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Glioma angiocéntrico. Presentacion de un caso

Angiocentric glioma: a tumour with ependymal type differentiation

Bernardo Weil Lara

RESUMEN

El glioma angiocéntrico se incluye como una nueva enti-
dad en la tltima clasificacion de la OMS dentro la categoria
«otros tumores neuroepiteliales» y considerado grado 1. Pre-
sentamos un caso en un nifo de 10 afios con una neoplasia
cerebral hemisférica que se manifesto clinicamente con cri-
sis epilépticas. Radiologicamente la tumoracion era hiperin-
tensa en T2. Histologicamente presentaba, como rasgos dis-
tintivos, células monomorfas bipolares fusiformes con
patron angiocéntrico, y pseudorrosetas radiales. Las técnicas
de inmunohistoquimica mostraban expresion para PGFA, y
una caracteristica positividad para EMA en forma de gotas
citoplasmaticas o formaciones tubulares microscopicas. La
neoplasia fue extirpada en su totalidad no detectandose reci-
divas en controles radiologicos, en seis aflos de seguimiento.
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SUMMARY

The latest WHO classification included angiocentric
glioma as a new entity in the category of «other neuroepi-
thelial tumours» and considered it a grade 1 tumour. We pre-
sent a case in a 10 year old boy with a brain tumour clini-
cally manifested as seizures. Radiologically the tumour was
T2-hyperintense. Histologically, distinctive features were
monomorphous bipolar spindle cells in an angiocentric pat-
tern, and radial pseudorosettes. The immunohistochemical
study showed expression for GFAP, and a characteristic
positivity for EMA as dot-like or cytoplasmic tubular
microscopic formations. The tumour was excised as a who-
le and no recurrences were detected in six years of follow-
up with imaging techniques.

Keywords: Angiocentric glioma, ependymal differen-
tiation.
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INTRODUCCION

El glioma angiocéntrico se considera una neoplasia
cerebral estable o de crecimiento lento, asociada a epi-
lepsia, que afecta a niflos y a adultos jovenes. Esta neo-
plasia se caracteriza histologicamente por presentar un
patron de crecimiento angiocéntrico, y estar constituida
por células monomorfas bipolares con caracteristicas
inmunohistoquimicas y ultraestructurales de diferencia-
cioén ependimaria. Se trata de una lesion recientemente
descrita con una relacion incierta con otras neoplasias de
diferenciacion ependimaria. La incidencia no se conoce
todavia. Se presenta un caso y se revisa la literatura sobre
el tema.

DESCRIPCION DEL CASO

Nifio de 10 afios que ingresé por presentar crisis epi-
lépticas en tres ocasiones en el mismo dia. Una semana
antes presento episodios breves de «reaccion de parada
(cese de actividad con fijacion de la mirada) sin desco-
nexion de su entorno. Las crisis no respondieron a trata-
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miento. Se detectd una tumoracion cerebral localizada en
l6bulo frontal izquierdo que anatdbmicamente incluia par-
te anterior del lobulo parietal, la cual llegaba hasta la
cisura interhemisférica anterior y, superiormente, con la
sustancia gris cortical de la convexidad cerebral. Dicha
lesion presentaba en T1 baja sefial y en T2 densidad pro-
ténica alta. En secuencia T2 coronal la hiperdensidad en
sustancia blanca parecia extenderse hacia nivel periven-
tricular (asta frontal izquierda). Tras la inyeccion de con-
traste parecia presentar una muy discreta captacion en la
periferia de la lesion en T1. Se trataba de una lesion en
parte sélida y, el resto, peor definido en sustancia blanca
con aspecto digitiforme. Las dimensiones maximas eran
de 4 x 3 cms aproximadamente. Se realizo extirpacion
quirdrgica.

En la evolucion del paciente, desaparecen las crisis
tras la intervencion. Al afio y medio reinicia las crisis en
numero de 1-4/dia en forma de desconexion del medio,
de segundos de duracion, seguidas de automatismos ver-
bales y sin suefio post-ictal. Las crisis, que respondieron
temporalmente a diferentes tratamientos administrados
en un periodo de cinco afios, se hacen progresivamente
resistentes con los farmacos antiepilépticos disponibles,
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Fig. 1: Panoramica de la corteza cerebral en la que destaca la zona mas
celular de la neoplasia (HE x100).

Fig. 3: Predomina el patron angiocéntrico en las areas mas periféricas
(HE).

Fig. 2: Patrén fascicular-nodular en torno a vasos esclerosados. Deta-
lle de un foco microquistico (esquina superior derecha) (HE x400).

lo que era compatible clinicamente con epilepsia focal
sintomatica, probablemente relacionada con area de glio-
sis postquirurgica.

En diferentes estudios de RMN realizados durante
seis aflos de evolucion no se ha detectado ninguna reci-
diva tumoral.

HALLAZGOS ANATOMO-PATOLOGICOS

La pieza correspondia a cuatro fragmentos de entre
1,2 y 3,3 cm. La tumoracioén ocupaba la corteza cere-
bral y sustancia blanca subcortical (fig. 1). En la zona
mas solida se evidencian abundantes elementos fibrila-
res, en los que podian apreciarse en nuestro caso focos
de microhemorragias asi como algunos vasos esclero-
sados y presencia focal de macrofagos hemosiderini-
cos. Alrededor de estos vasos de paredes esclerosadas
se disponian abundantes acumulos celulares constitu-
yendo fasciculos o nddulos. Se pudo observar focal-

Fig. 4: Observe el caracteristico patrén angiocéntrico lineal. Se pue-
den encontrar neuronas, probablemente atrapadas (HE x400).

mente un patréon microquistico (fig. 2). Una destacada
caracteristica, particularmente llamativa en las zonas de
infiltracion subcorticales, era la formacion de estructu-
ras constituidas por células monomorfas bipolares fuso-
celulales, orientadas en relacion a vasos corticales de
todos los calibres, en monocapa o multicapa, a lo largo
de los ejes vasculares asi como abundantes pseudorro-
setas radiales (fig. 3). La orientacion circunferencial o
longitudinal de los vasos predominaba en las areas
menos celulares (fig. 4) mientras que las pseudorrose-
tas radiales prevalecian en las regiones mas celulares
(fig. 5). Se identificaron neuronas incluidas en la tumo-
racion. No se observaron mitosis, proliferaciones
microvasculares complejas ni necrosis. Tampoco calci-
ficaciones, fibras de Rosenthal, cuerpos granulares
eosinofilos. No se observo, en este caso, infiltracion
subpial. La neoplasia fue diagnosticada inicialmente,
en base a las caracteristicas citologicas fusocelulares,
de astrocitoma grado 2, al igual que otros casos inclui-
dos en las series que describen la entidad.
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Fig. 5: Detalle de las pseudorrosetas perivasculares constituidas por
células fusiformes bipolares (HE x400).

Fig. 6: Positividad para la PGFA y para el CD99 en las células neo-
plasicas (HE x400).

Con el objetivo de catalogar la neoplasia a la luz de la
nueva clasificacion de la OMS, se realizaron técnicas de
inmunohistoquimica con los siguientes anticuerpos
comerciales prediluidos (DAKO): PGFA, EMA, Vimen-
tina, Sinaptofisina, S-100, Cromogranina, Enolasa, Neu-
rofilamentos, CD99 y CD34. Las células neoplasicas
mostraron expresion intensa para PGFA, CD99 (fig. 6) y
Vimentina (fig. 7). Destaca la positividad para el EMA,
en forma de gotas citoplasmaticas o formaciones tubula-
res microscopicas (fig. 8). El Ki67 fue <1%. Fueron
negativos en las células neoplasicas en este caso la S-
100, Enolasa, Neurofilamentos, Sinaptofisina y Cromo-
granina. El CD34 s6lo se expresaba a nivel vascular.

DISCUSION

Existen dos articulos en 2005 (1,2) que describen la
entidad y uno en 2008 que aporta datos genéticos (3). En
conjunto se describen 26 pacientes de edades compren-
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Fig. 7: Con Vimentina se puede evidenciar el patron histologico de
infiltracion angiocéntrico en la sustancia blanca subcortical (HE x200).

Fig. 8: EMA. Observe el caracteristico punteado citoplasmastico y en
detalle las formaciones anulares (HE x400).

didas entre 2,3 y 70 afios. Es tipica la localizacion cere-
brocortical superficial. Clinicamente esta neoplasia se
caracteriza por presentarse como epilepsia siendo carac-
teristica la epilepsia parcial cronica intratable. Con RMN
y secuencia FLAIR son lesiones corticales bien delimita-
das solidas hiperintensas que no se realzan con contraste
y que, usualmente, se extienden en la sustancia blanca
subcortical (3). Las imagenes radioldgicas que muestran
extension en forma de tallo al ventriculo adyacente, hipe-
rintensas en T2 y FLAIR, se consideran diagnosticas (1).
Las imagenes secuenciales indican que son neoplasias
estables y de crecimiento muy lento (2).

Una caracteristica comun es la formacion de estruc-
turas constituidas por células monomorfas bipolares
fusocelulares, orientadas en relacion a vasos corticales
de todos los calibres, en monocapa o multicapa, que se
extienden a lo largo de los ejes vasculares y por pseudo-
rrosetas radiales de apariencia ependimaria. Estas célu-
las, con frecuencia, se agregan bajo la pia-aracnoides de
forma horizontal o perpendicular. Los nuicleos son elon-



gados y con punteado cromatinico granular. Algunos
casos muestran regiones de crecimiento solido, con mas
abundantes elementos fibrilares en forma de nddulos
compactos tipo neurilemoma, asi como células epitelioi-
des en nidos y sabanas interrumpidas por hendiduras
irregulares o cavidades. Estas células pueden contener
estructuras paranucleares redondeadas u ovaladas, eosi-
nofilicas, correspondientes a las microluces evidenciadas
con el EMA. Las neuronas incluidas en la neoplasia se
interpretan como atrapadas (2) o posiblemente intrinse-
cas a la lesion (1). Las mitosis son inaparentes o raras y
no se observan proliferaciones microvasculares comple-
jas ni necrosis. Se ha descrito, sin embargo, un caso recu-
rrente, mitoticamente activo, anaplasico (2).

Las células son reactivas para PGFA, S-100, y Vimen-
tina y no expresan antigenos neuronales. Las caracteristi-
cas ependimarias se evidencian con EMA en forma de
gotas y microluces citoplasmaticas. Con microscopia
electronica se observan microluces con microvilli y cilios.
El Ki-67 es del 1% o menos en la mayoria de los casos.
En el caso anaplasico recurrente pasoé del 1% a 10% (2).
Desde el punto de vista genético, utilizando hibridacién
gendmica comparativa (CGH), un caso presentd una pér-
dida en 6q24-q25. Asimismo, con CGH de alta resolu-
cion, se ha descrito un caso con una ganancia en el nume-
ro de copias en 11p11.2, conteniendo el gen del receptor
de la proteina tirosina fosfatasa tipo J (3). Se ha sugerido
que esas neoplasias derivan de la glia radial bipolar (1).
Son neoplasias estables siendo la excision generalmente
curativa. Se describié un caso en el que la radioterapia,
sin reseccion quirurgica, produce un posible efecto antie-
pileptogénico (3). El caso anaplasico recurrente afecto a
un adulto en el que la tumoracion fue resecada de forma
subtotal (3). Al ser una entidad reciente existen pocos
casos descritos en la literatura. Un resumen de un con-
greso que aporta dos casos de glioma angiocéntrico ana-
plasico en adultos, siendo uno de ellos una recurrencia a
los 12 afios (4). Otro resumen describe 3 casos pediatri-
cos siendo uno de 4 afios a nivel frontal con la peculiari-
dad de presentar 6 mitosis por 10 CGA pero libre de recu-
rrencia a los 6 anos (5).

En la ultima clasificacion de la OMS se comenta la
relacion incierta de la entidad con otras neoplasias con
diferenciacion ependimaria (6). Autores como Lum y
cols (7) y Lehman —que previamente habia descrito un
caso de ependimoma de localizacion cortical— (8,9) plan-
tean, por las similitudes histoldgicas y el comportamien-
to bioldgico, que el glioma angiocéntrico puede estar
relacionado con el ependimoma cortical. Es de destacar
que el patron de infiltracion angiocéntrico es un dato
fundamental en el diagndstico del glioma angiocéntrico.
Este patron se describe en algunos articulos de ependi-
moma cortical (9) pero en otros no parece ser un dato
relevante o bien no se ha tenido en cuenta en la descrip-
cion. La lesion ependimaria cortical se define en algunos

Glioma angiocéntrico. Presentacion de un caso

casos como ependimoma grado II (10). En un articulo,
en el que se revisan 14 casos de ependimomas supraten-
toriales corticales, se sefiala que dos casos fueron diag-
nosticados de ependimomas de células claras, uno de
ependimoma celular y cuatro como ependimomas ana-
plésicos. De los 14 casos destaca que 6 fueron pediatri-
cos (11). Es posible por tanto que a nivel cortical y sub-
cortical se pueda observar un espectro de lesiones con
diferenciacion ependimaria. El Glioma angiocéntrico
posee caracteristicas clinicas, radioldgicas y patologicas
caracteristicas que permite realizar un diagndstico dife-
rencial adecuado con otras entidades. Se consideran
actualmente neoplasias de grado 1. No obstante es de
destacar que se describen tres casos anaplasicos en adul-
tos. Encontramos un caso descrito por Lehman similar al
nuestro (caso n°3) en el que la extirpacion elimind los
ataques epilépticos pero volvieron aproximadamente al
aflo. El paciente en este caso rehus6 una nueva interven-
cion y fue perdido en el seguimiento (9).
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