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RESUMEN

En principio, cualquier tumor cerebral intra o extra-axial, benigno o maligno, comun o raro
puede causar epilepsia. No obstante lo anterior, los tumores gliales de bajo grado
supratentoriales y tumores glioneuronales son los que tienen mayor probabilidad de
desarrollar epilepsia. Clinicamente, las crisis son el rasgo principal de los tumores primarios
y secundarios y suelen ser intratables con los farmacos antiepilépticos. El término de
tumores asociados a epilepsia de larga evolucidon (TAELE) fue introducido por Luyken y
colaboradores para reconocer a los tumores que con mayor frecuencia se presentan en
pacientes con epilepsia farmacorresistente sometidos a cirugia. Generalmente son tumores
de lento crecimiento, de bajo grado de malignidad y localizacién cortical. Principalmente
afectan a personas jévenes. El ganglioglioma y el tumor neuroepitelial disembrioplasico son
los tumores mas frecuentes. La neocorteza peritumoral evidencia cambios cito-
arquitecturales que corresponden a una displasia cortical focal (DCF), clasificada como DCF
tipo IIIb por la Liga Internacional contra la Epilepsia. La cirugia guiada por
electrocorticografia con reseccion completa de la zona epileptogénica permite alcanzar una
buena evolucién clinica en los pacientes con TAELE. En una minoria de pacientes las crisis

pueden repetirse con recurrencia del tumor, siendo rara la progresion anaplasica.

INTRODUCCION

La asociacion entre epilepsia y tumores cerebrales ha sido observada por mas de un siglo.
En 1882, Jackson declard que la epilepsia representa la manifestacion clinica inicial y a veces
Unica en los tumores gliales y fue el primero en reconocer la relacién entre la
epileptogenicidad del tumor y el compromiso de la sustancia gris cortical en pacientes con

tumores cerebrales (1).

En principio, cualquier tumor cerebral intra o extra-axial, benigno o maligno, comun o raro
puede causar epilepsia (2,3). No obstante lo anterior, los tumores gliales de bajo grado
supratentoriales y tumores glioneuronales son los que tienen mayor probabilidad de

desarrollar epilepsia (4).

Aproximadamente el 30% de los tumores cerebrales asociados a epilepsia de larga evolucion

(TAELE) son farmacorresistente (5).



Pretendemos con este trabajo de revisién y actualizacion, describir las generalidades de los
TAELE, los mecanismos de epileptogénesis, el tipo de cirugia a realizar asi como la

morfologia de tumores infrecuentes en la practica quirdrgica habitual.
Incidencia de los tumores cerebrales

La incidencia total de los tumores cerebrales es de 18.71% de los casos x 100.000
habitantes / afio. Las lesiones benignas se presentan en el 11.52% de los casos x 100.000
habitantes / afio, en tanto a los tumores malignos les corresponde el 7.19% de los casos x
100.000 habitantes /afo (6).

De todos los tumores cerebrales primarios, los gliomas son los mas frecuentes y les
corresponde el 67.6%. Se derivan de los tres tipos de células gliales: astrocitos
(astrocitomas), oligodendrocitos (oligodendroglioma) y células ependimarias
(ependimomas). Comparten las siguientes caracteristicas: lesiones infiltrantes lo que
imposibilita la reseccion quirdrgica completa, inestabilidad genética, incurabilidad,

empeoramiento progresivo y recurrencia local (7).

Los gliomas de bajo grado son mas frecuentes en pacientes entre 20 y 40 anos, en tanto,
los de alto grado se presentan entre 40 y 70 afos. El glioblastoma multiforme es la
neoplasia mas agresiva y mas frecuente de todos los tumores cerebrales, su incidencia es de
7-8 casos x 100.000 habitantes. Le corresponde el 45-50% de todos los gliomas, se
presenta entre los 45-65 afios de edad y el radio hombre-mujer es de 1.5:1. La sobrevida
media es de 12-18 meses para los glioblastomas multiformes primarios. El astrocitoma
anaplasico es mas frecuente en personas jovenes y le corresponde el 10-35% de todos los
gliomas, la edad de inicio oscila entre 35-55 afios, el radio hombre-mujer es 1.2-1 y la

sobrevida media es de 24-36 meses a los 5 afios. (7).
Tumores y epilepsia

El término de tumores asociados a epilepsia de larga evolucién (TAELE) fue introducido por
Luyken y colaboradores para reconocer a los tumores que con mayor frecuencia se

presentan en pacientes con epilepsia farmacorresistente (EFR) sometidos a cirugia (8).

Los bancos Anatomia Patoldgica de centros dedicados a cirugia de epilepsia han demostrado

gue los tumores cerebrales son la segunda causa mas frecuente tanto en nifios como en



adultos con EFR y representan el hallazgo histolégico primario en el 10-30% de los pacientes

sometidos a tratamiento quirurgico (8,9).

La incidencia de tumores cerebrales en pacientes con epilepsia es de aproximadamente el
4%, en tanto la frecuencia de epilepsia en este grupo de pacientes es del 30% o mas en
dependencia del tipo de tumor (10). Otros por su parte plantean que la incidencia se
relaciona con el tipo histolégico y la localizacion anatémica de la lesién, por lo que los
tumores supratentoriales localizados en la corteza y superficialmente tendran mayor

frecuencia de crisis comparado con los tumores infratentoriales (8).

Clinicamente, la epilepsia focal es el sintoma mas comun y a veces Unico de los TAELE. El
déficit neuroldgico es relativamente infrecuente y la epilepsia puede presentarse en
cualquier edad, pero en la mayoria de los casos, aparece en la adolescencia y en adultos

jovenes (5).

La asociacién de TAELE y esclerosis hipocampal se presenta tan solo entre el 2 y el 25% de
los casos, este porciento se ve incrementado cuando coexiste con displasia cortical focal
(DCF) (40-80% de los pacientes) (11-14).

La asociacion de epilepsia y tumores cerebrales puede ser dividida en dos grupos: 1.-
tumores que solo presentan crisis, generalmente son lesiones de bajo grado y afectan a
ninos y pacientes jovenes y 2.- tumores con crisis y déficit neurolégico, con mayor
frecuencia son tumores de alto grado y afectan a pacientes de mediana edad y mayores
(10).

Las neoplasias cerebrales que con mayor frecuencia se asocian a EFR incluye a: 1.- Tumores
de origen glial: astrocitoma pilocitico, xantoastrocitoma pleomoérfico (XAP), astrocitoma
difuso, oligodendroglioma y glioma angiocéntrico (GA) y 2.- Tumores glioneuronales:
ganglioglioma (GG) y gangliocitoma, tumor neuroepitelial disembrioplasico (TND), tumor
papilar glioneuronal, tumor glioneuronal formador de rosetas y tumor glioneuronal con islas
de neuroépilo (2,15). De estos dos grupos, los mas frecuentes en series quirdrgicas de EFR
son los tumores glioneuronales y dentro de estos el GG y TND (16,17). El neurocitoma
extraventricular es una entidad rara y puede ser considerado en el espectro de tumores

glioneuronales asociado a epilepsia focal (18).



El comportamiento indolente y el potencial epileptogénico de los tumores glioneuronales
hacen pensar de qué se trata de lesiones del desarrollo mas que de una verdadera neoplasia
(19).

Los siguientes rasgos o propiedades caracterizan a los TAELE: 1.- inicio de los sintomas a
edades tempranas; 2.- epilepsia como el sintoma neuroldgico primario y a veces unico; 3.-
lento crecimiento y larga sobrevida; 4.- tipica localizacion cortical; 5.- predominio en el
[6bulo temporal; 6.- muchos exhiben diferenciacién neuronal o incorporan neuronas
corticales; 7.- prondstico favorable posterior a la cirugia (mejoran las crisis y el tratamiento
del tumor); 8.- una minoria de casos de TAELE de bajo grado presentan un comportamiento
impredecible y agresivo con recurrencia y raramente una transformaciéon anaplasica o una
lesion de alto grado; 9.- probablemente ocurren durante el desarrollo del cerebro y 10.- no
comparten los rasgos moleculares que caracterizan a los gliomas difusamente infiltrantes

como mutaciones en el IDH1 o deleciones en el cromosoma 1p/19q (2).
TAELE y epileptogenicidad

Relacionado con los mecanismos de epileptogenicidad de los TAELE, debemos tener en
cuenta dos elementos: los factores relacionados con el tumor (tamano y localizacién) y los
cambios peritumorales. Los tumores de alto grado de malignidad que se presentan con crisis
son por lo general mas pequefios en tamafio que los de alto grado sin crisis, en tanto los
tumores de bajo grado con crisis son mas grandes que los que no estan asociados a
epilepsia. Los tumores localizados en el I6bulo temporal y frontal con compromiso cortical asi

como en la insula son mas proclives a desarrollar crisis epilépticas (4).

Los tumores glioneuronales presentan una epileptogenicidad intrinseca, la que esta dada por
la presencia de un componente neuronal hiperexcitable asi como por la compresion o
irritaciéon de la corteza adyacente (20-22). Los analisis de electrocorticografia (ECoG) en
este grupo de tumores demuestran, que la densidad neuronal relativamente alta se asocia
con un patréon de descarga altamente epileptiforme (puntas continuas o descargas

reclutantes) (23).

Otro elemento a tener en cuenta, es el aumento marcado de la expresidon de la respuesta
inmune con activacidn de la cascada del complemento y la produccion de citoquinas
proinflamatorias lo que provoca alteraciones de la barrera hematoencefdlica, la que pudiera

tener un rol adicional en la epileptogenicidad de los tumores cerebrales (24).



Respecto a los cambios peritumorales, Shamji y coautores plantean que el daho abrupto del
tejido con aislamiento del area cortical y el depdsito de hemosiderina son causas de
actividad epiléptica en los tumores de alto grado rapidamente progresivos (24). Estudios
inmunocitoquimicos y funcionales han evidenciado cambios citoarquitecturales vy
neuroquimicos en la corteza de pacientes con EFR asociada a tumor. Se involucran ademas
cambios enzimaticos que pueden afectar la sintesis y almacenamiento de neurotransmisores
(24).

Por ultimo y no menos importante en la evaluacidon de los TAELE, es la presencia de otras
patologias en el area peritumoral (gliosis, DCF y esclerosis hipocampal) que pueden ser
responsables de la persistencia de las crisis tras la reseccion del tumor (25-28). La
identificacion de otra lesidon que coexista con el tumor puede tener una relevancia clinica, si
tenemos en cuenta que el tumor por si mismo puede ser eléctricamente silente, por lo que el
origen de las crisis seria en el tejido patoldgico contiguo al tumor (29). Dentro del grupo de
TAELE, los tumores glioneuronales, especialmente el GG y el TND se asocian a DCF en mas
del 80% de los casos (2).

Cirugia y TAELE

Los objetivos principales del tratamiento quirdrgico en tumores de bajo grado relacionados
con EFR son la reseccidn completa de la lesion y el control de las crisis epilépticas, si
tenemos en cuenta que estas son el sintoma cardinal en la mayoria de los pacientes con un
rango entre el 40 y 60% (3), existiendo una correlacién demostrada entre la cronicidad del

tumor y la incidencia de las crisis (20).

En la actualidad, se debate la estrategia quirdrgica a realizar en los pacientes con TAELE. El
tipo de cirugia puede estar enfocada solamente al tema oncoldgico y/o resolver la epilepsia
(5). Las evaluaciones neuropsicoldgicas asi como los estudios prequirldrgicos no invasivos
definiran la extension de la zona epileptogénica (ZE), que permitird a su vez elegir la mejor
opcidn quirargica (lesionectomia vs. cirugia guiada / resecciones extensas) en estos
pacientes con el objetivo de lograr un control adecuado de las crisis epilépticas y una

evolucion clinica satisfactoria (5, 9,11).

Es controvertido el tipo de cirugia a realizar (lesionectomia o cirugia guiada / resecciones
extensas). Algunos concuerdan que la lesionectomia proporciona los mejores resultados en

el control de las crisis de los TAELE con localizacidon extratemporal y temporolateral (30),



otros por su parte plantean que los resultados son polémicos para las lesiones
temporomesiales (9). Otras series defienden la reseccién guiada del tumor asi como del
tejido adyacente (area epileptogénica) para lograr la condicion libre de crisis de los enfermos
(31,32). Englot y colaboradores comentan en su trabajo que los pacientes con tumores de
bajo grado en el I6bulo temporal sometidos a resecciones extensas y guiadas alcanzaron un

estado libre de crisis comparable con resecciones totales o subtotales (26).

Mas reciente, Tandon y colaboradores apoyan que la reseccion completa de la lesidén es la
mejor opcion en los pacientes con tumor y epilepsia. Los autores analizaron dos grupos de
pacientes, el primero incluy6 13 casos con epilepsia relacionada a neoplasia (el 5.5% de 235
pacientes sometidos a cirugia de epilepsia) y un segundo grupo integrado por 21 enfermos
con epilepsia tumoral (28% de 75 casos con tumores de bajo grado o intermedio). Al
analizar la evolucién postquirirgica, todos a excepcion de uno en el grupo de epilepsia se
encontraban en la clase I de Engel (libres de crisis). En el segundo grupo, se realizaron
resecciones adicionales por recurrencia de las crisis a 7 enfermos, el resultado fue 18

pacientes en clase Ia, en la clase Ib, Ic y IIa, un paciente cada uno (33).

Teniendo en cuenta lo antes comentado, se debe considerar durante el manejo quirdrgico de
estos pacientes la necesidad de realizar una cirugia de epilepsia en vez de resecar solo el
tumor. La cirugia de epilepsia junto con los estudios de ECoG intraoperatoria (Figura 1)
garantizaran la reseccidn completa del tumor y la identificacién, localizacién y mapeo de la
ZE, la cual puede o no, coincidir con la lesién visible en las imagenes de resonancia
magnética (IRM), lograndose un control adecuado de las crisis epilépticas (12,33).
Prequirdrgicamente la ZE se define cuando analizamos los hallazgos clinicos, de

neuroimagenes, neurofisioldgicos y neuropsicoldgicos (30,34).



Otros autores refieren tener en cuenta diferentes factores en la evaluacién prequirdrgica en
este grupo de pacientes, entre los cuales tenemos: localizacion del tumor (corteza no
elocuente vs. elocuente), ZE que puede estar mas alld del tumor (para el I6bulo temporal
puede estar en la amigdala o en el hipocampo), tumor residual, lateralidad, la cicatriz que se
produce posterior a una lesionectomia previa, recurrencia de las crisis por recrecimiento del

tumor y la conservacion de las funciones cognitivas alrededor de la lesion (32,33).

El prondstico de los TAELE posterior a la reseccidon quirdrgica, es en la mayoria de los casos
favorable, el 80%-90% de los enfermos queda libre crisis posterior a la cirugia (clase I de
Engel) (31). En una revisidn extensa de 910 pacientes con neurogliomas, se demostrdé que
entre el 68-84% de pacientes con TND estaban libres de crisis, por su parte, entre el 54-
94% de los enfermos con GG alcanzaron la condicion libre de crisis (35). En tanto, Southwell
y colaboradores demostraron que el 85% de los pacientes con GG estaban libres de crisis a
los 5 afios de operados (36). Una minoria de casos con TAELE de bajo grado, pueden
comportarse de una manera imprevisible y agresiva, con recurrencia local y raramente se

manifiestan con transformacién anaplasica o una lesién de alto grado (2).

Neuropatologia de algunos de los TAELE
En este apartado abordaremos las particulares de algunos de estos tumores por lo

infrecuente que resultan en la practica quirdrgica habitual.
Las caracteristicas histoldgicas de los TAELE influyen en su tendencia a generar las crisis.

El GA es una lesién rara, de lento crecimiento que afecta fundamentalmente a nifos y
adultos jévenes con EFR. Le corresponde el grado I de la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) (37). Localizacién cortical, los sitios mas frecuentes son la corteza fronto-parietal y el
I6bulo temporal asi como la regién hipocampal. Las IRM muestran un tumor cortical, sdlido,
bien circunscripto, hiperintenso que no capta contraste y en ocasiones se aprecia un
compromiso de la sustancia blanca subcortical. En T1 se aprecia una extension en forma de
tallo hacia los ventriculos; la necrosis y la calcificacidn son raras. Macrocoscépicamente, el
GA puede mostrar una expansion del area implicada con borramiento de las estructuras
anatédmicas. Al microscopio éptico se observan células fusiformes, bipolares y monomorfas,
nlcleo alargado y disposicién angiocéntrica caracteristica, formando pseudorosetas
perivasculares semejante a un ependimoma. No se observan mitosis, necrosis ni
proliferacién endotelial. Inmunoreactividad con la proteina acida gliofibrilar (GFAP), proteina

S100, vimentina y antigeno de membrana epitelial; negatividad con los marcadores



neuronales. El indice de proliferacion oscila entre el 1% o menos al 5% (generalmente es
1% o menos) (2, 37). La microscopia electrénica y la inmunohistoquimica evidencian una
diferenciacién astrocitica y ependimaria (38). Su histogénesis no estd clara. Las
caracteristicas antes mencionadas apoyan la hipétesis de que el GA puede surgir de células
precursoras ependimarias (39), pero la localizaciéon del tumor rechaza esta hipotesis.

El GG (Figura 2) es un tumor neuroepitelial bien diferenciado, raro, de crecimiento lento,
cuya incidencia es del 0.4% de todos los tumores del SNC y el 1.3% en series grandes de
tumores cerebrales (40). Le corresponde el grado I de la OMS (37). Son referidos como los
tumores que con mayor frecuencia se asocian a la epilepsia del 16bulo temporal, afectando al
40% de un total de 209 pacientes reportado por Blimcke y colaboradores (41) y en el 15-
25% de los enfermos en otras series (42,43). Macroscépicamente es un tumor intracortical,
firme, bien circunscripto, soélido o quistico con ligero efecto de masa asi y calcificacion. Al
microscopio 6ptico es un tumor glioneuronal, caracterizado por neuronas displasicas (bi o
multinucleadas) desorganizadas y el componente glial recuerda al astrocitoma pilocitico,
fibrilar y oligodendroglioma. Otros hallazgos son la presencia de cuerpos granulares
eosinofilicos y fibras de Rosenthal, infiltrado linfocitico perivascular, calcificaciones, red de
fibras reticulares y una sobresaliente red de capilares. Las mitosis, la hiperplasia endotelial
y la necrosis son raras, excepto en los casos con transformacion maligna (40, 44). Puede
apreciarse también focos de DCF (Figura 3). Algunos GG muestran rasgos anaplasicos en el
componente glial y son diagnosticados como GG anaplasicos, grado III de la OMS (45). El
diagnéstico diferencial debe realizarse con el astrocitoma pilocitico y el XAP, pero solo en el
GG encontramos el componente neuronal bien desarrollado. Diferenciarlo también con el
astrocitoma fibrilar con neuronas corticales atrapadas, las cuales son citoldgicamente
normales y arquitecturalmente bien organizadas; el TND tiene neuronas normales y flotan
en lagos de mucina y el elemento gial recuerda mds a un oligodendroglioma que un
astrocitoma y por ultimo con la DCF que carece de espacios quisticos, cuerpos granulares

eosinofilicos e infiltrado linfocitico perivascular (44).

El TND (Figura 4) se caracteriza por un curso benigno, afecta a ninos y a adultos jévenes
con EFR, localizacién intracortical (comunmente supratentorial) y aspecto multinodular. Le
corresponde el grado I de la OMS (37). Varios autores lo han considerado como una lesion
hamartomatosa atipica y esto se debe a su localizacion en la sustancia blanca, la frecuente
asociaciéon con DCF, la curacion aparente de los enfermos tras la reseccion completa asi

como una disposicion desorganizada de los componentes glial y neuronal que carecen de
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una atipia citoldgica importante (42,46). Le corresponde menos del 1% de todos los tumores
cerebrales primarios (44), pero en centros dedicados al tratamiento quirdrgico de la
epilepsia, resultd ser el tumor mas frecuente en una serie de 327 pacientes, afectando a 61
de 94 pacientes con tumores de bajo grado de malignidad (47). Desde el punto de vista
macroscoépico, el tamafio varia de pocos milimetros a varios centimetros (47), consistencia
viscosa asi como un aspecto multinodular cuando es resecado completamente (48). Esta
constituido por el componente glioneuronal especifico (forma simple) y el componente de
nodulos gliales (astrocitico, oligodendrocitico y elemento neuronal). Cuando ambos
componentes se observan se le denomina forma compleja. Microscopicamente, lo
caracteristico es el elemento glioneuronal especifico y se describe como una estructura
columnar, perpendicular a la superficie cortical y haces de axones rodeados por células
pequefas similares a oligodendrocitos (oligo-like), entre las columnas apreciamos neuronas
que flotan en una matriz de mucina. Entre estas células encontramos astrocitos estrellados
los cuales son positivos a la GFAP. La presencia de mitosis, necrosis e hiperplasia endotelial
es rara (44,48). No obstante a lo planteado, se han referido rasgos que apoyan una
patogénesis neoplasica en el TND dados por una marcada celularidad, actividad proliferativa,
aparente multifocalidad y el reporte reciente de transformacién maligna en un caso
incompletamente resecado (49). Duggal y colaboradores refirieron dos pacientes con TND
gque mostraron pleomorfismo nuclear, proliferacién vascular y mitosis atipicas en el
componente astrocitico del nédulo glial. Uno de los enfermos presentd una recidiva del
tumor a los 11 afos de la intervencién quirdrgica con transformacion maligna, en tanto el
otro paciente tras un periodo de seguimiento de 4 afios no ha evidenciado recidiva de la
lesion (50). El andlisis inmunohistoquimico demuestra positividad para marcadores
neuronales (sinaptofisina, cromogranina, neurofilamento y MAP2) y proteina S100, positiva
en las células oligo-like. El diagndstico diferencial debe realizarse con el oligodendroglioma
sobre todo en las biopsias pequefas, pero la presencia de invasién cortical, satelitosis
perineuronal y afectacién de la sustancia blanca son elementos que estan a favor de un
oligodendroglioma. Diferenciarlo también con el GG y el astrocitoma pilocitico, estos son
tumores mas delimitados y con abundantes cuerpos granulares eosinofilicos y fibras de
Rosenthal (44).

Cuando se revisan las caracteristicas clinicas del TND y el GG encontramos que ambos
afectan a personas jévenes con EFR de larga evolucidon, especial predileccién por el [é6bulo

temporal, asociados a DCF y de manera general comparten un excelente prondstico con la
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reseccion completa de la lesién. Con el anélisis microscépico, ambos estan compuestos por

células gliales y neuronales y asociados a DCF (47,51-53).

El XAP es una variante del astrocitoma que se caracteriza por afectar a nifios y adultos
jovenes que con frecuencia presentan un trastorno convulsivo de larga evolucién,
localizacidon cortical superficial (predominio temporal) con compromiso meningeo y con un
pronodstico relativamente favorable. Le corresponde el grado II de la OMS (13). Ha sido
descrito también en el cerebelo y en la médula espinal (54,55). Relacionado con su
incidencia le corresponde menos del 1% de todos los tumores astrociticos (56).
Macroscopicamente, es un tumor sélido o frecuentemente quistico con un nédulo mural,
atachado a las meninges y en ocasiones calcificado. Histolégicamente encontramos células
fusiformes entremezcladas con astrocitos gigantes mono o multinucleados con variacion en
el tamafio y su coloracién, inclusiones intranucleares, astrocitos lipidizados, cuerpos
granulares intensamente eosinofilicos o palidos, focos de linfocitos y células plasmaticas asi
como fibras de Rosenthal sobre todo en la periferia del tumor. Con técnicas de plata se
demuestra mejor la presencia de fibras reticulares y las células a su vez, pueden estar
rodeadas de una membrana basal (reticulina positiva). Al microscopio electrénico se
reconoce como una lamina basal pericelular. En los casos donde se observen 5 o mas
mitosis por 10 campos de gran aumento y necrosis puede utilizarse el término de XAP con
rasgos de anaplasia. El inmunomarcaje evidencia positividad para la GFAP, proteina S100 y
marcadores neuronales (por la tendencia marcada a la diferenciacion neuronal) (56). Se ha
visto recurrencia en tumores no resecados completamente, el aspecto histoldgico puede ser
similar a la lesidn original o presentar rasgos de anaplasia, reportandose la transformacién
maligna en el 15-20% de los casos (44,56). El diagndstico diferencial debe realizarse con los
siguientes tumores: glioblastoma multiforme, gliosarcoma, histiocitoma fibroso maligno vy
sarcoma pleomorfico por el marcado pleomorfismo nuclear y los focos que semejan una
diferenciacion mesenquimal pero los cuerpos granulares eosinofilicos no se encuentran en
estos tumores y la presencia de reticulina ayuda a descartar el glioblastoma. Otro tumor a
tener en cuenta es el GG, el que muestra menos pleomorfismo y no encontramos astrocitos
lipidizados, y el elemento neuronal es mas visible. Debe diferenciarse también con el
astrocitoma pilocitico por el pleomorfismo nuclear pero carece de la reticulina intercelular.

Desde el punto de vista clinico con el meningioma (44).

El tumor papilar glioneuronal fue establecido como entidad clinico patolégica por Komori y
colaboradores en el afio 1998 (57) he incorporado en la ultima clasificacidn de tumores
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cerebrales de la OMS (37). Tiene una localizacién supratentorial, siendo el I6bulo temporal el
sitio mas frecuente (36%), seguido por el frontal (28%), parietal (9%) y occipital (2%) (2).
Se ha reportado una localizacion periventricular y un origen intraventricular (58,59). Le
corresponde el grado I de la OMS (37). Las IRM revelan una lesién quistica con areas sélidas
y a veces un nédulo mural. Afecta a adultos jovenes con una edad promedio de 25.9 afios
(rango de 4 - 75 afios). En los casos publicados, en el 34.5% se recoge una historia de
epilepsia, la que se incrementa hasta el 53% cuando tiene una localizacién temporal.
Histoldgicamente se observan estructuras pseudopapilares formadas por un centro vascular
hialinizado rodeado por células gliales pequefias y cubicas con nucleo redondo,
hipercromatico y escaso citoplasma asi como sabanas interpapilares o colecciones focales de
neurocitos y ocasionalmente células ganglionares y/o células gangliodes (intermedio entre
neurocitos y células ganglionares). El componente astrocitico que reviste las papilas son
GFAP y nestina positivo; en las regiones interpapilares, positividad con la sinaptofisina y el
neurofilamento. Ocasionalmente se aprecian cuerpos granulares eosinofilicos y fibras de
Rosenthal. Puede encontrarse calcificacion degenerativa y hemosiderina. Ausencia de
actividad mitdtica y un Ki67 entre el 1-2% en la mayoria de los casos. La DCF no ha sido
descrita (2).

El tumor glioneuronal formador de rosetas es una lesién rara y se origina cerca del cuarto
ventriculo / fosa posterior. En un reporte de 11 casos, Komori y colaboradores lo
establecieron como entidad distintiva en el afio 2002 (60). Le corresponde el grado I de la
OMS (13). A pesar de que tipicamente no se acompana con crisis epilépticas se incluye en el
grupo de los TAELE por su similitud histoldgica con el TND supratentorial (61). Solo una
proporcion significativa de pacientes con tumor glioneuronal con islas de neuropilos se
presentan con crisis epilépticas de corta o larga duraciéon (62). Localizacién supratentorial
con tres casos descritos que mostraron un compromiso espinal que pudiera representar una
diseminacion del tumor (63). Al microscopio éptico apreciamos neurocitos redondos que
recuerdan las células oligo like del TND, presencia de delicadas rosetas, patron de
crecimiento alveolar, un componente parecido al astrocitoma pilocitico y cambios
degenerativos. La diferencia entre el tumor glioneuronal formador de rosetas y el TND estan
dadas, por la ausencia en este Ultimo de una verdadera positividad de las rosetas
neurociticas con la sinaptofisina y la infrecuencia de las neuronas flotando en lagos de
mucina en el primero (64). Las islas son sinaptofisina positiva rodeadas por neurocitos
pequenos positivos con el NeuN. Ocasionalmente podemos encontrar células ganglionares

intercaladas.
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CONCLUSIONES

Los TAELE constituyen una causa bien reconocida de epilepsias focales. Los tumores
glioneuronales son los mas frecuentes y la mayoria de ellos se localizan en el lébulo
temporal. La DCF se asocia con el GG y el TND. Las crisis epilépticas que se presentan en
estos pacientes son farmacorresistente. La cirugia guiada por ECoG con reseccién completa

de la ZE permite alcanzar una buena evolucién clinica en los pacientes con TAELE.
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Anexos

-

Post

Figura 1. A. Segmento de registro de ECoG intraoperatorio pre reseccién donde se
evidencia puntas aisladas y repetitivas en la region cortical expuesta, zona epileptogénica
estimada pre-quirdrgicamente. B. Segmento de registro de ECoG intraoperatorio post-
reseccion donde se observa la abolicién de las descargas epileptiformes. Las imagenes
pertenecen a un paciente operado de tumor asociado a epilepsia de larga evolucién en el

CIREN.
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Figura 2. Ganglioglioma. A. Poblacion mixta de células gliales y neuronales neoplasicas.
Hematoxilina/Eosina, x400. B. Componente glial positivo a la proteina acida gliofibrilar,
x100.C. Marcada inmunorreactividad al CD34, x100. D. Células neuronales positivas al

neurofilamento, x100. Las imagenes pertenecen a un paciente operado en el CIREN.
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Figura 3. A y B. Laminacion cortical anormal adyacente al ganglioglioma de la figura 2 con
neuronas hipertroficas, agrupadas y mal orientadas en la capa II. Hematoxilina/Eosina,
x100. B. Kluver-Barrera, x200. Las imagenes pertenecen a un paciente operado en el
CIREN.

Figura 4. Tumor neuroepitelial disembrioplasico. A. Disposicién columnar, perpendicular a
la superficie cortical. Hematoxilina/Eosina, x100. B. Presencia de neuronas flotando en lagos
de mucina, rodeadas por células “oligolike”. Hematoxilina/Eosina, x400. C.
Inmunoreactividad neuronal a la enolasa neurona especifica, x100. Las imagenes pertenecen

a un paciente operado en el CIREN.
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