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Objetivo docente

Describir las manifestaciones radioldogicas de la Gliomatosis cerebr:
mediante RM, asi como sus manifestaciones espectroscopicas que,
aunque inespecificas, son altamente sensibles para su diagnostico.

Se realiza una revision de la literatura sobre las manifestaciones de la
gliomatosis cerebrii, ilustrandolas mediante una serie de casos registrados
en nuestro servicio entre los anos 2011 y 2015, describiendo sus
caracteristicas radiologicas y los aspectos mas relevantes de su diagnostico,
haciendo especial hincapié en los hallazgos espectroscopicos.
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Revision del tema

Introduccion

La Gliomatosis cerebri constituye un proceso neoplasico cerebral primario
descrito inicialmente por Nevin en 1938, y es reconocida por la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS) desde 1979 como una entidad especifica entre los
tumores neuroepiteliales de origen incierto. Representa el 1% de todos los
tumores cerebrales primarios. Se observa una incidencia maxima entre la 3% y 5°
déecada de la vida, siendo la afectacion en la infancia extremadamente rara. No se
objetiva una clara diferencia en la distribucion por sexos (1:1).

Existen dos tipos de gliomatosis cerebri primaria atendiendo a sus caracteristicas
macroscopicas:

* Tipo I: es |la forma tipica de presentacion y consiste en un crecimiento
difuso e infiltrante de elementos gliales sin masa tumoral circunscrita.

* Tipo lI: infiltracion difusa junto a masa focal, generalmente como un
glioma de alto grado.

Atendiendo a su localizacion mas frecuente, encontrariamos que el elemento mas
afectado son los hemisferios, seguidos de la linea media, puente, talamo,
ganglios basales, cerebelo, medula oblonga y, en menor frecuencia, en el
hipotalamo, nervio optico, quiasma y |la medula espinal. El cuerpo calloso se
encuentra afectado en el 50% de los casos.

En los hemisferios la sustancia blanca esta siempre infiltrada, mientras que la
corteza o las leptomeninges presentan una menor frecuencia de afectacion.
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Manifestaciones clinicas

Son muy Inespecificas y variables, siendo las mas frecuentes las crisis
comiciales, las alteraciones cognitivas y la cefalea. La focalidad neurologica
es un hallazgo tardio en el transcurso de la enfermedad.

Existe _una caracteristica disociacion clinico-radiologica, de manera que Ia
extension de la lesion por neuroimagen es mayor de lo que refleja la

repercusion clinica.

RM

La sospecha diagnostica se establece Inicialmente por las caracteristicas
radiologicas mediante RMN

o Afectacion difusa de al menos dos lobulos cerebrales.
 |so-hipointensidad en T1 e hiperintensidad en T2 o T2 FLAIR.

* No muestra restriccion a la difusion .
» Realce minimo o nulo después de la administracion de contraste.

12 FLAN Axaal y 12 Coronal

Aladiacin corboosuboorhcal fronlolemparopanatal rquernda y de os ganghos basales pslalerales, con efecio de
Masa pero peeservando la arquiechaa noemal del cerebro
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Espectroscopia

Otra tecnica relevante para su diagnostico por imagen es la espectroscopia.
Mientras que Ila resonancia magnetica convencional obtiene informacion
anatomica basada en la senal del agua, |a espectroscopia obtiene informacion
guimica sobre diversos metabolitos.

La espectroscopia permite obtener un espectro metabolico del cerebro basado
en que la diferencia en la composicion quimica de sus metabolitos se refleja en
una diferente frecuencia de resonancia.

Cada metabolito que contiene hidrogeno presenta una frecuencia de precesion
diferente, representado en una grafica donde el eje X representa la frecuencia
de resonancia expresada en partes por millon y el eje Y representa Ia
concentracion de dicho metabolito.
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Los metabolitos mas relevantes en la E-RM son los siguientes:
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Metabolitos observados dependiendo del hempo de eco (1E) en la adquisicaon de E-RM

~rfoeroe Hopds Vegen de o Comcha [ avore

Creatina (Cr) - Presentan una resonancia principal en 3,03 ppm y una segunda resonancia en 3,90
ppm. Son compuestos relacionados con la capacidad energetica del cerebro. Se considera la
resonancia con menor variabilidad del cerebro por lo que es el pico de referencia para comparar €l
resto de metabolitos. Su concentracion disminuye solo si se produce una gran destruccion tisular
como en neoplasias, ACVs o estados de hipoxia.

N-acetil aspartato (NAA) - es un marcador neuronal. Su resonancia se encuentra centrada en 2,02
ppm y es la mas intensa que se observa en la E-RM del parénquima sano. La disminucion de este
metabolito atiende a multiples causas relacionadas con la pérdida de neuronas o axones (isquemia,
EM, neoplasias, abscesos, encefalitis...).

Colina (Cho) - Su frecuencia de resonancia es 3,20 ppm. Refleja metabolismo de turnover celular y
esta aumentada en procesos que producen hipercelularidad, aumentando en las neoplasias
cerebrales primarias y en el cerebro en desarrollo; disminuye en enfermedades vasculares y
demencias.
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Mioinositol (ml) - Su pico se situa a 3,56 ppm (solo se observa en secuencias de TE corto). Esta
presente en los astrocitos y actua como osmorregulador. Se encuentra aumentado en astrocitomas
de bajo grado, en la enfermedad de Alzheimer y en la esclerosis temporal mesial, y disminuido o
ausente en tumores no gliales y en situaciones de hiperosmolaridad.

Lactato - Representa el metabolismo anaerobio y resuena a 1,32. En condiciones normales no se
detecta en el parenquima cerebral. Su presencia indica que la respiracion oxidativa normal esta
alterada y que los carbohidratos estan siendo catabolizados por la via anaerobia. Aumenta de

manera inespecifica en abscesos, isquemia y necrosis tumoral.

Lipidos - Se observan con TEs muy cortos y originan dos resonancias principales en 0,9 ppmy 1,3
ppm. Su presencia se ha relacionado con la presencia de necrosis y se proponen como criterio de

malignidad, sobre todo si aparecen en espectros reqgistrados con un TE largo.

Se establecen unos cocientes NAA/Cr, Cho/Cr, ml/Cr de tal manera que:

* A menor NAA/Cr mayor destruccion neuronal
* A mayor Cho/Cr mayor recambio celular

Asi pues una disminucidon de NAA y aumento de Cho se asocia a un mayor grado
de malignidad.

En la GC se han descrito mayores niveles de Cr y ml que en un espectro normal
aunque también ocurre en el astrocitoma de bajo grado, pero en el caso de la GC
también hay una cierta disminucion de NAA y aumento de Cho

Entre los diagnosticos diferenciales que nos debemos plantear se
encuentran: encefalitis, ACV, tumores de estirpe glial de bajo grado y en
menor frecuencia enfermedades desmielinizantes.
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Alectacon predommanie de la susianca gns, imphcando al nGcleo lenboutar, caudado y Bamo equierdos, asi como al cortex cerebral,

con efecto de maaa pero preservando la arguiectura cercbral nomad
N R eSpaciroscopsa ay una elevacn 00 K0S maErcadonras o rephcacon newronal, oon un oo de Cho y
peokfecacdn ghal debudo al alo peco de mique denola Gambios por ghoses

Feferentn Mot Veooee de ' Condo - S

Alectaain coricosuboarheal fronlolemedeal dorecha con edocio do masa, preservando la arquiteciurea corebeal noms
La especirascopia muesira una slovactn de ml y Cho con descanso on la NAA

Falevers v Hagetsd
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SIN0S de sweling cerabral diuso 0N alectacdn predommante 0 &3 suslanca DIanca, aungue con 3 MpeCcacain de estruciuras de susianta gns
de ambos Kbulos lemporales, hipocampd y panelal zowendo, oon pérdda de déarenciaodn susianca blanca-suslancia gns

NO hay resincodn 2 la déustn o realos kas & adminasiracion de confrasio nlravencso, a ciierancea o una QUM aquda
PrOCESD &n &l cudl obpelvariamos resinosdn y realoe
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Hpennlensedad en 12 en Kbulo Fonlolemporal zquesrdo sin resincadn a ka ddusidin o realce Iras a ademmsiraciin de Gadolno
tn B especirascopa se observa un aumenio del poo de mi y Cho con dasmmucdn en ios nevolas do NAA

Hedovenlm Yogdd Vaper e o Conahe - Jomniny
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ENgrosamenio e hpenmiensidad en 12 en 13 sustancsa Dianca ronlal béaleral pero predommnaniements derocha. Hay nistracon de &
rodila del cusrpo calioso v gero desplazameenio de [a linea meda hadia 18 zquerda

Area de roaion frondal derecha con exlonsdn meningea, que puede cormeaponder con un lumor ghal peemano

sugesine e Ghomaloss cencdn oo || - _
Semarcs MNoas Virgmnm &0 W Lonche - Jamors
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Pronostico v tratamiento

Es una enfermedad de muy mal pronostico, con una supervivencia media que
ronda los 12 meses desde el diagnostico.

1Z FLAIR

Cambos posiquerurgicos en region frondad derecha
AleClacon FoNtotemporal derecha Oon un a0 efacio 08 Masa on dacion Con progrstn 0o fa anfermadad, comespondiante con el
M ProNOSHco QUE CACIanNZa a osla enfermedcac

b Moty Viesen de o Lot - 2o

Las posibilidades de tratamiento incluyen la cirugia, aunque dificultada por la
naturaleza difusa de la lesion.

La quimioterapia puede estabilizar o Incluso mejorar el curso de la
enfermedad, pero lleva asociada una elevada toxicidad.

Finalmente la combinacion de tratamiento quimio-radioterapico es otra
posibilidad terapeutica.
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Conclusion

La Gliomatosis cerebri es un tumor cerebral muy raro con manifestaciones
clinicas y radiologicas inespecificas y que conlleva un mal pronostico. La RM es
la prueba diagnostica por imagen mas sensible para detectar las alteraciones
producidas por la gliomatosis cerebrii, presentando un patron infiltrativo tipico,
iInvolucrando a al menos dos Iobulos.

Las secuencias clasicas de RM nos hacen sospecharla, no obstante sus
hallazgos pueden plantear diagnostico diferencial con otras entidades que
debemos tener en cuenta tales como encefalitis, ACV, tumores de estirpe glial de
bajo grado y en menor frecuencia con una enfermedad desmielinizante.

La espectroscopia, sin embargo, nos ayuda a afinar este diagnostico, no exenta
de caracteristicas compartidas con otros tumores gliales de bajo grado, pero
acotando aun mas los diagnosticos diferenciales planteados, permitiendo una
mayor aproximacion diagnostica a esta enfermedad.
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