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Astrocitoma subependimario de células gigantes

El astrocitoma subependimario de células gigantes (ASCG) (grado I de la OMS) es un tumor benigno,
de crecimiento lento compuesto por astrocitos ganglioides grandes.

Epidemiología

Se desarrolla en el 10-15% de los individuos con esclerosis tuberosa.

Localización

Por lo general surge de la porción medial del ventrículo lateral, crece en el ventrículo lateral y puede
obstruir el agujero de Monro. Puede ser unilateral o bilateral, con nódulos benignos (hamartomas
subependimales) ubicados cerca del foramen de Monro. Estos hamartomas suelen ser de crecimiento
lento.

Habitualmente, el ASCG se manifiesta durante las dos primeras décadas de vida.

Etiopatogenia

Los estudios sobre el ligamiento genético indican dos lugares de CET diferentes en el cromosoma 9q
(CET1) y en el cromosoma 16p (CET2).

Aún no se ha determinado su relación con los tumores astrogliales.
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Anatomía patológica

Histológicamente están compuestos por astrocitos gigantes, con frecuentes infiltrados linfocitarios
Pseudorrosetas perivascular de células grandes, gemistocíticos, poligonales y de vez en cuando
células ganglionares dentro de un fondo fibrilar, acompañado por células fusiformes. Estroma
vascular rico y calcificaciones numerosas son comunes. La mitosis, necrosis focal, y la proliferación
endotelial se encuentra rara vez aunque se ha documentado y puede dar origen a confundirlos con
gliomas malignos (Grajkowska et al. 2011).

Las células son por tanto grandes con abundante citoplasma, prolongaciones gruesas o filiformes, y
un núcleo excéntrico, voluminoso y vesiculoso, que contiene con frecuencia un gran nucleolo de
aspecto ganglioide. Numerosos calcosferitos. Los vasos tienen una pared generalmente delgada.
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Complicaciones

Las neoplasias peri- y/o neoplasias intraventricular pueden producir hidrocefalia.

Tratamiento

Es aún controvertido.

El diagnóstico precoz en niños neurológicamente asintomáticos puede permitir un control para el
tratamiento quirúrgico antes indicios clínicos de aumento de la presión intracraneal, una actitud que
está siendo adoptado gradualmente para disminuir la morbimortalidad.

La resección completa puede lograr la curación y las técnicas de de resonancia magnética
intraoperatoria y neuronavegación lograr una resección más radical con una reducción de las
complicaciones (Ren y col., 2013).

La Rapamicina puede jugar un papel beneficioso en el tratamiento (Jóźwiak y col., 2013).

ver Everolimus.
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