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Presentacion del caso

Paciente masculino de 6 meses de edad, que
comienza con un cuadro clinico de 1 mes de
evolucion de vomitos postprandiales
persistentes, estrabismo y ptosis palpebral
bilateral.

Previamente sano, nacido a las 39 semanas de
gestacion por parto vaginal, sin
complicaciones perinatales, APGAR 9/10.
Embarazo controlado, sin antecedentes
prenatales y con serologias negativas.

Al examen fisico se encuentra afebril, clinicay
hemodinamicamente estable, bradicardico e
hipertenso.

En la examinacion neuroldgica se encuentra
hiporreactivo y con pupilas reactivas
asimetricas.

Previo al ingreso a nuestra institucion se realizo
estudio del LCR y hemocultivos (negativos) y
TC encefalica, donde se evidencid
hidrocefalia, por que se le colocé sistema de
derivacién ventricular.

Se piden estudios de imagenes: TC Y RM.




" TC SIN CONTRASTE
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En la tomografia sin
contraste se observa una
imagen
espontaneamente
hiperdensa a nivel de la
fosa posterior, con
extension hacia las
cisternas, y descenso de
las amigdalas
cerebelosas.
Hidrocefalia
supratentorial con
sistema de derivacion
ventricular.
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TC CON CONTRASTE

Con la administracion
del contraste
endovenoso se
evidencia realce de las
imagenes evidenciadas
previamente, con
compromiso del vermis
cerebeloso, cisternas
peritroncales e
infiltracion de las
meninges.
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% CON CONTRASTE

’ ® e . Secpenf:ias T2 (izquierda)
1 ) SN2 [T Difusién valor Biooo
: | ‘; ) ¥ = N\ oy, \\ con mapa de ADC (abajo):
= bl 4 5’-—?: A | se identifican multiples
A ? . )" " **- | lesiones nodulares que se
)\ e y ubican en el vermis
€ o cerebeloso, el bulbo,

cisternas peritroncales,
basales, y silvianas, con
extension intraventricular
en contacto con el
epéndimo, con marcada
restriccion acuosa.
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T1 post contraste con
reconstruccion
multiplanar MPR,
donde se observa
realce de los
hallazgos
previamente
descriptos.
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RM CON CONTRASTE

\ )

Secuencias T2 Stir a la izquierda y T1 post contraste a la
derecha, que muestran imagenes nodulares a nivel del
cordén medular cervical y dorsal hasta D3, como asi también
en el epicono y cono medulares, y en la totalidad de los
espacios subaracnoideos perimedulares.
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4 HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS

TC encefalica donde se evidencia hidrocefalia y
descenso de las amigdalas, con una lesion en fosa
posterior espontaneamente hiperdensa. Tras la
administracion del contraste endovenoso se
evidencia compromiso del vermis, de las cisternas
y meninges.

En la RM se evidencia ademas imagenes nodulares
intraventriculares, subependimarias y en el cordén
medular cervical, dorsal, epicono y cono, y en los
espacios subaracnoideos perimedulares.

Dichos hallazgos son sugestivos de atipia primaria
de alto grado en fosa posterior, con diseminacién
leptomeningea, por lo que se decide realizar
biopsia de la lesion, donde se confirma el
diagnostico de tumor teratoide rabdoide atipico.
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TUMOR TERATOIDE
RABDOIDE ATIPICO

El tumor teratoide rabdoide atipico es un
tumor embrionario poco frecuente (2-3% de
los tumores primarios del SNC), que se da
en la infancia. Se trata de un tumor muy
agresivo (grado IV de la OMS) por lo que el
tratamiento consta de reseccion total y
adyuvancia (QMT - RDT).

Es un tumor hipercelular y heterogéneo. Por
su origen embrionario, presenta aéreas
solidas, quisticas, hemorragicas, y
calcificaciones internas. Es un tumor
infiltrante, por lo que sus bordes son poco
definidos. Frecuentemente es irresecable al
momento del diagnostico por la infiltracion
del parénquima. Dada su ubicacion genera
en la mayoria de los casos hidrocefalia
obstructiva.
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* EnlaTC se presentan como una masa
solida heterogénea, hiperdensa
espontaneamente. Puede presentar
caFcificaciones, hemorragia y necrosis
intratumoral. Presenta un intenso realce
heterogéneo con el contraste endovenoso.

e La RMN permite una mejor
caracterizacion de la lesion. Generalmente
es isointensa al parénquima en T1,
heterogénea en T2y con restriccion en
DWTIy caida en el mapa de ADC, lo que
refleja la alta celularidad de estos tumores.
El contraste endovenoso es esencial para
detectar la diseminacion en el LCR.

La espectroscopia muestra un patron de
alto grado, con colina, lipidos y lactato
elevado.

* Para realizar una estadificacion apropiada
es necesario realizar una RM del cordén
medular con contraste ya que 1/3 de los
casos presentan diseminacion
leptomeningea al momento del
diagndstico, lo cual indica peor
pronostico.
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Los tumores del sistema nervioso central en
pediatria son la segunda causa de cancer
infantil, después de la leucemia. Mas del
70% se ubica en la fosa posterior, por lo que
la principal clinica es de hipertension
endocraneana debido a la hidrocefalia
obstructiva que se produce.

El principal diagnostico diferencial debe
hacerse con el meduloblastoma, que es el
principal tumor primario del SNC en la
infancia. Otros posibles diagnosticos
diferenciales son el PNET,
ependimoblastoma, papiloma del plexo
coroideo, glioblastoma y teratoma.

Nifios menaores de 20 afios, mas Nifios menaores de 10 afios, mas

frecuente menores de 3 afios frecuente menores de 5 afios

Ubicacion principalmente en fosa Ubicacion en fosa posterior

posterior, pero puede ubicarse

supratentorial

Diseminacion leptomeningea Diseminacion leptomeningea

TC: se presenta como una masa solida TC: se presenta como una masa salida,

heterogénea, con areas quisticas y infrecuentemente presenta hemorragia,

hemorragicas frecuentemente, puede 20% calcificaciones, 40% presenta

contener calcificaciones. pequefias areas quisticas / necroticas.

Espontaneamente hiperdensa, con 90% es espontdneamente hiperdenso,

intenso realce heterogéneo. 90% realza relativamente homogéneo,
ocasionalmente de forma parcheada.

RM: iscintenso en T1, heterogéneo en RM: hipointenso en T1, iscintenso en T2,
T2, is0 - leve hiperintenso en FLAIR, hiperintenso en FLAIR, restriccidn en
restriccion DWI. Realce post cie. DWI. Realce post contraste.
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Conclusion

En nifos que presentan clinica de
hipertension endocraneana, signos
neurologicos focales, convulsiones o
meningismo debe realizarse un método de
imagenes a fin de descartar un tumor de
fosa posterior. Esto es fundamental para
determinar no sélo la existenciay
localizacién del tumor, sino también su
extension y efectos secundarios
(hemorragia, hidrocefalia, herniacién), y
en base a estos hallazgos su pronostico.

Si bien la tomografia computada es el primer
estudio que se realiza, el método mas
sensible y especifico es la resonancia
magnética con contraste endovenoso.

En el caso del tumor teratoide rabdoide
atipico ademas es fundamental hacer un
estudio exhaustivo de todo el neuroeje
para estadificar correctamente su
extension.
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