BOL PEDIATR 2017; 57: 298-301

Caso clinico

Ataxia e hidrocefalia como sintoma de presentacion de un glioma
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RESUMEN

Los tumores del tronco encefélico constituyen el 10-25%
de los tumores cerebrales pedidtricos. Los gliomas focales
del mesencéfalo son un subgrupo distinto y constituyen
entre el 9-10% del total de tumores de tronco infantiles.
Dan lugar a manifestaciones relacionadas con hidrocefalia
obstructiva y deben ser tenidos en cuenta ante obstrucciones
del acueducto de Silvio de aparicién tardia, al subyacer en
un 10% de las mismas. La RMN es la prueba diagnéstica
de eleccion. El diagnéstico de “glioma tectal benigno” se
realiza habitualmente en base a la apariencia radiolégica
y al curso indolente de estas lesiones. Si la hidrocefalia se
trata adecuadamente, el prondstico en general es excelente.
Dado el curso habitualmente benigno de los gliomas tectales,
la mayoria de los pacientes pueden ser seguidos con RMN
periddicas, sin tratamiento especifico del tumor. La ventri-
culostomia endoscépica es el tratamiento de eleccién para
la hidrocefalia. La torpeza motriz y la ataxia estan descritas
como sintoma de presentacién de los tumores del tectum
aunque los estudios que describen temblor con hidrocefalia
subyacente son escasos.

Presentamos un paciente con torpeza motriz, temblor
y alteracién en el funcionamiento intelectual en relacién a
hidrocefalia obstructiva crénica y lesion mesencefalica com-
patible con glioma tectal. El diagnéstico se realiz con RMN,
y se realizd tratamiento con ventriculostomia endoscopica,
con buena evolucién clinica. Es fundamental tener presente

la posibilidad de una hidrocefalia y un tumor mesencefalico
subyacente ante todo paciente pediatrico con sintomas de
torpeza motriz, sobre todo si asocia sintomas de bajo ren-
dimiento cognitivo.

Palabras clave: Ataxia; Glioma; Hidrocefalia; Tectum;
Temblor; Tronco encefalico.

ABSTRACT

Brainstem tumors constitute 10-25% of pediatric brain
tumors. Focal gliomas of the midbrain are a distinct sub-
group and constitute between 9-10% of the total trunk
tumors in children. They give rise to manifestations related
to obstructive hydrocephaly and must be taken into account
in the case of obstructions of the late-onset Silvio aqueduct,
when undergoing in 10% of them. MRI is the diagnostic
test of choice. The diagnosis of “benign tectal glioma” is
usually made based on the radiological appearance and
the indolent course of these lesions. If hydrocephalus is
treated properly, the overall prognosis is excellent. Given
the usually benign course of tectum gliomas, most patients
can be followed with periodic MRI without specific tumor
treatment. Endoscopic ventriculostomy is the treatment
of choice for hydrocephalus. Motor clumsiness and ataxia
are described as presenting symptoms of tectum tumors,
although studies describing tremor with underlying hydro-
cephalus are scarce.
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We present a patient with motor clumsiness, tremor, and
altered intellectual functioning in relation to chronic obstruc-
tive hydrocephalus and mesencephalic lesion compatible
with tectal glioma. The diagnosis was made with MRI, and
treatment with endoscopic ventriculostomy was performed,
with good clinical evolution. It is essential to keep in mind
the possibility of a hydrocephalus and an underlying mesen-
cephalic tumor before any pediatric patient with symptoms
of motor clumsiness, especially if he associates symptoms
of low cognitive performance.

Key words: Ataxia; Clumsiness; Glioma; Tectum; Brain-
stem; Hydrocephalus; Tremor.

INTRODUCCION

Los tumores del tronco encefélico constituyen el 10-25%
de los tumores cerebrales pediatricos 2. Los gliomas del
tronco encefélico son un grupo heterogéneo de gliomas que
ocurren predominantemente en la infancia. Los gliomas
tectales son tipicamente astrocitomas de bajo grado que
tienen un curso relativamente benigno®. Su localizacién
periacueductal, su ausencia de captacién de contraste, y
sus prolongados periodos de estabilidad son caracteristi-
cos®. Dada la proximidad de estos tumores al acueduc-
to del cerebro los sintomas asociados con estos tumores
incluyen aumento de la presion intracraneal e hidrocefalia
obstructiva, que es la forma mdas comiin de presentacion®.
Estos sintomas incluyen la cefalea, alteraciones visuales,
sintomas piramidales, ataxia, nistagmus, temblor, movi-
mientos cefalicos, problemas cognitivos como déficits de
memoria y disminucién del rendimiento escolar®3. E]
tratamiento de eleccién es el de la hidrocefalia por medio
de ventriculostomia endoscépica, obteniendo una biopsia
durante el procedimiento cuando sea posible, y posterior
seguimiento con RMN seriadas, sin tratamiento especifico
del tumor®.

Presentamos el caso de un vardén de 10 afios con torpeza
motriz, temblor, y alteracién en el funcionamiento intelec-
tual en relacién a hidrocefalia obstructiva cronica y lesion
mesencefalica compatible con glioma tectal. El diagnéstico
se realizd con RMN y se llevo a cabo tratamiento con ventri-
culostomia endoscopica, con buena evolucion clinica.

Es fundamental tener presente la posibilidad de una
hidrocefalia y un tumor mesencefélico subyacente ante
todo paciente pediatrico con sintomas de torpeza motriz,
sobre todo si asocia sintomas de bajo rendimiento cog-
nitivo.
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CASO CLINICO

Varoén de 10 afios que acude a consultas de Neuropedia-
tria por torpeza motriz y temblor. La gestacion habia sido
controlada y sin incidencias, con un parto a término euté-
cico, no precisando reanimacion. El desarrollo psicomotor
fue referido como normal. No habfa presentado crisis comi-
ciales. No tenfa otros antecedentes de interés. No existian
antecedentes en la familia de patologia del sistema nervioso
central (SNC) o retraso psicomotor en la familia ni consan-
guinidad. En la anamnesis referfa la familia dificultades en
la motricidad fina y gruesa, con caidas frecuentes, siendo
independiente para las actividades bésicas de la vida diaria,
pero torpe para los deportes respecto a los otros compafie-
ros. No presentaba orinas oscuras. Tenfa dificultades en la
coordinacion y lectura y problemas en la comprension de
las matematicas, habiendo repetido 2° de primaria. Recibia
refuerzo psicopedagégico en su centro escolar. La sociali-
zacién era normal.

En la exploracién fisica tenfa un peso de 52,1 kilogramos
y una tension arterial de 108/67. El fenotipo era normal.
No presentaba estigmas cutdneos. La exploracién sistémica
no tenia alteraciones y en la exploraciéon neuroldgica los
pares craneales eran normales, campimetria normal, no nis-
tagmus, habla normal, no escandida. El tono muscular era
normal, con reflejos osteotendinosos presentes y simétricos.
No presentaba clonus, tenia pies valgos. El reflejo cutaneo
plantar era flexor bilateral. Se observaba un temblor cinético,
intencional, mas marcado izquierdo y postural sin disme-
trias. No tenia signos extrapiramidales. Signo de Romberg
negativo. Marcha con genu valgo. Dificultades en la marcha
en tindem. Marcha de puntillas y talones conservada, no
marcha en estepaje.

Se solicitd analitica, incluyendo estudio metabdlico e
inmunoldgico y CPK y RMN cerebral con espectroscopia.
Todo el estudio analitico fue normal. En la RMN se objetivé
una dilatacion del sistema ventricular supratentorial (ventri-
culos laterales y III ventriculo), con una disminucion del cali-
bre del tercio medio del acueducto de Silvio, condicionado
por una lesién localizada en el segmento posterior y medial
del hemimesencéfalo derecho, de bordes mal definidos, que
no captaba contraste, con un didmetro de aproximadamente
1,4 centimetros.

Se diagnosticé de hidrocefalia supratentorial obstructiva
condicionada por una lesién mesencefalica que obliteraba
el acueducto de Silvio y que en principio era compatible
con glioma de bajo grado. Se derivo a consultas de neu-
rocirugia, realizandose ventriculostomia endoscépica, con
buena evolucién clinica (disminucion del temblor y mejora

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATR{A DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 299



Ataxia e hidrocefalia como sintoma de presentacion de un glioma cerebral

Figura 1. RM coronal T1. Lesi6n focal mesencefélica derecha (flecha
blanca) de margenes mal definidos que condiciona estenosis del
tercio medio del acueducto de Silvio e hidrocefalia supratentorial
obstructiva crénica y edema periventricular transependimario
secundarios.

en la torpeza y coordinacién motriz), aunque en el momento
actual mantiene dificultades cognitivas.

DISCUSION

Los tumores del tronco encefalico constituyen el 10-25%
de los tumores cerebrales pediatricos!?. Los gliomas foca-
les del mesencéfalo constituyen entre el 9-10% del total de
tumores de tronco infantiles®. Los tumores de la region tec-
tal constituyen un subgrupo distinto de tumores del tronco
encefélico con un curso clinico indolente9. El tectum (techo)
estd localizado en la porsién dorsal del mesencéfalo. La edad
media en la que los nifios con gliomas tectales presentan
sintomas es de 6 a 14 afios?.

Los astrocitomas grado I o grado II (World Health Orga-
nization grado I o II) son las lesiones mas comunes encontra-
das en el tectum®. Los nifios tipicamente se presentan con
sintomas clinicos de aumento de la presion intracraneal en
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Figura 2. RM axial T2. RM ponderada en T2 que muestra lesién
focal de margenes mal definidos localizada en el segmento posterior
y medial del hemimesencéfalo derecho y tubérculo cuadrigémino
(flecha blanca).

relacién a hidrocefalia obstructiva cuando el tumor obstruye
el acueducto de Silvio('9. Entre los sintomas de hidrocefalia
de larga duracién y gliomas tectales se encuentran el pro-
gresivo deterioro del rendimiento escolar, los episodios de
cefalea intermitente, cambios en el comportamiento, fallo de
medro, alteraciones visuales, sintomas piramidales, ataxia,
nistagmus, sindrome de Parinaud, paralisis del sexto par
craneal, temblor, movimientos cefdlicos, macropsia, diplopia
y problemas cognitivos(45710, Entre estos tiltimos destacan
déficits de memoria, disminucién del rendimiento escolar,
cambios de personalidad, y disfasia®.

Nuestro paciente presentaba ataxia y temblor intencional,
asi como disminucién del rendimiento escolar. La mayoria de
estos sintomas se resuelven después de disminuir la presién
de liquido cefalorraquideo. La RMN es la prueba diagnostica
de eleccion®. En la RMN el glioma se presenta con una sefial
hipointensa en T1 e hiperintensa en T2 en la placa tectal,
el realce tras la administracién de contraste intravenoso se
presenta en una pequefia minoria de tumores??. Estas carac-
teristicas en la RMN son bastante especificas y raramente es
necesario el estudio anatomopatoldgico del tumor®.



El tratamiento de eleccién de los gliomas tectales es el de
la hidrocefalia por medio de ventriculostomia endoscopica,
obteniendo una biopsia durante el procedimiento cuando
sea posible3671) sin tratamiento especifico del tumor. Pos-
teriormente el tumor deberia ser seguido clinicamente y con
RMN realizadas de forma seriada. La biopsia esta justificada
en los casos de progresion tumoral®.

Aunque la derivacién ventriculo-peritoneal es eficaz
tratando la hidrocefalia, esta asociada a una tasa mayor de
complicaciones a largo plazo®. Hay grupos de trabajo que
reservan la derivacion para pacientes en los que ha falla-
do la ventriculostomia®. Su prolongada evolucion natu-
ral hace poner en duda a varios autores la necesidad de
medidas quirdrgicas u oncoldgicas adicionales®. Ademas,
queda por demostrar que la cirugia agresiva modifique la
historia natural de los gliomas tectales®?. El tratamiento
quirtrgico del tumor o la radioterapia adyuvante quedan
reservados para pacientes con enfermedad progresiva o
recurrente.

Tras el tratamiento se han observado déficits cognitivos,
incluyendo déficit de atencion, trastornos del aprendizaje y
la memoria®. Nuestro paciente, en el momento actual pre-
senta atin un rendimiento escolar inferior a su edad y esta
requiriendo adaptacion curricular, aun cuando sus otros
sintomas han mejorado.

La mayoria de los pacientes permanecen clinica y
radiolégicamente estables durante largos periodos (hasta
diez afios) después del tratamiento de la hidrocefalia™. La
progresion radiolégica del tumor ocurre en el 15-25% de
los casos®. Los datos que sugieren una expansién tumoral
son cambios radioldgicos, crecimiento e invasion de otras
estructuras y aparicion de sintomas clinicos?. Se consideran
signos de buen prondstico el tamafio tumoral pequefio, la
ausencia de captacion de contraste, la localizacién intrinseca
y la ausencia de la extension tumoral®.

Como conclusién, y en base a nuestro paciente, se debe
tener en cuenta el diagndstico de hidrocefalia de larga evo-

M.R. GONZALEZ ESCUDERO Y COLS.

lucién y la posibilidad de un tumor del tronco cerebral
subyacente ante un nifio con ataxia, temblor intencional y
disminucion del rendimiento intelectual.
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