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RESUMEN

Los astroblastomas son tumores gliales de origen neuroepitelial y representan del 0,45 al 2,8 % de todos los tumores neurogliales. Se presenta el caso de un
paciente masculino de 12 afios de edad que ingresé en sala de psiquiatria del hospital pediatrico por presentar un trastorno depresivo acompafiado de disminucion
de la fuerza muscular de la mano derecha y sialorrea. Al examen fisico se observo estupor, pupilas anisocéricas por midriasis izquierda, signo de Babinski y
hemiparesia derecha. Dos dias después cursa con degradacion subita del nivel de conciencia y se le realizé tomografia de craneo urgente donde se observa imagen
tumoral heterogénea sugestiva de astroblastoma. Se realiza craneotomia frontoparietotemporal izquierda con excéresis parcial del tumor seguido de radioterapia.
El astroblastoma es una neoplasia del sistema nervioso central extremadamente rara por lo cual es propenso a diagndsticos erréneos.
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ABSTRACT

Astroblastomas are glial tumors of neuroepithelial origin and represent 0.45 to 2.8% of all neuroglial tumors. The case of a 12-year-old male patient who was
admitted to the psychiatric ward of the pediatric hospital due to a depressive disorder accompanied by decreased muscles trength of therigh thand and sialorrea
is presented. The physical examination revealed stupor, anisochoric pupilsdue to left mydriasis, Babinskisign, and righthemiparesis. Two days later he
presented with a sudden deterioration in his level of consciousness and anurgentskull CT scan was performed, showing a heterogeneous tumor imagesuggestive
of astroblastoma. A left fronto-paretotemporal craniotomy was performed with partial excision of the tumor followed by radiotherapy. Astroblastoma is a
nextremely rare neoplasm of the central nervous system, which is why it is prone to mis diagnosis.
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INTRODUCCION

Los astroblastomas (AB) son tumores gliales raros de origen neuroepitelial descritos por primera vez por Bailey y Cushing
en 1926. El AB es una neoplasia controvertida y de extrema rareza del sistema nervioso central. Representa del 0,45 al 2,8 % de
todos los tumores neurogliales y se localiza con mayor frecuencia en los hemisferios cerebrales de nifios, adolescentes y adultos®?34.

En los estudios de imagen, el tumor de forma general aparece como una masa bien circunscrita ubicada en el hemisferio

cerebral, con mejora heterogénea del contraste y, en ocasiones, areas quisticas?.
Su rasgo histopatoldgico caracteristico es la pseudoroseta astroblastical®. Estas estructuras inmunorreactivas de proteinas acidas
fibrilares gliales (GFAP) consisten en células tumorales monopolares 0 menos frecuente cuboidales, orientadas en forma de radio

alrededor de un vaso sanguineo central y, por lo tanto, representan un tipo de pseudoroseta perivascular®.
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El diagndstico de ABes desafiante, ya que rara vez se encuentra en la practica clinica. Las apariencias histopatolégicas y
radiolégicas a menudo se asemejan a otras neoplasias gliales puesto que son tumores cerebrales solidos, periféricos y grandes. Los
sintomas clinicos comunes incluyen dolor de cabeza, vomitos, nduseas, convulsiones y caries en los niveles de conciencia*S. La
Organizacién Mundial de la Salud (OMS) no habia clasificado con anterioridad el AB debido a la ausencia de datos clinico-
patoldgicos suficientes. Sin embargo, la actualizacién més reciente etiqueta a esta entidad cancerigena como un tumor neuroepitelial
de alto grado (Grado 4) con origen desconocido®.

El objetivo de este articulo es describir la presentacion clinica e imagenoldgica de un paciente con AB de alto grado.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 12 afios de edad, tez blanca, con antecedentes de atopia respiratoria; hepatitis hace 4 meses y dengue con 2
meses de anterioridad. Ingresé en la sala de psiquiatria del Hospital Pediatrico Provincial Docente de Camagiiey “Eduardo
Agramonte Pifia”, el 21 de noviembre de 2021 por presentar un trastorno depresivo acompafiado de disminuciéon de la fuerza
muscular de la mano derechay sialorrea. Refiere la madre que, desde el padecimiento de dengue, ha estado con episodios de cefalea
matutina acompafiada de vomitos. Dos dias después del ingreso se constatd degradacion subita del nivel de conciencia.
En los datos obtenidos en el examen fisico se observa:

Sistema nervioso: Estupor. Escala de Glasgow: 11/15. Pupilas anisocéricas por midriasis izquierda, hemiparesia derecha por
predominio braquial, signo de Babinski derecho y fondo de ojo: pupilas con bordes borrosos. Excavacién fisioldgica. No se observan
alteraciones vasculares. Macula normal. Retina aplicada.

Se realiza fondo de ojo evolutivo a las 48 horas y se observan discos Opticos no definidos, totalmente borrosos. Vasos
sanguineos distendidos, con pequefias microhemorragias peripapilares. Papiledema establecido.
Estudios hematoldgicos realizados: conteo de plaquetas: 190 x 10° unidades internacionales por litro (Ul/L); hematocrito: 0.36;
eritrosedimentacion: 23 mm/h. Hemograma con diferencial: leucocitos: 10.3x10°UI/L; polimorfonucleares: 0.36 %; linfocitos: 0.34
%:; monocitos: 0.01 %; eosindfilos: 0.03 %.
Coagulograma completo: Tiempo de coagulacion: 77; tiempo parcial de coagulacidn: 157"; tiempo de sangramiento: 1°; tiempo
parcial de protrombina: 18°"; tiempo parcial de tromboplastina: 31"".
Quimica sanguinea: proteinas totales: 75 g/L; albumina: 47 g/L; transaminasa glutamico oxalacetico (TGO): 18 UI/L; colesterol:
3.6 mmol/L; ganmaglutamiltranspeptidasa (GGT): 12 UI/L; triglicéridos: 0.7 mmol/L, fosfatasa alcalina: 256 UI/L; lactato
deshidrogenasa (LDH): 505 UI/L; creatinina: 76 mmol/L; urea: 3 mmol/L.

En los estudios imagenolégicos se observa:

Tomografia simple de crdneo en equipo multicorte: se visualiza imagen tumoral heterogénea de gran tamafio que mide
109x61x82mm. Ocupa los lobulos frontal, parietal y temporal izquierdo con densidades sélidas, quisticas y calcificaciones en su
interior con desplazamiento de la linea media de 17 mm, comprime cuerno frontal, tercer ventriculo, cuerno occipital y temporal
ipsilateral. Se visualiza erosion de la tabla interna frontoparietal. Surcos, circunvoluciones y cisterna ambiens del lado izquierdo
comprimidos. Cortes axiales coronales y sagitales, en los cuales se aprecié una imagen completa frontoparietotemporal izquierdo
con areas isodensas, hiperdensas y quisticas con densidad de liquido cefalorraquideo (LCR). Areas quisticas superolaterales con
tabiques interiores. Desviacion de linea media hacia la izquierda. Colapso ventricular homolateral.

Se lleva tratamiento con medidas generales, medicamentos neuroprotectores y antiedema cerebral, e intervencion quirlrgica urgente.
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Ese mismo dia se llevo a quirdfano. Se realiz6 una craneotomia frontoparietotemporal y puncion del quiste tumoral. No
fue abordada la lesién debido a sangramiento de la herida. Luego fue trasladado a la unidad de cuidados intensivos (UCI).
Transcurridas 48 horas fue Ilevado nuevamente al sal6n de operaciones. Se hizo reapertura quirlrgica y excéresis de alrededor de
20 a 25 % del tumor. Durante el proceso hubo sangramiento difuso significativo.

Diagnostico anatomopatologico: Glioma maligno de alto grado compatible con AB. (Figura. 1y 2)

Fig. 1- AB (20x). Se observan estructuras papiliformes con procesos citoplasmaticos unipolares y robustos soportados rapidamente
por nucleos vasculares, Algunos vasos con engrosamiento hialino.

Fig. 2- AB (20x). Se observan rasgos histologicos de alto grado de malignidad con zonas de necrosis, mitosis atipicas y
pleomorfismo celular y nuclear.

El paciente mantuvo ingreso de la UCI por 7 dias. Present6 una parada cardiorrespiratoria y se realizaron maniobras de
resucitacion que fueron efectivas. Fue trasladado a la sala de neurocirugia y dos meses después se remite a Hospital Pediatrico
Docente “Juan Manuel Marquez” de La Habana donde fue ingresado en la sala de neurocirugia. Desde el punto de vista clinico se

observo cuadro ansioso depresivo del paciente, en el marco de su traslado hacia la capital.
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Se retiraron partes de los puntos de sutura y se realizé tomografia axial computarizada (TAC) simple de craneo, resonancia

magnética nuclear (RMN) simple y contrastada de craneo.
RMN contrastada: en cortes axiales en t1 se observa una imagen heterogénea frontoparietotemporal izquierdo, con areas isointensas
que incluyen otras mas pequefias hiperintensas, lateral al cuerpo de ventriculo lateral y ligero efecto de masa sobre el mismo. En los
cortes sagitales en la misma secuencia se definen &reas hipointensas rodeadas de halo hiperintenso. En los cortes hechos con infusion
de contraste, se definen practicamente las mismas imagenes, sugestivo de la no captacion de contraste.

En relacion con los datos imagenolégicos se propone una reintervencion quirdrgica. Sin embargo, su familia opta por
tratamiento oncoldgico, que incluye nimotuzumab y radioterapia de la cual se aplicaron 30 sesiones.

Concluida la radioterapia y la quimioterapia, el paciente presentd buen estado general y neurolégico. Se realizaron estudios
imagenoldgicos evidenciandose imagen frontoparietal izquierda en el tercio medio del area sensorimotora de 2 cm de diametro
anteroposterior (AP), 3 cm de diametro transversal (T) y 2,5 cm de didmetro cefalocaudal (CC) cuyos margenes se realzan con el
contraste.

Dos afios después (12 de mayo de 2023), se realizd una RMN simple y contrastada de craneo de alto campo, con técnicas
de espectroscopia y difusion. Persistid imagen heterogénea frontoparietal en T1 y flair con anillo hiperintenso marginal que realza
con contraste endovenoso (Gadolineo) y mide 2,2 cm de didmetro AP; 2,3 cm de didmetro T y 1,5 cm de diametro CC. La técnica
de espectroscopia en el area de la lesion muestra un pico elevado de lactato y lipidos y difusion del pico N-acetil-aspartato(NAA)

en posible relacion con recidiva tumoral.

DISCUSION

Desde que Bailey y Cushing lo describieron inicialmente en 1926 como un tumor glial separado y lo caracterizaron adn
mas por Bailey y Bucy en 1930; este tumor se ha descrito esporadicamente en la literatura. EI AB se relaciona con resultados
variables y es una entidad muy discutible. Se cree que los tanicitos cerebrales son la fuente de origen de estos tumores. Los tanicitos
estan implicados en el transporte de neuropéptidos. Estos se parecen a algunos tumores cerebrales poco frecuentes, como el
subependima y el AB. Estos tumores a veces se denominan tanicitomas®.

Los AB se definen de forma histolégica por la presencia de pseudorosetes perivasculares y una hialinizacion perivascular’.
Pueden parecerse a tumores astrociticos, ependimomas y tumores no neuroepiteliales debido a sus componentes astroblasticos. La
falta de fibrilaridad es una caracteristica esencial para distinguir los AB de otras neoplasias gliales. En los aspectos inmunolégico,
histolégico y quimico, los AB son inmunorreactivos para GFAP, proteina S100, vimentina, y la mayoria muestran una
inmunorreactividad citoplasmética focal para EMA. Se observaron inmunofenotipos similares en el tumor inicial y recurrente en el
caso de preocupacion®.

De hecho, ya en 1989, Bonnin y Rubinstein?? clasificaron el AB en subtipos de grado bajo y alto, con tumores de grado alto
que mostraban caracteristicas particulares como proliferacion microvascular, necrosis con pseudoempalizadas, aumento de la
celularidad y atipia nuclear con un indice proliferativo mitdtico MIB-1 alto. En el contexto del pronostico, los grupos notificaron
una clara correlacion entre los tumores de grado alto y la supervivencia precaria®2. Coincide el caso que se presenta con el subtipo
de alto grado

Seglin Hammas et al en el examen radiografico, las lesiones muestran una apariencia caracteristica que puede ayudar al
patélogo a hacer el diagnostico de astroblastoma. En la resonancia magnética, se ve supratentorial casi de manera exclusiva y es

periférica en su ubicacién. Por lo general, aparece como una masa grande, bien demarcada y lobulada. A menudo tiene componentes
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s6lidos y quisticos con una apariencia burbujeante caracteristica en el componente sélido, se creia el resultado de la arquitectura
vascular del tumor, con una mejora del contrato no homogénea y poco edema vasogénico?®. En el caso presentado se realizaron
ambos examenes que resultaron de gran ayuda para establecer la localizacion de la lesion a nivel fronto-parieto-temporal izquierdo,
asi como las caracteristicas propias de este tipo de lesion con componentes sélidos, quisticos y calcificaciones en su interior.

Segun Joshi et al” el AB se localiza con mayor frecuencia en la region supratentorial, a predominio de la region frontal,
pero también se informa en parietal, occipital, intraventricular, tronco encefélico, médula espinal y, a veces, extraaxial. Segun Price
et al® esta enfermedad es descrita con mayor incidencia en mujeres. Seguida de una revision posterior de 54 casos por Hammas et
al? en 2018, el grupo encontrd que el aumento de la edad, la localizacion anatémica supratentorial y el tratamiento antes de 1990
eran factores de mal pronéstico, lo que casi con certeza reflejaba los avances en las modalidades de diagndstico por imagenes y el
aumento de la probabilidad de presentacion sintomatica temprana en un tumor infratentorial®. El caso presentado es contrario a la
distribucion en cuanto al sexo, sin embargo, coincide en la localizacion.

Desde el punto de vista genético los tumores similares al AB estan compuestos por al menos dos tipos genéticos basados
en la presencia de la mutacion pV600E del gen B-Rafserina/treonina quinasa (BRAFV600E) o reordenamiento del gen MNL1. Las
fusiones entre MN1 en la regién cromosdmica 22q12.1 y el dominio BEN que contiene 2 (BEND2) en Xp22.13 se informan en
tumores reordenados por MN19%°,

Mallick et al* en los datos de 152 pacientes fueron recuperados de 63 publicaciones. Encontré que la mediana de edad de
presentacion fue de 16 afios (rango 0-71). Las mujeres se vieron afectadas dos veces méas que los hombres (70,3 frente a 29,7 %).
La localizacion de los tumores estaba con mayor presencia en el 16bulo frontal (39 %), seguido del parietal (26,7 %). EI 25 % de los
pacientes presentaron dolor de cabeza y convulsiones como sintomas; la edad de presentacion en el caso fue de 12 afios la cual se
corresponde con la literatura, al igual que la sintomatologia inicial.

El AB es una neoplasia de extrema rareza. Se presenta el caso de un escolar de 12 afios de edad observandose en los
examenes de imagen e histopatolégicos los rasgos distintivos de la enfermedad que permite diferenciarlo de otras neoplasias. El
tratamiento habitual e ideal es la reseccién quirdrgica. En este caso la reseccién quirGrgica parcial del tumor acompafiado de una
terapia adyuvante de radioterapia y quimioterapia han jugado un rol protagdnico en la reduccidn de la sintomatologia descrita en el
paciente. Sin embargo, no se conoce si los efectos de la terapia adyuvante impidan la recidiva tumoral y se piensa en la reseccién
total del tumor como una necesidad independiente de la mejoria del paciente®3,

La reseccion total es el mejor tratamiento; el papel preciso de la quimioterapia y la radioterapia todavia se debate, en
particular para los tumores de alto grado®.

CONCLUSIONES

Los AB son tumores del sistema nervioso central de extremada rareza. Al ser un tumor de tal particularidad y su semejanza
con otros tumores su diagnostico puede verse afectado como sucedi6 en este caso, un aspecto que suele diferenciar su diagnostico

es el estudio histopatoldgico. Se considera que la reseccion total del tumor es el mejor tratamiento.
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