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Resumen

Introduccion. Presentamos los aspectos clinicopa-
tolégicos y radiolégicos de uno de los escasos casos de
xantoastrocitoma pleomérfico espinal publicado, una
entidad neoplasica infrecuente en una realmente rara
localizacion. Revisamos la breve literatura inglesa dis-
ponible y establecemos un apropiado manejo en funciéon
de ésta.

Caso clinico. Mujer de 60 afios de edad que con-
sulto6 por acorchamiento progresivo de su mano
izquierda, acompafado de ocasionales parestesias de
dos meses de evolucién. La exploracion neurologica
mostré debilidad y un leve trastorno de la sensibili-
dad propioceptiva de la extremidad superior derecha.
El diagnéstico diferencial tras las pruebas de imagen
se establecio entre astrocitoma y ependimoma. La
paciente recibié tratamiento quirtirgico obteniéndose
una reseccion completa y el diagnéstico de
xantoastrocitoma pleomérfico. En los controles de
imagen realizados a los 6, 12, 24 y 36 meses no se
objetivo recidiva tumoral. Actualmente la paciente ha
recuperado su calidad de vida previa.

Discusion y conclusion. Comparando con los xan-
toastrocitomas pleomorficos intracraneales, aquellos
con localizacién espinal (XAPE) presentan diferentes
caracteristicas epidemioldgicas, con afectacién predo-
minante de niveles cervical y dorsal alto. La hipétesis
de comportamiento mas agresivo de los XAPE podria
ser corroborada tras la revision de la literatura. El
estudio de extension es fundamental para descartar la
descrita diseminacién a través del neuroeje. El grado
de extension de la reseccion quirirgica es crucial en la
prevencion de la recurrencia tumoral. La radioterapia
adyuvante deberia tnicamente considerarse cuando
aparece tumor residual y/o anaplasia. Ensayos clinicos
randomizados y bases de datos multicéntricas son nece-
sarias para conocer todos los aspectos de esta entidad
neoplasica.

Recibido: 16-02-10. Sceptado: 1-06-10

390

PALABRAS CLAVE: Espinal. Tratamiento. Xantoastroci-
toma pleomorfico.

Spinal pleomorphic xantoastrocytoma. Case report

Summary

Introduction. We report the clinical, radiological
and pathological features of a spinal pleomorphic xan-
thoastrocytoma, an unusual neoplastic entity in a really
rare location, establish an appropriated management
of these lesions and review the short available english
literature.

Case report. A 60 years old woman consulted with
doctor because she felt progressive clumsiness accom-
panied by occasional paresthesias on her left hand.
Neurological examination showed up weakness and
slight propioceptive disturbances. The differential ima-
gine diagnosis was established between intramedullary
astrocytoma and ependimoma. Patient underwent sur-
gical gross total remove. Histopathological examination
confirmed the diagnosis of pleomorfic xanthoastro-
cytoma. We performed MRI controls at 6, 12, 24 and 36
months that did not reveal recurrence. Nowadays, the
patient has regained her previous quality of life.

Discussion and conclusion. Comparing to published
cases about intracranial pleomorphic xanthoastrocyto-
mas, spinal pleomorphic xanthoastrocytomas (SPXA)
present different epidemiological characteristics. The
known SPXAs affected to cervical and/or high thoracic
levels. The hypothesis about a more aggressive beha-
viour of PXA in spinal cord may be corroborated after
literature review. Extension examination is mandatory
since dissemination along the neuroaxis has been des-
cribed. Removal extension is crucial in the prevention
of tumour recurrence. Adyuvant radiotherapy should
only be considered when there is postoperative residual
tumour and/or anaplastic features. Randomized clinical
trials or databases are necessary to know all the aspects
of this pathological entity.
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Introduccion y objetivo

El xantoastrocitoma pleomorfico (XAP) es una entidad
neoplasica definida por Kepes y cols. en 1979%!". Mas tarde
en 1993, fue incluida en la clasificacion de tumores del sis-
tema nervioso central de la OMS#*!1213, El X AP es asociado
con un intervalo libre de recurrencia y supervivencia pro-
longados con una media de 18 afios'. A pesar del relativo
buen pronostico, el XAP puede recidivar y un 15-20% de
dichos tumores recidivados podrian presentar transforma-
cion anaplasica®*1822,

El XAP se presenta predominantemente a lo largo de las
primeras cuatro décadas de vida, siendo mas frecuente la
localizacion supratentorial en el 98% de los casos, involu-
crando el 16bulo temporal en el 50-60% de los pacientes*!.
En la literatura inglesa disponible s6lo hemos encontrado
tres casos publicados con una localizacion espinal®*!8.

Las caracteristicas histologicas de los XAP son real-
mente tipicas y comprenden pleomorfismo celular y nu-
clear, depositos lipidicos citoplasmaticos, abundantes fibras
reticulinicas estromales, inmunopositividad citoplasmatica
a la proteina acida gliofibrilar, crecimiento tumoral en
relacion a las leptomeninges en la mayoria de los pacien-
tes e implantacion al menos parcial del plasmalema de las
células tumorales a la lamina basal. Las mitosis son vistas
ocasionalmente, siendo rara la necrosis, solamente hallada
entorno al 11%""3. Una de sus caracteristicas mas importan-
tes de estas neoplasias es el comportamiento relativamente
benigno a pesar del pleomorfismo histologico'2°.
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En nuestro trabajo describimos los aspectos clinico-
patolégicos y radiologicos de uno de los escasos casos
publicados en la literatura inglesa de xantoastrocitoma
pleomorfico espinal (XAPE), una infrecuente localizacion
para dicho tipo de tumores, revisamos los casos anterior-
mente documentados y establecemos su adecuado manejo
basandonos en la escasa literatura disponible.

Caso clinico

Mujer de 60 afios de edad que consultd por acorcha-
miento progresivo de su mano izquierda, acompafiado de
ocasionales parestesias de dos meses de evolucion. La
exploracion neuroldgica mostré debilidad, leve alteracion
propioceptiva y reflejos osteotendinosos exaltados en el
miembro superior derecho. No existio trastorno esfinteriano
ni otros hallazgos.

El estudio mediante resonancia magnética revelo en las
imagenes potenciadas en T1 una masa intramedular a nivel
C4-C5 de 10x8x6 milimetros, anclada a la vertiente dorsal
de la médula espinal, con intenso y homogéneo realce tras
la administracion de gadolinio. Asociada a esta lesion se
objetivaba una cavidad siringomiélica desde region bulbar
hasta T3 distalmente (Fig. 1). El estudio radiologico se
completd con RM craneal y espinal sin hallazgos positivos.
El diagnostico diferencial se establecio entre astrocitoma y
ependimoma.

Bajo anestesia general y en posicion decubito prono, la
paciente es intervenida mediante un abordaje posterior con
monitorizacion de potenciales evocados intraoperatorios.
Se realiz6 laminectomia C4-C5, durotomia y mielotomia
media posterior. Durante el procedimiento se evidencié un

Figura 1. Imagenes preoperatorias de resonancia magnética potenciada en T1 con contraste axial (A) y sagital (B) revelan
lesion intramedular de 10x8x6 millimetros a nivel C4-C5, con captacion homogénea e intensa tras la administracion de
gadolinio. (C). Imagen RM potenciada en T2 muestra cavidad siringomiélica desde bulbo hasta D3.
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Figura 2. Tincion H&E que demuestra tumor de caracteris-
ticas gliales con intenso pleomorfismo celular (citoplasmas
vacuolados, niicleos hipercromaticos y grotescos).

Figura 4. Positividad intensa para la proteina gliofibrilar
acida.

significativo anclaje del tumor a las leptomeninges y una
transicion xantocromica que hizo posible una facil disec-
cion y la reseccion total de la lesion.

El examen anatomopatologico confirm¢ el diagndstico
de XAP. Las tinciones con hematoxilina-eosina (Fig 2)
pusieron de manifiesto tejido tumoral de caracteristicas
gliales, moderadamente celular, con células pleomorficas
mono o binucleadas, citoplasmas vacuolados y nucleos
hipercromaticos y grotescos. Una densa estructura reticu-
linica rodea pequeflos grupos de células o células aisladas
tal y como demuestra la tincion de Gomori (Fig 3). Se
observo un indice mitdtico bajo, menor del 1% y ausencia
de necrosis. Las células tumorales presentaron positividad
para proteina gliofibrilar acida (Fig .4) y proteina S100,
mientras que fueron negativas para sinaptofisina, cromo-
granina y neurofilamentos.

La evolucién postoperatoria fue térpida e incluyo
la presentacion de meningitis bacteriana ¢ hidrocefalia
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Figura 3. Tincion de Gomori que muestra denso entramado
de fibras de reticulina que rodean grupos celulares.

WA
Figura 5. Imagenes postoperatorias de RM sagital poten-
ciada en TI tras la administracion de contraste (4) y
potenciada en T2 (B) que revelan reseccion total del tumor,
retraccion dorsal del cordon medular y una significativa
reduccion de la cavidad siringomiélica.

secundaria que precisé la colocacion de un sistema de
derivacion ventriculoperitoneal, proceso al que se solapd
la concurrencia de un accidente isquémico transitorio.
Finalmente la paciente pudo ser dada de alta presentando
como Unica alteracion un discreto trastorno de la sensibi-
lidad propioceptiva en su extremidad superior derecha.

La paciente no recibid otros tratamientos comple-
mentarios. Se realizaron estudios de control mediante
resonancia magnética a los 6, 12, 24 y 36 meses que no
revelaron recidiva tumoral. El estudio realizado a los seis
meses mostré una reduccion significativa de la cavidad
siringomiélica y una retraccion de la médula espinal en el
nivel intervenido (Fig 5). En la ultima revision la paciente
ha recuperado su estado funcional y la calidad de vida
previa a la aparicion de los sintomas que propiciaron el
diagnostico.
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Discusion y conclusion

Las caracteristicas epidemioldgicas de los casos de
XAPEs publicados, en comparacion con los xantoastroci-
tomas pleomorficos intracraneales (XAPIC) son diferentes.
La edad en el momento del diagnostico es mayor en las pri-
meras, con una media de edad de 42 afios, frente a la media
de 26 afos establecido para los XAPIC®. Respecto al sexo,
los XAPEs afectaron predominantemente a mujeres, Unica-
mente uno de los cuatro casos descritos, el mas joven, fue
varon, mientras que entre los XAPIC existe uniformidad
respecto a la distribucion de sexos?’.

Respecto a la localizacion, los XAPEs conocidos afec-
taron a la médula cervical y/o dorsal alta. El primero de
ellos, descrito por Herpers en 19934, involucro los segmen-
tos C5-D1, del segundo de ellos por orden de publicacion
no disponemos de datos?, el tercero afectd desde D2-D4'8y
el descrito en este trabajo C4-C5.

El caso que recogemos presenta hallazgos intraope-
ratorios tipicos de estos tumores, entre ellos la ya referida
relacion con las leptomeninges, supuestamente debido a
un origen tumoral en los astrocitos subpiales, tal y como
ponen de manifiesto los estudios mediante microscopia
electronica e inmunohistoquimia’®!1%!-16,

Radiologicamente el diagnodstico diferencial es obli-
gado plantearlo entre astrocitoma y ependimoma, lesiones
intramedulares mas frecuentes y habitualmente con compo-
nente quistico. Por su extremada rareza es dificil establecer
el diagnostico inicial de XAPE, la caracteristica mas tipica
de estas lesiones es la estrecha relacion y el anclaje a las
leptomeninges'.

Los casos de XAPEs descritos presentan cavidades
siringomiélicas asociadas, sin captaciones patologicas de
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sus paredes. Por su parte, las lesiones de localizacion in-
tracraneal van asociadas a una formacién quistica en
un importante porcentaje de casos', con un contenido
xantocrémico en su interior con captacion de contraste iini-
camente en el nédulo mural. En el caso de la localizacion
espinal ninguno de los autores hace referencia al contenido
de las cavidades siringomiélicas ni a su exploracion quirtr-
gica, ni tampoco fue realizada por nuestra parte, pero dada
la evolucion postoperatoria nos inclinamos por interpretar-
las como fendomenos de hidromielia.

Giannini y cols.? obtuvieron una supervivencia total de
81% a los 5 afos y 70% a los 10, con una tasa de supervi-
vencia libre de recurrencia de 72% a los 5 afos y 61% a los
10 afios tras analizar su serie de 71 XAPIC, mientras que
unicamente dos de los cuatro XAPEs se encontraban vivos
y libres de recurrencia a los 3 afios del diagndstico. Herpers
y cols.* sugirieron la posibilidad de un comportamiento
mas agresivo de los XAPEs, lo que podria parecer una
conclusion precipitada ya que presentaron un caso aislado
sin referentes previos en la literatura, pero los casos poste-
riormente descritos concuerdan con esta hipotesis.

Una de las diferencias fundamentales entre el nuestro y
los casos restantes es el estudio de extension que ninguno
de los anteriores autores refieren en sus trabajos. Estos
obvian la posibilidad de diseminacion tumoral a lo largo
del neuroeje descrita tanto en casos de XAP anaplasicos
como no anaplésicos'*' y que podria justificar por otra
parte el mal pronostico referido anteriormente.

Existe una profunda controversia respecto al prondstico
de los XAP y la efectividad de la cirugia y otras terapias
en su tratamiento. Macaula y cols."S en su estudio sobre
XAPIC establecieron en 1993 el mal prondstico asociado
a la presencia de caracteristicas anaplasicas en el tumor

Tablal
Casos publicados de xantoastrocitoma pleomérfico espinal
Caso Sexo | Edad Clinic Loc. Resec. Adyuv. Recur. Evoluc.
Present Radiot.
Herpers M 66 Hipoestesia T2-T4 Total Si, tras Si. Local Hipoestesia
1994 T1-T12 segunda tras 8 meses | y paraparesia
cirugia postcirugia

Fouladi H 12 Cefalea --- Total Si Si. Local y Muerto por
2001 metastasis enfermedad
Nakamura M 33 Hipoestesia C5-T1 | Total No No. 3 afios Hipoestesia
2006 postcirugia nivel L1
Actual M 60 Paresia C4-C5 | Total No No. 3 aios Trastorno
2010 postcirugia propioceptivo
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primario o de la recurrencia en el recidivado, con super-
vivencias menores de un afio en la mayoria de los casos
evaluados. Definieron anaplasia como una alta actividad
mitética, marcada celularidad, hipercromatismo nuclear,
hiperplasia endotelial, necrosis geografica y disposicion
nuclear en empalizada. El grado de reseccion total o parcial,
o el tratamiento con radioterapia no se asociaron a diferen-
cias en la supervivencia. Aunque su revision no fue capaz
de identificar factores prondsticos, estos autores sugirieron
un posible beneficio de la reseccion quirtrgica completa.
Mas tarde, en 1996, Pahapill y cols." analizaron 79 pacien-
tes identificados en la literatura inglesa desde 1979 hasta
1994 con XAP de localizacion intracraneal. Este estudio
mostro que la inclusion de pacientes con XAP y que habian
presentado necrosis histologica en el estudio de Macaula y
cols.'” habia sesgado sus conclusiones, ya que si los pacien-
tes con necrosis eran excluidos, la reseccion completa seria
claramente beneficiosa. Por el contrario, la resecciéon com-
pleta no supondria grandes beneficios para los pacientes
con tumores que presentan necrosis. Respecto al papel de
la radioterapia, sus analisis no encontraron influencia en
el prondstico de estos tumores, pero sugirieron el posible
papel beneficioso de la radioterapia adyuvante en los casos
de X AP sin necrosis. Giannini y cols.? en 1999 revisaron 71
pacientes con lesiones intracraneales y realizaron un ana-
lisis uni y multivariante concluyendo que la extension de
la reseccion y el indice mitdtico eran predictores indepen-
dientes de recurrencia y supervivencia libre de enfermedad
y que solamente el indice mitotico era factor independiente
para la supervivencia. La presencia de necrosis no tuvo
significacion, asi que plantearon designar XAP anaplasico
basandose en su indice de proliferacion con o sin necrosis
acompanante. El papel de la radioterapia y quimioterapia
adyuvantes no fue claramente establecido por estos auto-
res.

Aunque las series de XAP espinales e intracraneales
no son comparables, dado lo limitado del nimero de casos
de los primeros y la dificultad para extraer conclusiones y
establecer pautas de actuacion, consideramos fundamental
el conocimiento y descripcion de las series de localizacion
intracraneal descritas en parrafos anteriores.

En el caso presentado, se alcanzo una reseccion total y
no se aplicaron tratamientos complementarios, tal y como
ocurrid con el caso expuesto por Nakamura y cols'®, dado
que el estudio anatomopatolégico no mostrd ni necrosis ni
alto indice mitdtico. Herpers y cols.* tampoco hallaron en
su caso signos de anaplasia, pero el corto tiempo libre de
recurrencia, 8 meses, y la reseccion parcial conseguida®!"®
justificaron la administracion de radioterapia adyuvante
tras la segunda cirugia.

El grado de reseccion es crucial en la prevencion de
recurrencia tumoral. Tanto en nuestra experiencia como
en la disponible en la literatura consultada, la radioterapia
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adyuvante inicamente deberia ser considerada cuando exis-
ta tumor residual y/o caracteristicas anaplasicas. Se debe-
rian realizar no obstante, ensayos clinicos randomizados
y bases de datos multicéntricas para poder conocer mejor
todos los aspectos de esta entidad neoplasica.
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