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Astrocitoma de vias Opticas:
una causa infrecuente de retraso ponderal

en el lactante
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y J. Pou Fernandez?
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El retraso ponderal durante la lactancia es un motivo de
consulta frecuente en los servicios de pediatria. El princi-
pal objetivo a la hora de abordar estos casos radica en dis-
tinguir aquellos casos secundarios a una causa organica de
forma precoz. Aportamos un caso de astrocitoma de bajo
grado de vias dpticas en un lactante de 2 meses de edad cu-
yos sintomas guia en el momento del diagnostico fueron
retraso ponderal y rechazo del alimento. Desafortunada-
mente, a pesar de los esfuerzos terapéuticos, el tumor pre-
sentd una progresion local y metastasica refractaria al tra-
tamiento quimioterapico. Finalmente la paciente falleci6 a
los 3 meses del diagndstico. Concluimos que los tumores
diencefalicos deben contemplarse en el diagnostico dife-
rencial del fallo de medro durante el primer afio de vida;
principalmente en aquellos casos en los cuales, tras un es-
tudio inicial, no se encuentra una causa aparente.
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OPTIC PATHWAY ASTROCYTOMA: AN UNUSUAL
CAUSE OF FAILURETO THRIVE IN INFANTS

Failure to thrive is a frequent cause of consultation in
pediatric services. The main objective in these patients is
the early detection of an organic cause, if present. We re-
port a case of low-grade astrocytoma of the optic pathway
in a 2-month-old child whose main symptoms at diagnosis
were failure to thrive and anorexia. Unfortunately, despite
therapeutic efforts, the tumor showed local and metastatic
progression refractory to chemotherapy. The patient died
3 months after diagnosis. We conclude that diencephalic
tumors must be considered in the differential diagnosis of
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failure to thrive during the first year of life, especially
when, after initial investigations, a cause is not found.
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INTRODUCCION

El retraso ponderal durante la lactancia es una consul-
ta frecuente en los servicios de pediatria, especialmente
en atencidn primaria. De hecho su prevalencia en nuestro
medio es del 3-10%. Las etiologias se dividen en causas
organicas y causas no organicas. Estas Gltimas suponen
mas del 50% de los casos. Evidentemente, la principal im-
portancia a la hora de abordar un retraso ponderal radi-
ca en distinguir las causas organicas de forma precoz con
tal de poder ser abordadas de forma adecuada. Dentro de
las causas organicas debemos incluir los tumores. Entre
ellos se incluyen los tumores del sistema nervioso central
que cursan con una disfuncidn hipotalamica clinicamente
conocida con el nombre de caquexia diencefalical2.

A pesar de que el cuadro clasico de caquexia dience-
falica clasicamente se describe como una emaciacion pro-
gresiva en un paciente con apetito conservado o incluso
aumentado, en esta nota clinica aportamos un caso de tu-
mor diencefilico cuya sintomatologia principal en el mo-
mento del diagnostico era retraso ponderal y anorexia.

OBSERVACION CLINICA

Lactante de 2 meses y medio de edad, sexo femenino
y raza blanca, sin ningin antecedente patologico de inte-
rés, que acude al servicio de urgencias de nuestro centro
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remitida por su pediatra habitual por cuadro de rechazo
parcial del alimento y estancamiento ponderal de un mes
de evolucidn sin ninguna otra sintomatologia acompa-
nante. Se trata de una lactante nacida fruto de una pri-
mera gestacion controlada sin incidentes en madre sana;
parto a término por cesarea debido a desproporcion pel-
vifetal con valores antropométricos al nacimiento dentro
de la normalidad (peso neonatal: 3.140 g; talla: 49 cm; pe-
rimetro craneal: 35,5 cm). No existian antecedentes peri-
natales ni neonatales de interés. El cribado neonatal habia
sido normal. Al interrogar con detenimiento a los padres
refieren que se trata de una lactante alimentada los pri-
meros 10 dias de vida por lactancia materna a demanda,
siendo posteriormente alimentada con lactancia artificial.
En el momento del ingreso la paciente presentaba un re-
chazo claro del alimento; de hecho la cantidad diaria in-
gerida no superaba los 80-90 ml/kg de leche artificial
adaptada a su edad. No existian transgresiones en la téc-
nica de preparacion de los biberones.

A la exploracion fisica destacaba el aspecto distrofico
de la paciente aunque su aspecto clinico global era bue-
no; incluso mostraba una vivacidad llamativa. Las me-
didas antropométricas eran las siguientes: peso: 4 kg
(< Py), talla: 66 cm (Psp), perimetro craneal: 39 cm (Ps).
El resto de la exploracion fisica por aparatos era total-
mente anodina.

En un primer momento se cambia la lactancia artificial
de inicio por un hidrolizado de proteinas de leche de
vaca a la espera de los resultados de las pruebas com-
plementarias sin que exista una mejoria clinica. Dentro de
las exploraciones complementarias se realiza de forma
escalonada: analitica sanguinea con parimetros nutricio-
nales y estudio de inmunidad, serologias virales, analiti-
ca de orina, cribado de metabolopatias, ecografia abdo-
minal, PRICK y RAST para proteinas de leche de vaca:
todos ellos sin hallazgos de interés. Dentro del estudio
sistematico se realiza una ecografia transfontanelar que
evidencia tumoracion quistica hiperecoica de 45 mm en

la region selar. La resonancia magnética craneal confirma
una tumoracioén solida supraselar situada a nivel del
quiasma 6ptico que comprime hipotilamo y 16bulo fron-
tal englobando los senos cavernosos (fig. 1). Ante la exis-
tencia de una tumoracion diencefalica se solicita estudio
de funcionalismo del eje hipotalamo-hipofisario que es
normal. Tras analizar las posibilidades terapéuticas de
forma multidisciplinar se decide realizar reseccion tumoral
parcial a través de una craniectomia frontotemporal iz-
quierda. Se remite a anatomia patologica la pieza quirar-
gica siendo informada como astrocitoma fibrilar de grado
bajo. Se inicia quimioterapia neoadyuvante con carbopla-
tino y vincristina. A pesar del esfuerzo terapéutico la pa-
ciente presenta un empeoramiento progresivo. En los con-
troles por neuroimagen se detecta una progresion tumoral
y la aparicion de metastasis leptomeningeas. Finalmente
fallece a los 3 meses del diagnostico.

DISCUSION Y COMENTARIOS

Descrito en los anos 50 por Rusell3, el sindrome dien-
cefilico se trata de una enfermedad rara secundaria a
procesos infiltrativos del diencéfalo. El origen primario de
esta afectacion diencefalica suele ser tumoral, principal-
mente gliomas de bajo grado®’, aunque otras causas han
sido descritas® 10, La mayoria de las lesiones causantes
de esta entidad se localizan en la region hipotalamica
anteriort0,

Como en el caso presentado, es habitual su diagnosti-
co en edades tempranas: de hecho el 60% de los casos
se inician en pacientes menores de 6 meses>®!1, Aun-
que se han descrito casos en pacientes adultos.

Las manifestaciones clinicas vienen influidas por la lo-
calizacion anatomica de la lesion; de hecho, la patogenia
del cuadro clinico podria justificarse por una desaferen-
ciacion del hipotilamo®. Esta desaferenciacion da origen
a desordenes en la funcion endocrina, el balance calori-
co, la osmolaridad del medio interno, la regulacion del
sistema nervioso autonomo, el comportamiento, la me-

Figura 1. Tumor solido supraselar de 4,2 x 3,7 x 3,2 cm, a nivel del quiasma optico, con pequenio componente quistico que

presenta captacion intensa de contraste.
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moria y los movimientos somdticos. En estos pacientes
es frecuente observar una emaciacion progresiva secun-
daria a un aumento del gasto calorico basal'?, hipercine-
sia, estado de hiperalerta, labilidad afectiva y vomi-
tos>01113.14 Todas ellas manifestaciones clinicas presentes
en nuestro caso. Sin embargo en nuestro caso destacaba
la existencia de anorexia y rechazo del alimento. Estos
sintomas suponen un hecho diferencial con la mayoria de
casos descritos en la bibliografia, en los cuales se descri-
be una ingesta normal o incluso aumentadal#>. La pre-
sencia de anorexia asociada a emaciacion extrema ha
provocado que algin caso en pacientes en edad preado-
lescente se haya orientado inicialmente como una anore-
xia nerviosa'®. Habitualmente la existencia de focalidades
neurolégicas (como pueden ser las secundarias a afecta-
cion del quiasma Optico: nistagmo, déficit visual, estrabis-
mo, etc.) o la hipertension intracraneal son una mani-
festacion clinica tardia. Este hecho dificulta en gran
medida el diagnostico, revertiendo en una demora de
éste. De forma ocasional, otros signos han sido asocia-
dos a esta entidad: sudoracion profusa, hipotermia, hipo-
glucemia, hipotension, taquicardia, poliuria, pubertad
precoz, etc. 457,

Como se desprende del caso presentado, su diagnosti-
co se fundamenta en las técnicas de neuroimagen, espe-
cialmente la resonancia magnética cerebral!31410,

En los tumores diencefilicos, debido a su localizacion
anatomica, la escision quirtrgica completa es imposible.
Por ello, el tratamiento es siempre multidisciplinar: esci-
sion quirtrgica parcial con quimioterapia y/o radioterapia
adyuvante. En los Gltimos anos, algunos autores, argu-
mentiandose en la quimiosensibilidad de los gliomas de
bajo grado y la mayor tasa de secuelas del tratamiento
con cirugia y radioterapia parecen preferir la quimiotera-
pia neoadyuvante como primera opcion terapéutical’-20,

Su curso clinico es variable. Pero en cualquier caso, a
pesar de las medidas terapéuticas seleccionadas, el pro-
nostico es muy adverso. El promedio de supervivencia
sin tratamiento oscila entre 6 meses y 1 ano. Prolongin-
dose el tiempo medio de supervivencia con tratamiento
a 2 anos®.

Como conclusion, el sindrome diencefalico, aunque in-
frecuente, es una entidad que debe contemplarse en el
diagnéstico diferencial del fallo de medro durante el pri-
mer ano de vida. Principalmente en aquellos casos en
los que tras un estudio inicial no se encuentra una causa
aparente del cuadro. En esos momentos, la ecografia
transfontanelar, por su inocuidad y accesibilidad, puede
sernos de gran ayuda.
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