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Resumen

El medul oblastoma es un tumor frecuente en la poblacion pediétrica, pero relativamente inusual en
pacientes adultos. El hallazgo de una lesion hiperdensa que compromete el cerebelo en un adulto
sugiere primero metastasi s, hemangioblastoma, astrocitomay con menor frecuencia, medul oblastoma.
El subtipo desmoplésico es el méas comun en los adultos, y, corresponde imaginol 6gicamente alesiones
hiperdensas localizadas principalmente en los hemisferios cerebelosos, a diferencia de los tumores
pediatri cos habitual mente ubicados en lineamedia Se presentael caso de un paciente adulto con cuadro
imaginol égico sugestivo de la entidad.
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Adult patient with meduloblastoma

Abstract

The medulloblastomaisthe most frequent tumor in the pediatric population but isinfrequent in adults.
If we find a hyperdense lesion that compromises the cerebellum in an adult, first we have to think in
metastasis, hemangioblastoma, astrocytoma and less frequently in the medulloblastoma. The
desmoplasic subtype isthe most prevalent variety in adult populations. Simple computed tomography
regularly shows a medulloblastoma as a hyperattenuated lesion located in the cerebellar hemispheres.
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Introduccion

Los tumores del sistema nervioso central (SNC)
tienen unafrecuenciaentre 2y 9 casospor cada 100.000
habitantes/afio. Suimportanciaradicaen que represen-
tan la neoplasia sdlida més frecuente de lainfancia, y
|a segunda causa de muerte por cancer en menores de
15 afios (1). El prondéstico de los tumores cerebrales
primarios esta determinado por €l tipo histoldgico,
extensién tumoral, edad del paciente, estado funcional
a momento del diagnosticoy duracién delos sintomas
(2). La tendencia actual es agrupar los tumores
primitivos del SNC con caracteristicas histol gicas
comunes, en el grupo de tumores neuroectodérmicos
primitivos, reconociendo como tales alos medul oblas-
tomas, los ependimoblastomas, |os pineanoblastomas,
el neuroblastoma cerebral, €l estesioneuroblastoma 'y
a meduloepitelioma (3).

Los meduloblastomas son neoplasias malignas e
invasivas que se localizan preferentemente en la fosa
posterior, y representan aproximadamente el 25% de
las neoplasias primarias del SNC en los nifios y
adolescentes. En los adultos constituyen el 0,5% delos
tumores cerebrales, y presentan al momento del diag-
nostico diseminacion através del liquido cefal orragui-
deo en & 10% al 15% y en més del 50% durante €l
transcurso de la enfermedad (2). Existen variantes
histol 6gicas del meduloblastoma, entre las cuales cabe
mencionar la clasica, caracterizada por lapresenciade
células redondeadas estrechamente unidas, con un nu-
cleo hipercromatico ovalado; el meduloblastoma
desmoplasico, que representa una variante con abun-
dante colageno y reticulita, y € meduloblastoma de
células grandes, compuesta por células con nlcleosre-
dondeados (4).

El tratamiento sebasaen lacirugiaque debeintentar
una reduccién tumoral maxima, seguida de la radio-
terapia que juega un papel esencial. Sin embargo, las
técnicasdetratamiento parecen estar condicionadas por
la posibilidad de diseminacion leptomeningea. Es por
esto que el volumen de tratamiento corresponde a la
totalidad del SNC, con técnicasdeirradiacion craneoes-
pina paraacanzar dosis entre 35y 36 Gy, usando un
fraccionamiento convenciona e intensificacion sobre
el lecho quirdrgico con dosis de 55 Gy (3,4). La
quimioterapia ha mostrado actividad marginal en el
tratamiento delasrecidivasy algunos estudios clinicos
han sugerido que la terapia adyuvante antes de la
radioterapia podriamejorar la supervivenciaglobal en
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aquellos pacientes adultos con factores prondsticos
desfavorables y en nifios menores de 3 afios (2-4).

A continuacion se presenta el caso de unamujer de
33 afios con el diagnostico de meduloblastoma,
haciendo énfasis particular en las caracteristicas
imaginol dgicas.

Descripcion del caso

Se trata de una paciente de 33 afios quien consultd
en 1995 por presentar cuadro de episodios convulsivos
generalizados; se practico unaescanografiasmpleenla
cual seevidencié unalesion hiperdensa que comprome-
tia el hemisferio cerebeloso izquierdo con hidrocefalia
obstructiva. Fue llevada a cirugia en dos ocasiones, en
agostoy en noviembre del mismo afio, y serealizé resec-
cién completadelalesion dgjando un drengjeventricul o-
peritoneal. Recibi¢ terapia adyuvante con radioterapia
(55 Gy) y quimioterapia a base de temozolamida. En el
control imaginol égico de enero del afio 2004, seeviden-
cié unamasaen € lecho quirdrgico de 3 x 4cm quereal -
z6 con € contraste, por 1o que se decidio llevar a cabo
unanuevaintervencion, realizadaen mayo del 2004. Se
encontré unarecidivatumoral con compromiso extenso
delafosaposterior (figuras1 a4). El informe patol 6gi-
€O reportd un tumor de origen embrionario, caracteriza
do por célulasredondas oval es pequefias con escaso cito-
plasma, nuicleo hipercromético con alto indice mitético
y formacion de escasas roseta, proliferacion de vasos
sanguineos y areas de hemorragia reciente asociada a
necrosis focal. Fue clasificada entonces como un
medul oblastoma clésico grado V.

Figura 1. Control postquirtrgico 2002. BM poten-
ciada en T1 simple. Cambios postquirtrgicos en fosa
posterior con area glidtica residual y calcificacion
periférica sin signos de recidiva neoplasica.
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Figura 2. TAC contrastado; estudio practicado en el
2003 en el que se aprecian cambios posquirlrgicos
sin realce anormal ni efecto de masa que indiguen
recaida (calcificacién cicatricial marginal).

Figura 3. TAC simple (arriba) y contrastado (abajo)
practicado en el afio 2004, en el que se encuentra
masa intraaxial hiperdensa, con realce moderado.
Tiene nuevo componente quistico intralesional y efec-
to compresivo (imagenes sugestivas de recaida).

Figura 4. TAC simple (arriba) y contrastado (abajo)
practicado en el 2005. Se aprecia rapido aumento
en el volumen tumoral, lesién hiperdensa en el sim-
ple con realce y efecto compresivo, ademas, caté-
ter de derivacion. La patologia y las imagenes indi-
can recaida tardia en el lecho.
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Discusion

El meduloblastoma es uno de los tumores més
comunes de |la fosa posterior en la infancia; ocasiona
cercadel 30% de las neoplasias ubicadas en este lugar
en la poblacion pediatrica. Representa cerca del 50%
de los tumores cerebel osos de los nifios y solo € 0,4%
a 1% de los tumores en los adultos (4,5).

Es un tumor invasivo maligno que pertenece al
grupo de tumores primitivos neuroectodérmicos. El
75% se manifiesta clinicamente antes de los 15 afios
con unapresentacion bimodal, entrelos4y 8 afiosy de
los 15 a 35 afios (3). En los nifios € compromiso més
frecuentes es en el vermis y en los adultos, la
localizacion suele ser maslateral, hacialoshemisferios
cerebel osos (6).

El meduloblastoma es un tumor de rapido creci-
mientoy sediseminaal cuarto ventriculoy al acueducto
por el liquido cefalorraquideo; alrededor del 20%
presenta metastasis ependimarias retrégradas o
subaracnoideas al momento del diagnéstico. El tumor
se origina usuamente en las células de la capa fetal
granular del cerebelo o del velum medular inferior con
crecimiento anterior hacia el cuarto ventriculo. En los
adultos estas células migran desde la parte posterior
del velum medular hacia una direccién superior y
|ateral, de ahi su ubicacion hemisférica (6,7).

Clinicamente, se presentacon hidrocefaliaobstruc-
tivay con signos de disfuncion cerebelosa. Lamayoria
delos pacientestienen sintomas por menos de 3 meses,
loquereflejasu agresividad, y lacefaleay el vémito se
presentan como los hallazgos mas comunes. Otros sig-
nos habituales son: el papiledema, el nistagmus, ;a
ataxiay ladiadocoquinesia, mientras las convulsiones
son raras (8).

Patol 6gicamente se subdivide en cuatro tipos: el
clasico, e desmoplasico, €l nodular extenso con cam-
bios avanzados de diferenciaciony el de células gran-
des; otros menos comunes son el medulomioblastoma
y &l meduloblastoma melandtico. El subtipo clésico se
caracteriza por tener un patrén denso, con células
hi percromati cas con niicleos redondeados u ovales, con
gran actividad mitéticay apoptosis. En el desmopléasico
se identifican zonas nodulares de reticulina rodeadas
por colageno. El meduloblastoma con extensa nodu-
laridad y diferenciaci6n avanzada se presenta con uni-
formidad intranodular y celular acompafiado de una
matriz fina fibrilar y, ocasionalmente, células



ganglionares maduras; es habitual encontrarlo en nifios
menores de 3 afos. El meduloblastoma de células
grandes representa la forma menos comun, caracteri-
zado por células redondas y grandes con nucléolos
prominentes y abundante citoplasma; esta variedad es
la de peor prondstico (3,9). El estudio patoldgico de
nuestro caso mostré una lesién sdlida con margenes
convexos y focos de necrosis y hemorragia; estas
caracteristicas parecen ser més frecuentes en pacientes
con el sindrome de nevus de células basales (sindrome
de Gorlin) y en los sindromes de Turcot, ataxia
telangiectasiay xeroderma pigmentoso (9).

En la escanografia simple se observan lesiones
homogéneas, hiperdensas de bordes bien definidos
localizadas en lalinea mediay acompafiadas de hidro-
cefalia en el 95% de los casos (6). La homogeneidad
tisular y la hiperdensidad lo diferencian del
ependimoma 'y en los adultos son ligeramente mas
hipodensos que en los nifios. Puede haber calcificacio-
nes intratumorales pequefias en el 10% al 30% de los
casos, al igual que degeneracion quistica hastaen 20%
de los nifios y en el 82% de los adultos (4,7). Los
meduloblastomas se acompafian frecuentemente de
edema peritumoral que en laescanografiacon contras-
te se observa como un refuerzo homogéneo moderado
0 intenso de la masa tumoral; ésta puede ser isodensa
hastaen el 10% delos casosy las areas correspondien-
tes a las siembras tumorales demuestran un refuerzo
homogéneo similar. En la resonancia magnética son
hipointensos en T1 e isointensos en T2 (4-9).

Otradiferenciaentre el meduloblastomay el ependi-
moma es que estos ultimos ensanchan el cuarto
ventriculo mientras mantiene su formaadiferenciadel
medul oblastoma que lo distorsiona. En los adultos, la
hemorragia tumoral es comdn y pueden manifestarse
como masas mal definidas localizadas en los hemisfe-
rios cerebelares. Los meduloblastomas en los adultos
corresponden, principalmente, al grupo desmoplésico
gue tiene una mayor tendencia arecurrir (7).

El diagndstico diferencial se debe hacer por edades,
en los nifios, € principal es el ependimomay en los
adultos, lasmetastasis, el hemangioblastomay €l astro-
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citoma. Las metéstasis son las masa cerebelares més
comun en los adultos; son muy variadas en su presen-
tacion y el hemangioblastoma es laneoplasia primaria
mas comun del cerebelo en los adultos. Lamayoriase
ven como masas quisticas con realce mural nodular
intenso. El 10% de los linfomas del SNC ocurre en €
cerebelo con caracteristica hipointensidad en T2 (5-7).

El mangj o convencional eslareseccién acompafiada
deradioy quimioterapiaque ofrecen, en conjunto, una
supervivenciaa 10 afios en el 50% a 70% de los casos,
como se ha visto en el seguimiento del caso descrito
(4). En los adultos es frecuente encontrar enfermedad
recurrente que se desarrolla luego de 2 afios del trata-
miento. Las recurrencias se presentan principal mente
en lafosaposterior seguidapor laregion subfrontal (5-
10).

L os hallazgos escanograficos que sugieren disemi-
nacién meningeaincluyen: el realce de las cisternasy
delossurcos, €l real ce ependimario, subependimarioy
tentorial, y lahidrocefaliacomunicante. El medul oblas-
toma es el tercer tumor cerebral en frecuencia que se
presenta con metastasis extraneurales después del
glioblastoma multiforme y el meningioma. El 5% de
las metastasis son sistémicas, principalmente, de loca
lizacion Gsea, que son las mas comunes (77%), segui-
do de los ganglios linféticos (33%), pulmoén (17%),
musculo (13%) e higado (10%) (8). Las|esiones 6seas
usualmente se presentan como metéastasis esclerdticas
(65%), liticas (35%) y mixtas (5%) (7).

El medul oblastoma es un tumor raro en los adultos
gue debe tenerse en cuentaen los diagnosticos diferen-
ciales de las lesiones de la fosa craneal posterior. En
esta paciente el subtipo que se present6 no es € mas
frecuente para la edad (clasico) y el diagnéstico
diferencial masimportante que debiatenerse en cuenta
en ella son lametastasis, teniendo en cuenta laedad y
la presentacion imaginoldgica; sin embargo, la
ubicacion hemisféricade lalesion, su hiperdensidad y
larecaidatardiaen el lecho quirdrgico son caracteristi-
cas del comportamiento imaginolégico y clinico del
medul oblastoma.
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