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Cartas al Editor

En la bibliografía médica está documentada la tortícolis como
manifestación inicial de los tumores de fosa posterior, aunque
más tarde suelen añadirse síntomas de hipertensión intracraneal.
Sin embargo, el diagnóstico y el tratamiento del tumor se retra-
sa en muchos pacientes, ya que no se consideran en el diag-
nóstico diferencial inicial. A pesar de la elevada supervivencia
del astrocitoma pilocítico, la posibilidad de secuelas a largo pla-
zo y de la existencia de otro tipo de tumores de peor pronósti-
co hace obligado incluir los tumores de fosa posterior en el
diagnóstico diferencial del tortícolis adquirido1,9,10.
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Ganglioglioma holocord:
manifestaciones radiológicas

Sr. Editor:

Los gangliogliomas son tumores generalmente benignos con
una rara transformación maligna que afectan fundamentalmen-
te a niños y jóvenes. Aunque su localización más frecuente es
supratentorial, pueden afectar a la médula, incluyendo largos
segmentos espinales. Se suelen asociar a lesiones quísticas tu-
morales y siringomielia. Presentan un patrón mixto en secuen-
cias potenciadas en T1, alta señal en T2 y realce parcheado tras
la administración de contraste.

Se presenta un paciente con ganglioglioma intramedular de
gran extensión, de aproximadamente 12 cuerpos vertebrales, co-
rrespondiente a masa tumoral sólida con componente quístico
en el extremo y siringomielia asociada.

Lactante de 5 meses con clínica desde hace un mes de pérdida
del sostén cefálico y apoyo en antebrazos, con sensación de dolor
a la movilización torácica.

La ecografía de cráneo, el electroneuromiograma y las enzimas
musculares son normales.

Los hallazgos radiológicos mediante resonancia magnética (RM)
muestran un proceso sólido expansivo intramedular que en el estu-
dio sin contraste se extiende desde la médula cervical alta por de-
bajo del bulbo hasta el cono medular. Presenta una señal heterogé-
nea en el estudio sin contraste, predominando el brillo en las
secuencias T2 y el aumento de señal mayor al normal medular en
secuencias T1. Se observa una imagen con señal quística intramedu-
lar de aproximadamente 1 cm a nivel de C7.

Tras la administración de gadolinio se evidencia una captación in-
tensa y predominantemente homogénea de la lesión que se extien-
de desde C6 hasta D11. Imagen sugerente de hidrosiringomielia su-
perior e inferior al área tumoral de captación, desde C6 hasta el final
del bulbo por arriba y desde D11 hasta el final del cono medular en
el extremo caudal (figs. 1 y 2).

Las neoplasias intramedulares constituyen el 4-10% de todos
los tumores del sistema nervioso central (SNC). La mayoría de
las neoplasias de la médula son malignas y el 90-95% se inclu-
yen en el grupo de los gliomas1.

Dentro de los tumores de origen glial de la médula, el epen-
dimoma es el más frecuente en los adultos y el astrocitoma, tan-
to pilocítico como anaplásico, el más frecuente en la edad pe-
diátrica, pues corresponde al 70% de los tumores de la médula
espinal y el filum terminal2.

A diferencia de los intracraneales, la mayoría de los tumores
de la médula presentan variantes de bajo grado de malignidad
con realce tras la administración de contraste3. Las zonas de re-
alce intenso representan las áreas de mayor actividad y teórica
zona de biopsia en caso de que la resección no sea posible.

Existen tres hallazgos importantes en la RM que orientarán ha-
cia un proceso intramedular espinal:

1. El criterio de imagen esencial para el diagnóstico de neo-
plasia intramedular es la expansión del cordón medular. Si no se
evidencia este hallazgo radiológico se plantearía una etiología
no neoplásica (enfermedad desmielinizante, mielomalacia, pro-
cesos isquémicos, angiopatía amiloidea, fístula arteriovenosa du-
ral, sarcoidosis, aracnoiditis crónica, etc.)4.
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2. La mayoría de las neoplasias intramedulares espinales
muestran cierto realce tras la administración de gadolinio. La au-
sencia de dicho realce no descarta la neoplasia intramedular

aunque siempre debe acompañarse de una expansión del cor-
dón5.

3. Los quistes se asocian con frecuencia a los tumores intra-
medulares, que se clasifica en tumorales y no tumorales. Los
quistes localizados en los extremos de la porción sólida de un
tumor representan únicamente la dilatación del canal ependima-
rio o siringomielia. Aparecen en el 60% de las neoplasias intra-
medulares y reciben el nombre de quistes polares o satélites. Es-
tos quistes no forman parte del tumor y por tanto no realzan con
el contraste6. Los quistes tumorales forman parte de la estructu-
ra interna del tumor y con frecuencia presentan realce periféri-
co. Se asocian a los astrocitomas con mayor frecuencia que a los
ependimomas.

Los gangliogliomas representan el 0,4-6,25% de los tumores
del SNC y el 1,1% de las neoplasias espinales. Afectan con ma-
yor frecuencia a niños y jóvenes, y la edad media de presenta-
ción es a los 19 años7. La mayoría de los gangliogliomas tienen
una localización supratentorial8, principalmente en los lóbulos
temporales y ocasionalmente se extienden desde el cerebelo
hasta la columna cervical. Cuando se localizan intramedulares
afectan en proporciones similares tanto a la columna cervical
como a la dorsal y, en menor proporción, se localizan en el
cono medular o englobando toda la médula. En este último caso
se llaman tumores holocord. Suelen extenderse a varios seg-
mentos de médula espinal, superiores a 8 cuerpos vertebrales7,8.

Al igual que los ependimomas, los gangliogliomas presentan
un crecimiento lento y buen pronóstico, aunque existen casos
publicados de focos de malignización en el seno del tumor9. Son
muy infrecuentes la diseminación por el SNC o las metástasis a
distancia. Los gangliogliomas espinales presentan una recurren-
cia del 27% que es 3 o 4 veces mayor que la de los localizados
intracranealmente. Los pacientes con gangliogliomas espinales
tienen una supervivencia a los 5 años del 89% y a los 10 años
del 83%.

Figura 1. A) RM sagital T1.
Proceso expansivo intramedu-
lar que se extiende desde la
médula cervical alta hasta el
cono medular (flechas). La le-
sión muestra mayor inten-
sidad que la de la médula nor-
mal. B) RM sagital T2. El
proceso expansivo intramedu-
lar presenta señal heterogénea
y aumentada. Se observa una
imagen quística intramedular
de aproximadamente 1 cm en
C7 (flecha). C) RM sagital
T1 tras la administración de
gadolinio. La lesión tiene cap-
tación intensa y predomi-
nantemente homogénea desde
C6 hasta D11. Imagen suge-
rente de hidrosiringomielia su-
perior e inferior al área de cap-
tación (asterisco). El quiste
polar del extremo proximal
muestra realce periférico (fle-
cha).

A B C

Figura 2. RM axial T1 tras la administración de gadoli-
nio. La primera imagen muestra la hidrosirin-
gomielia cervical. La segunda y la tercera mues-
tran la lesión expansiva con una captación
importante y homogénea del contraste. La últi-
ma imagen presenta el extremo distal de la le-
sión (asterisco) y la hidrosiringomielia lumbar
rodeándola (flecha).
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Las alteraciones óseas, incluyendo escoliosis (44%) y altera-
ciones en la remodelación (93%) son mucho más frecuentes en
los gangliogliomas espinales que en otras estirpes tumorales.

Estos tumores presentan un amplio rango de intensidad de se-
ñal en las secuencias de RM. La mayoría de los tumores (84%)
muestran un patrón mixto de intensidad de señal en las secuen-
cias potenciadas en T1. Este patrón mixto se cree que está en re-
lación con las dos poblaciones celulares que los componen,
neuronal y glial. Suelen presentar alta intensidad en las secuen-
cias potenciadas en T2. El edema subyacente es poco frecuente
en los gangliogliomas espinales en comparación con los astro-
citomas y ependimomas8. Las calcificaciones son menos fre-
cuentes que en los tumores localizados a nivel cerebral. La cap-
tación de contraste es evidente en la mayoría de gangliogliomas
(85%) presentando una morfología parcheada y realce de la pia-
madre. Los hallazgos radiológicos de la RM no son específicos
para el ganglioglioma y en ocasiones van a ser indiferenciables
de los astrocitomas de bajo grado, que son los tumores medula-
res más frecuentes en la edad pediátrica. Este aspecto no varia-
rá el abordaje terapéutico de la lesión ya que en ambos casos el
tratamiento de elección es la resección completa del mismo. Lo
que si permitirá la RM es diferenciarlos de otros tumores de alto
grado, que requieren una actitud terapéutica distinta.

La resección completa o casi completa en los tumores holo-
cord o de extensa afectación medular se puede conseguir sin
dejar en la mayoría de los casos secuelas neurológicas a largo
plazo10. Los pacientes con mayores alteraciones preoperatorias
son los que tienen más riesgo de presentar secuelas neurológi-
cas tras la resección. La resección de los tumores benignos se
lleva a cabo mediante técnicas de microcirugía, láser, etc.,así
como la realización de estudios neurofisiológicos intraoperato-
rios mediante la monitorización de los potenciales evocados. Los
tumores de alto grado de malignidad se tratan mediante resec-
ciones parciales, asociadas a radioterapia y quimioterapia, con
mucho peor pronóstico11.

La RM es el mejor método diagnóstico para la valoración de
restos tumorales tras la resección quirúrgica, aparición de recidi-
vas y estabilización de las deformidades óseas asociadas10.

En resumen, los gangliogliomas son tumores mayoritariamen-
te benignos que afectan fundamentalmente a niños y jóvenes y,
aunque la localización más frecuente es supratentorial, pueden
observarse en la médula espinal englobando largos segmentos
cráneocaudales, superiores a 8 cuerpos vertebrales. Se suelen
asociar a lesiones quísticas intratumorales y siringomielia en los
extremos. Presentan un patrón mixto en secuencias potencia-

das en T1, alta señal en T2 y realce heterogéneo tras la admi-
nistración de contraste.
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