestro paciente con una resecciéon del 90%. (8)

Conclusiones

El xantoastrocitoma pleomérfico es una neoplasia encefilica
poco frecuente en la edad pedidtrica, con un curso clinico y
prondstico variables, determinados por su localizacién, grado
de reseccién quirtrgica y caracteristicas moleculares. Si bien
el diagndstico temprano y la cirugfa son fundamentales para
mejorar la evolucién del paciente, la heterogeneidad bioldgica
de este tumor hace imprescindible un seguimiento a largo

plazo para detectar recurrencias y ajustar el tratamiento
adyuvante. Es necesario continuar con investigaciones que
profundicen en los mecanismos moleculares implicados y en
el desarrollo de terapias dirigidas, con el objetivo de optimizar
el abordaje y mejorar la supervivencia en esta poblacion.
Mantener una actualizacién constante sobre el manejo del
xantoastrocitoma pleomdrfico es clave para reducir el riesgo
de recaidas y mejorar la calidad de vida de los pacientes.
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