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Resumen:

Los tumores del sistema nervioso central representan las neoplasias más comunes en pediatría, caracterizados 
por presentar un grupo diverso de localizaciones, variantes histológicas y diferentes formas de presentación 
clínica, la cuales dependen de edad, ubicación del tumor y de la posibilidad de producir obstrucción del 
flujo del líquido cefalorraquídeo, edema cerebral peritumoral e hipertensión endocraneana (HE). Las 
presentaciones clínicas más comunes derivan de la HE, destacando la cefalea persistente, vómitos repetitivos, 
ambos presentes predominantemente al despertar. Otra presentación común son las crisis epilépticas (CE), 
que tienen características focales y se acompañan de pérdida de conciencia; en esta entidad de presentación 
es frecuente encontrar un examen físico normal. Esta publicación tiene como objetivo dar a conocer el caso 
clínico de un paciente de 5 años de edad que debuta con cefalea, vómitos y datos de focalidad neurológica, 
abordado e intervenido quirúrgicamente con el diagnóstico de hemorragia intraparenquimatosa, con 
el hallazgo quirúrgico de hematoma intraparenquimatoso organizado, parcialmente encapsulado con 
colección líquida, cuyo resultado histopatológico resultó en ganglioglioma cerebral, tumor primario 
cerebral, poco frecuente en la edad pediátrica.

Palabras clave: Neoplasia del sistema nervioso central, ganglioglioma, hipertensión intracraneal, 
hidrocefalia obstructiva.

Abstract:

Central nervous system tumors are the most common neoplasms in pediatrics, characterized by a diverse 
group of locations, histological variants and different forms of clinical presentation, which depend on 
age, tumor location and the possibility of producing obstruction of cerebrospinal fluid flow, peritumoral 
cerebral edema and intracranial hypertension (HE). The most common clinical presentations derive from 
HE, highlighting persistent headache, repeated vomiting, both predominantly present upon awakening. 
Another common presentation is epileptic seizures (EC), which have focal characteristics and are 
accompanied by loss of consciousness; in this presentation entity it is frequent to find a normal physical 
examination. This publication aims to present a clinical case of a 5-year-old patient who debuted with 
headache, vomiting and focal neurological data, approached and underwent surgery with the diagnosis 
of intraparenchymal hemorrhage, with the surgical finding of organized intraparenchymal hematoma, 
partially encapsulated with liquid collection, whose histopathological result was cerebral ganglioglioma, a 
primary brain tumor, rare in pediatric age.

Keywords: Central nervous system neoplasia, ganglioglioma, intracranial hypertension, obstructive 
hydrocephalus.
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Introducción

Los tumores del sistema nervioso central (SNC) en pediatría 
representan las neoplasias más comunes, por debajo de las 
neoplasias hematológicas, constituyendo la principal causa 
de muerte por cáncer en la infancia, con una incidencia de 
5.4 por 100.000 menores de 19 años (1). Se originan en el 
parénquima cerebral en un 80 a 90% de los casos (2), siendo la 
causa más común de tumores de órgano sólido (4). Engloban 
un grupo diverso de localizaciones y variantes histológicas, 
lo que conlleva a una diferencia importante en cuanto a la 
conducta biológica, respuesta al tratamiento y pronóstico 
en comparación con adultos (3). Las tasas de supervivencia 
(TS) han aumentado con el tiempo lo que corresponde 
una TS del 88.3% en niños diagnosticados en 2011, pero 
a esto se asocia a la tasa de morbilidad a largo plazo, con 
impactos neurocognitivos, psicosociales y adaptativos 
(4,5). Las manifestaciones clínicas son muy diversas, estas 
dependen de la edad, ubicación del tumor, de la posibilidad 
de este de producir obstrucción a la circulación del líquido 
cefalorraquídeo (LCR) lo cual conduzca a hidrocefalia e 
hipertensión intracraneal (HTIC) (1). Las presentaciones 
clínicas más comunes derivan de la HE, destacando la 
cefalea persistente, vómitos repetidos, ambos presentes 
predominantemente al despertar. Otra presentación común 
son las crisis epilépticas (CE), que tienen características 
focales y se acompañan de pérdida de conciencia, en esta 
entidad de presentación es frecuente encontrar un examen 
físico normal (1,2). La hemiparesia, hipertonía, hiperreflexia 
de extremidades (en menor proporción los trastornos de 
sensibilidad), trastornos del aprendizaje y del comportamiento 
constituyen los síntomas clásicos de los tumores de ubicación 
supratentorial (1,3).  Estas variaciones clínicas constituyen 
un reto al realizar un diagnóstico, siendo la resonancia 
magnética pre y post contraste el estudio complementario de 
elección ante la sospecha clínica (1). El objetivo de reportar 
este caso es destacar un diagnóstico poco frecuente, como 
el ganglioglioma cerebral, en un paciente pediátrico que 

debutó con síntomas neurológicos agudos, subrayando su 
presentación clínica, hallazgos quirúrgicos e histopatológicos.

Descripción del caso

Presentamos el caso de un paciente preescolar masculino de 
5 años, sin antecedentes clínico-quirúrgicos de importancia, 
que llegó al departamento de urgencias por cuadro clínico de 2 
semanas de evolución caracterizado por cefalea holocraneana 
de moderada a gran intensidad, acalculia, alteración de la 
marcha, y 24 horas previo a su ingreso presentó 2 episodios 
de vómitos y vértigo posicional. Llamaba la atención en sus 
signos vitales bradicardia y bradipnea, y al examen físico 
por sistemas, marcada somnolencia, escala de Glasgow: 11 
puntos, pupilas anisocóricas, ojo izquierdo pupila 4 mm 
responde a la luz, ojo derecho pupila puntiforme, paresia 
bilateral en miembros inferiores 3/5, reflejos osteotendinosos 
conservados, pulsos periféricos presentes, llenado capilar de 3 
segundos. Dentro de su abordaje se solicitaron exámenes de 
laboratorio con biometría hemática normal, gases arteriales 
en equilibrio ácido base, electrolitos normales, química 
sanguínea con función renal y hepática normal. Tomografía 
de cráneo (TC) simple que reporta imagen hiperdensa en 
topografía parietal derecha, que mide aproximadamente 32 
x 23 mm y presenta importante edema perilesional, ubicada 
a nivel subcortical con discreto desplazamiento de la línea 
media.  (Fig. 1). Resonancia magnética simple y contrastada 
de cráneo que reporta en lóbulo parietooccipital derecho 
colección hemática heterogénea con áreas de mayor y menor 
intensidad en su interior, hiperintensa en T1 y T2, restringe 
de manera parcial en difusión, sus contornos son lobulados 
parcialmente definidos, condiciona edema perilesional, 
el cual se extiende a sustancia blanca profunda de lóbulo 
temporal del mismo lado, mide aproximadamente 42 x 52 x 
40 mm, en sus ejes dorsoventral, rostrocaudal y mediolateral 
respectivamente con volumen aproximado de 46 ml, desplaza 
línea media interhemisférica 5.5 mm a la izquierda, sin realce 
tras la aplicación de medio de contraste. (Fig. 2)

Figura 1. Tomografía simple de cráneo. A. Corte axial, se observa imagen hiperdensa en topografía parietal derecha que mide 
aproximadamente 32 x 23 mm y que presenta importante edema perilesional, ubicada a nivel subcortical con discreto desplazamiento de la 
línea media. B. Corte sagital, se evidencia imagen hiperdensa en topografía parietal derecha, mide aproximadamente 32x 23 mm, con edema 
perilesional.
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Fue valorado por neurocirugía quienes decidieron realizar 
una craneotomía con el objetivo de toma de biopsia 
del parénquima cerebral debido a sospecha de lesión 
tumoral y evacuar líquido intraparenquimatoso. Durante 
el procedimiento quirúrgico, se identificó hematoma 
intraparenquimatoso organizado, parcialmente encapsulado, 
con colección líquida. Se obtuvieron muestras representativas 
para estudio histopatológico.  

Presentó evolución postquirúrgica favorable con mejoría de 
cuadro clínico inicial, sin embargo, persistió con dificultad 
para la marcha por lo que se realizó nueva TC de cráneo 
simple de control que reportó neumoencéfalo frontal, 
desplazamiento de la línea media en región frontal de forma 
dominante, craniectomía segmentada parietooccipital 
derecha. Imagen de colección líquida con cambios isquémicos 
periféricos parietooccipital derecho (Fig. 3).

Figura 2. Resonancia magnética contrastada de cráneo. A. Corte axial, B Corte coronal: reporta en lóbulo parietooccipital derecho 
colección hemática heterogénea con áreas de mayor y menor intensidad en su interior, hiperintensa en T1 y T2, contornos son lobulados 
parcialmente definidos, condiciona edema perilesional, el cual se extiende a sustancia blanca profunda de lóbulo temporal del mismo lado, 
mide aproximadamente 42 x 52 x 40 mm, en sus ejes dorsoventral, rostrocaudal y mediolateral respectivamente con volumen aproximado de 
46 ml, desplaza línea media interhemisférica 5.5 mm a la izquierda, sin realce tras la aplicación de medio de contraste.

Figura 3. Tomografía Computarizada de cráneo simple. A. corte axial se observa neumoencéfalo frontal, desplazamiento de la línea 
media en región frontal de forma dominante, craniectomía segmentada parietooccipital derecha. Imagen de colección líquida con cambios 
isquémicos periféricos parietooccipital derecho. B. corte sagital, C. corte coronal, imagen heterogénea en región parietooccipital derecha de 
contornos irregulares sin realce hiperdensos y de dos densidades, se ubica desde la región parietal superior y desciende hacia caudal hasta la 
corona radiada.

A B
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Se obtuvo resultado de biopsia de parénquima cerebral de 
lóbulo parietooccipital derecho que reportó Ganglioglioma, 
asociado a zona de hemorragia con reacción inflamatoria 
xantomatosa (Fig.4), con resultado de inmunohistoquímica 

CD-34 positivo en vasos sanguíneos, enolasa neuronal 
específica positivo, cromogranima- A positivo, sinaptofisina 
positivo, proteína gliofibrilar ácida positivo, KI-67 positivo 
3%.
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Bajo este contexto, se solicitó valoración por el servicio de 
Oncología, quienes evaluaron al paciente y determinaron que 
requería manejo especializado en una unidad oncológica. Tras 
la aprobación del traslado interhospitalario y la coordinación 
para garantizar disponibilidad de cama, el paciente fue 
referido para iniciar un tratamiento integral en dicha unidad 

Discusión 

El ganglioglioma es un tumor primario del SNC, con 
componente histológico mixto (neuronal y glial), de bajo 
grado (tipo 1) hasta en un 90% de los casos según la última 
clasificación del año 2021 de la OMS (6). La presentación 
clínica de nuestro paciente comparte características similares 
a las reportadas en la literatura (8), cursando con focalidad 
neurológica y datos de HTIC, esto se debe a su localización, 
de preferencia, supratentorial, con afectación en más del 75-
80% del lóbulo temporal (1), lo cual contrasta con la ubicación 
parieto-occipital del caso. Cabe mencionar que se describen 
otros sitios de origen como a nivel medular, intraventricular 
e incluso en región selar, resaltando la amplia ubicuidad de 
este tumor y sus manifestaciones consecuentes (7,12,13). De 
manera particular es llamativo el dato clínico del deterioro 
progresivo de las funciones mentales superiores como la 
acalculia y la ataxia expresada como inestabilidad en la marcha 
las cuales podrían explicarse por la situación topográfica de 
la lesión y su efecto de masa. Por el contrario, el paciente 
nunca presentó eventos paroxísticos tipo convulsiones muy 
comunes en esta neoplasia tal como lo describe Bartuluchi 
y Cols en una revisión de cuatro pacientes pediátricos con 
epilepsia lesional tumoral (14).

Dentro de los estudios de imagen se ha descrito el uso de 
la resonancia magnética, así como la tomografía simple de 

cráneo (1-8), siendo esta, la primera herramienta a considerar 
por su gran disponibilidad. Los hallazgos clásicos describen 
lesiones de aspecto quístico con nódulo mural isodenso con o 
sin calcificaciones en un 50 % de los casos (9), además de escaso 
efecto de masa, lo cual difiere con nuestro caso y es similar con 
lo reportado por Khandediya y Cols (15) en una paciente de 4 
años con ganglioglioma desmoplásico (categoría grado 1 de la 
OMS), ya que se encontró desplazamiento de la línea media. 
Respecto al hematoma parenquimatoso que se expresó como 
imagen hiperintensa presumía ser de origen tumoral lo cual 
se pudo confirmar al realizar el abordaje quirúrgico, hallazgo 
poco usual en los gangliogliomas (9).

Es importante mencionar que el diagnóstico definitivo 
lo ofrece el estudio histopatológico sumado a la 
inmunohistoquímica, ya que por signos y síntomas clínicos 
o estudios radiológicos estos tumores comparten similitudes 
siendo muy inespecíficos (16).  Dentro del diagnóstico 
diferencia encontramos los tumores neuroectodérmicos 
primitivos y ependimomas en los cuales se evidencia un patrón 
estoriforme de células fusiformes, datos de desmoplasia y 
presencia de células ganglionares. La desmoplasia es positiva 
para la proteína ácida fibrilar glial (GFAP), mientras que 
las células fusiformes y ganglionares son reactivas a la 
sinaptofisina. En tanto que el xantoastrocitoma pleomórfico, 
es rico en reticulina con lipidización prominente y ausencia 
de un componente neural, así como el gangliofibroma, 
que también carece de un componente neuronal (15). El 
oligodendroglioma tiene apariencia de células de “huevo 
frito” y es de resaltar su capacidad de diferenciación 
neuronal y neurocítica, así como su mutación en el gen del 
isocitrato deshidrogenasa y la codeleción 1p/19q (17). Sin 
embargo, también pueden compartir similares características 

Figura 4. Imagen de biopsia de parénquima cerebral. Muestra teñida con hematoxilina y eosina con aumento 20X, se observa múltiples 
fragmentos de tejido irregulares, pardo-oscuros, blandos que miden en conjunto 4.5 x 3 x 1.5 cm, pesan 8 g (6 frag-2 cass). Hallazgos 
histológicos compatibles con Ganglioglioma.
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histopatológicas como el caso del astrocitoma desmoplásico 
corroborado por Zhigen Li et al. comparando en su estudio 
este tumor y ganglioglioma (18). 

En cuanto al tratamiento de esta patología debemos 
considerar su carácter benigno, por ello la resección 
quirúrgica es la terapia de elección siendo esta suficiente en la 
mayoría de las ocasiones (1-8). En nuestro paciente se planteó 
el requerimiento de la misma tras la alta sospecha clínica y la 
necesidad de confirmación diagnóstica previa estabilización 
hemodinámica y verificar las condiciones óptimas para realizar 
dicho procedimiento. Otras terapias complementarias, como 
radioterapia o quimioterapia (10), están indicadas al no 
existir una resección quirúrgica completa o si tras resultados 
de biopsia se evidencia datos de malignidad como anaplasia 
reportada en el 10% de los casos (8 - 19). Recientemente 
Green y Cols reportaron en un pequeño grupo de pacientes 
con glioma de bajo grado el uso de anticuerpos monoclonales 
como el bevacizumab con resultados prometedores pero que 
deben ser confirmados por ensayos clínicos posteriores (11). 

Acerca del pronóstico no se ha informado sobre el riesgo 
de recurrencia (15), siendo este excelente tras la resección 
tumoral sin comprometer la calidad de vida del paciente, sin 
embargo, esto puede depender como lo indica Reinhardt 
et al en su revisión de perfiles morfológicos y moleculares 
de gangliogliomas anaplásicos los cuales presentan un 
comportamiento distinto (19). Recalcamos que nuestra 
unidad no cuenta con servicio de oncología pediátrica siendo 
justificado el traslado a otra casa de salud especializada con el 
fin de continuar con el seguimiento y manejo integral.

Conclusión 

El ganglioglioma, aunque es un tumor cerebral poco común 
en la edad pediátrica, debe tenerse en cuenta en el diagnóstico 
diferencial ante un cuadro clínico de crisis epiléptica refractaria 
y signos de hipertensión endocraneana, la alta sospecha 
radiológica es clave para establecer una detección oportuna, 
sumado al estudio histopatológico e inmunohistoquímico, lo 
cual orientará su manejo individualizado y multidisciplinario 
en unidades asistenciales oncológicas.
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