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a proposito de un caso
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RESUMEN

Los tumores de fosa posterior son poco frecuentes en adultos: representan el 15% a 20% de todos los tumores cerebrales;
el meduloblastoma, que corresponde a dicha clasificacion, se presenta en menos del 1% de casos, a diferencia de lo
ocurrido en la poblacion pediatrica, en la que es el tumor maligno cerebral mas comun. El subtipo de meduloblastoma
mas frecuente en adultos es el desmoplasico, cuyas caracteristicas se correlacionan con los hallazgos en los estudios
por imagenes. Presentamos el caso de una paciente de sexo femenino con un tumor de fosa posterior cuyo resultado
anatomopatologico fue meduloblastoma.
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INTRODUCCION

El meduloblastoma es el tumor maligno de cerebro

mas comun en pacientes pediatricos’ y representa el
35% a 40% de los tipos de tumores de fosa posterior

en nihos entre los 3 y 9 ahos de edad®“, con un pico
a los 4 anos, aunque también se han reportado casos
desde el nacimiento’®. Los meduloblastomas también
pueden aparecer en la adultez, sin embargo, en
esta etapa solo representan entre el 0,4% al 3% de
los tumores primarios del sistema nervioso central

(SNO)*¢. Los casos descritos han sido diagnosticados
entre los 20 y 24 ahos o en la tercera y cuarta década

de la vida®.

Los meduloblastomas tienen origen neuroectodérmico,
son considerados por la Organizacion Mundial de la
Salud (OMS) como tumores embrionarios malignos
e invasivos del cerebelo, de alto grado histologico
(naturaleza agresiva, citologia maligna, evolucion

rapiday alta mortalidad si no se trata adecuadamente)’,
con rapida diseminacion a través del liquido
cefalorraquideo (LCR) Yy, a diferencia de los tumores de
bajo grado, tienen un alto componente heterogéneo,
lo cual explica que el analisis de difusion ADC no
siempre los valore adecuadamente (se describe que

alcanzan valores bajos)*”; aun asi, es en los estudios
de resonancia magnética (RM) donde se pronuncia
el aspecto heterogéneo del tumor. A continuacion,
presentamos un caso de meduloblastoma en paciente
adulto.
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Mujer de 23 ahos con tiempo de enfermedad de
aproximadamente un mes, durante el cual presento
cefalea pulsatil en la region occipital, de moderada
intensidad y curso progresivo, asociada a mareos y
nauseas ocasionales. Ingreso por emergencia debido
al aumento de intensidad de la cefalea y nauseas,
anadiéndose vomitos hasta en tres oportunidades. Al
examen fisico, destaco leve inestabilidad a la marcha
y prueba de Romberg sensibilizada con leve pulsion
a la derecha. El resto del examen fisico fue normal.

Hallazgos en imagenes:

En la tomografia cerebral (TC) (Figura 1), se reportd
una lesion expansiva en la fosa posterior, de 4 cm,
con localizacion paravermiana derecha, aspecto
bilobulado de contornos bien definidos, estructura
heterogénea y con areas centrales de aspecto quistico
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o necrotico. También se encontro una leve dilatacion
del tercer ventriculo y de los ventriculos laterales con
signos hipertensivos debido a un efecto compresivo
sobre el cuarto ventriculo y el acueducto de Silvio.
No se observo extension transtentorial y el estudio
angiografico fue normal.

Figura 1. TC cerebral axial sin contraste (a) y con contraste (b), sagital
(c) y coronal (d) con contraste. Tumor intraaxial en hemisferio cerebelar
derecho, con contornos bien definidos, de aspecto heterogéneo, con
zona central quistica (necrética) y captacion de contraste.

En la resonancia magnética cerebral (Figura 2), se hallo
un proceso neoformativo, localizado en el hemisferio
cerebeloso del lado derecho a nivel paravermiano,
con un tamano de 4,7 cm. Se encontro que la lesion
presentaba configuracion bilobulada de bordes
bien definidos, con un nodulo solido en proyeccion
cefalica y un componente basal con extensas areas
de necrosis. En las imagenes potenciadas en T1, se
mostro hipointenso y en las secuencias potenciadas
en T2, hiperintenso.
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Figura 2. RM cerebral. Masa neoformativa de margenes bien definidos
en hemisferio cerebelar derecho con desplazamiento de la linea
media, hipointenso en secuencia T1(a), que realza con la sustancia de
contraste(b). Levemente hiperintenso en secuencia T2(c), mostrando
edema vasogénico peritumoral

La captacion de la sustancia de contraste fue
tenue y heterogénea. Se asocid a escaso edema
circundante de tipo vasogénico, con efecto de masa
y desplazamiento de la linea media, ocasionando
deformacion del cuarto ventriculo y leve dilatacion
del tercer ventriculo y de los ventriculos laterales
acompanandose de leve edema subependimario.
No se detectd extension supratentorial.

Se encontrO restriccion a la difusion. En la espectroscopia
(Figura 3) se identifico inversion de los picos y valores
de Colina (CHO) y N-acetil aspartato (NAA), que
indican alta celularidad de la lesion. El diagnostico
anatomopatologico fue meduloblastoma desmoplasico
nodular y se detalla en la tabla 1.

La paciente fue sometida a intervencion
quirGrgica, inicialmente para colocacion de un
sistema de derivacion ventriculo peritoneal y luego
para extirpacion de la lesion, que se logro luego de
dos cirugias. Después del tratamiento se realizaron
32 sesiones de radioterapia y quimioterapia
neoadyuvante. Su Ultimo control, después de 18
meses de la cirugia, no mostro recidiva ni metastasis
a distancia, y clinicamente no presenta focalizacion
ni alteracion neurologica residual.
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Figura 3. Curva de espectroscopia. Curva de espectroscopia en tejido
cerebral normal (imagen izquierda) y curva de espectroscopia sobre
lesién tumoral de hemisferio cerebral derecho (imagen derecha), que
muestra el pico de colina (CHO) y la disminucién del N-acetil aspartato
y creatina.

Tabla 1. Reporte de anatomia patologica

Diagnostico anatomopatolégico
Macroscopia:
Formacion nodular, de tejido de color blanquecino, de consist-
encia blanda, de 4 cm x 3 cm de diametro. Al corte tejido solido.
Meduloblastoma desmoplasico nodular. Grado histolégico
(OMS): IV

- Inmunohistoquimica:

Sinaptofisina: Positivo

PGAF : Negativo
Ki67 :70%
- Histoquimica:
Reticulina : Patrén nodular
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DISCUSION

Los tumores de fosa posterior son menos frecuentes
en adultos que en ninhos y solo representan el 15% a

20% de todos los tumores cerebrales®.

Son muchos los tipos de tumores que pueden
afectar la fosa posterior, pero esta lista de diagnosticos
diferenciales se puede reducir determinando la
localizacionanatomicaylascaracteristicasenimagenes
de estas lesiones’. El analisis inicial fundamental
implica establecer la localizacion extraaxial (mas
frecuente en tumores de fosa posterior) o intraaxial.
En el caso clinico presentado, con las imagenes
obtenidas por TC (Figura 1), podemos establecer el
origen intraaxial de la masa que afecta el hemisferio
cerebelar derecho. El diagnostico diferencial, a partir
de este punto, incluye algunas lesiones como las
metastasis que representan las masas cerebelares mas
frecuentes en adultos, el hemangioblastoma, que es el
tumor primario de cerebelo mas comun en adultos (se
presenta con mayor frecuencia como lesion quistica
con un nodulo mural altamente vascularizado), asi
como el astrocitoma cerebeloso.

Lasintomatologia entre los tumores de fosa posterior
es similar, ya que se producen como consecuencia
del efecto expansivo del tumor, desplazando
las estructuras de esta region (tronco encefalico,
cerebelo, cuarto ventriculo) y dan lugar a disfuncion
del tronco encefalico o del cerebelo, que se asocia
a menudo con hidrocefalia por obstruccion del flujo
de liquido cefalorraquideo en el cuarto ventriculo’.
Estas caracteristicas asociadas al crecimiento rapido
conducen a que tipicamente los pacientes afectados
por un meduloblastoma presenten dolor de cabeza,
nauseas, vomitos —manifestaciones que reflejan el
aumento de la presion intracraneana— y en algunos
casos, ataxia.

En este caso, los sintomas presentaron un curso
progresivo de aproximadamente un mes de evolucion
que es compatible con lo reportado anteriormente’’.
Otros sintomas y signos que se han reportado y
que no presentd la paciente son las convulsiones
(asociado muchas veces a la diseminacion
metastasica), ataxia asociada a espasticidad, edema
de papila, nistagmo, disdiadococinesia, ataxia de
una extremidad y deterioro neurologico agudo por
hemorragia secundaria a meduloblastoma.

El meduloblastoma en la poblacion infantil se
ha asociado a algunos sindromes como la poliposis
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adenomatosa familiar, el sindrome de Turcot,
sindrome de Li-Fraumeni, neurofibromatosis tipos
1y 2, sindrome de Rubinstein-Taybi, anemia de
Fanconiy sindrome de Nijmegen’?. Ocasionalmente,
se ha reportado su ocurrencia en nihos con otros
desordenes genéticos como el sindrome de Gorlin.
Son muchos genes los implicados, incluyendo el gen
PTCH1y SMO. También se reporta su asociacion
a segundas neoplasias malignas inducidas por el
tratamiento con radioterapia’®.

Histologicamente, el meduloblastoma se clasifica
en cuatro subtipos: clasico, desmoplasico/nodular,
con nodularidad extensa y de células grandes/
anaplasico’'2. Se ha comprobado que el pronostico
del meduloblastoma esta asociado con su tipo
histologico. El anaplasico y de células grandes se ha
asociado a alto riesgo de recaida y mala respuesta
al tratamiento’. Los subtipos de mejor pronostico
son el nodular extenso y el desmoplasico/nodular.
De igual manera, se ha correlacionado el subtipo
histologico con algunas caracteristicas en imagenes
de RM, por ejemplo, el realce en anillo se ha
relacionado con el subtipo anaplasico y de células
grandes’.

El meduloblastoma aparece, en los estudios de
imagenes, como un tumor redondeado u ovoide,
con margenes circunscritos, su localizacion mas
frecuente en adultos es el hemisferio cerebeloso
(en nihos afecta con mayor frecuencia el vermis
cerebeloso)*’*. Ambas caracteristicas se identificaron
en el caso de nuestra paciente (Figuras 1y 2). Se
ha reportado anteriormente que los hallazgos en
estudios por imagenes (TC y RM) son mas variables
en los casos de adultos, que los observados en ninos®.
La TC permite una evaluacion inicial estableciendo
la presencia de la lesion en el 95% de los casos’?, sin
embargo, dado que la fosa posterior genera mucho
«ruido» por el artefacto de endurecimiento del rayo,
en algunos casos su uso es limitado. Tal como se
encontro en nuestro caso clinico, el meduloblastoma
en TC se presenta como una lesion hiperdensa
en relacion a la sustancia gris adyacente, lo cual
guarda relacion con la composicion histologica del
tumor que se caracteriza por tener células redondas
agrupadas densamente. El meduloblastoma presenta
realce tras la inyeccion de sustancia de contraste,
aunque en menor grado en el caso de los adultos, a
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comparacion de los nihos. Esto se ha relacionado a las
altas cantidades de fibras de reticulina en el estroma
del tumor sobretodo en el subtipo desmoplasico,
que se presenta en adultos con mayor frecuencia.
Se puede evaluar también la presencia de edema
peritumoral. En unalto porcentaje de casos las lesiones
presentan areas de baja densidad, relacionadas con
quistes o necrosis intratumorales, tal como se observo
en nuestro caso’*"°.

En RM, se ha encontrado que el meduloblastoma
tiene apariencia variable®. En las imagenes potenciadas
en T1 y T2 podemos encontrar intensidad y captacion
del contraste variable (usualmente hipointenso en T1
e iso o hiperintenso en T2). Las zonas quisticas o
necroticas son facilmente detectadas en las secuencias
en T2 debido a su hiperintensidad®. Se pueden encontrar
areas de hemorragia o calcificacion e infiltracion
leptomeningea’. Restringen a la difusion en los estudios
de RM (lo cual diferencia a los meduloblastomas de
otros tumores de fosa posterior)’.

Se ha intentado emplear distintas secuencias
para diferenciar entre tumores de bajo y alto grado
(meduloblastoma). Secuencias T1 y T2 superponen
sus resultados en los diferentes tumores. Los estudios
de perfusion han demostrado buena sensibilidad pero
baja especificidad. El mapa de ADC se ha estudiado
para intentar diferenciar los tumores de la fosa
posterior, clasificando a los tumores en tres clases
de acuerdo al valor de ADC: alto, medio y bajo’.
Los tumores de alto grado, como el meduloblastoma,
tienen abundante tejido heterogéneo, lo cual no
permite una evaluacion adecuada con la secuencia
ADC pero se ha reportado que presentan un ADC
bajo’®. La espectroscopia tiene excesiva perturbacion
de susceptibilidad magnética y baja resolucion
espacial por lo cual no ha resultado efectiva’.

Enla espectroscopia, el meduloblastoma generalmente
se comporta como otros tumores neuroectodérmicos,
mostrando altos niveles de CHO, disminucion de
NAA vy creatina, y ocasionalmente, picos elevados
de lipidos y acido lactico®’". Este hallazgo se
corrobord en la evaluacion por espectroscopia de
nuestro paciente. El tratamiento del meduloblastoma
es la extirpacion quirlrgica, tratando de retirar la
mayor parte de la masa tumoral de no ser posible
la extirpacion total. Tal como sucedio en el caso de
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la paciente, al producirse elevacion de la presion
intracraneal por la obstruccion del flujo del LCR en el
cuarto ventriculo, en muchos casos se debe colocar
una valvula de derivacion ventriculo peritoneal (30%
a 40%)’. Luego de la cirugia es necesario continuar
el tratamiento con radioterapia sobre el neurooeje,
en algunos casos asociada a quimioterapia como
tratamiento neoadyuvante’”.

El pronostico esta en relacion con el porcentaje
de tumor extirpado (a mayor tejido tumoral, mejor
pronostico), la edad del paciente (a menor edad,
peor pronostico) y la diseminacion al momento
del diagnostico’. La supervivencia en reportes
anteriores se encuentra alrededor del 81% a los 5
anos y del 62% a los 10 ahos’”.
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