Caso cLiNico
Anales de Radiologia México 2017 oct;16(4):329-335.

Meduloblastoma con
carcinomatosis leptomeningea

Dominguez-Hernandez HA?, Gutiérrez-Alvarado RA?, Peraza-McLiberty RA3

Resumen

EL meduloblastoma es un tumor relativamente comdn en la infancia,
representa 20% de los tumores primarios del sistema nervioso central
en la nifez; tiene tendencia a la diseminacién por el neuroeje via el
liquido cefalorraquideo al momento del diagndstico. La metastasis
se asocia con mal pronéstico y tiene supervivencia media de entre
tres y seis meses. Se han observado metdstasis predominantemente
en el tronco cerebral y solamente 0.6% afecta al cordon medular. Se
presenta el caso de una paciente de 5 anos de edad que debuté con
cefalea progresiva y ataxia de un mes de evolucion; se decidid realizar
tomografia computada en fase simple de craneo donde se encontré
dilatacion del sistema ventricular con migracion transependimaria de
liquido cefalorraquideo, motivo por el cual fue intervenida de urgen-
cia para colocacion de valvula de derivacién ventriculo peritoneal.
Acudi6 a nuestra unidad para continuar el protocélo de estudio, con
resonancia magnética de encéfalo y neuroeje con administracioén de
gadolinio, donde se identificé una lesién ocupativa en cerebelo y
metdstasis leptomeningeas. El diagndstico fue confirmado mediante
biopsia medular.
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Abstract

Medulloblastoma is a relatively common tumor in children, accounting
for 20% of primary tumors of the central nervous system in children;
it has a tendency to spread along the neuroaxis through spinal fluid
at the time of diagnosis. Metastasis is associated with poor prognosis
and has mean survival of three to six months. Metastasis has been
observed predominantly in the brainstem and only 0.6% affects the
spinal cord. We present the case of a patient of 5 years of age who
presented with progressive cephalea and ataxia of one month'’s evolu-
tion; It was decided to take a single-phase computerized tomography
of the skull, which found dilation of the ventricular system with tran-
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sependymal migration of spinal fluid, for which reason the patient
underwent emergency surgery to implant a peritoneal ventricular
bypass valve. The patient was admitted to our unit to continue the study
protocol, with magnetic resonance of encephalon and neuroaxis, with
administration of gadolinium, identifying a space-occupying lesion
in the cerebellum and leptomeningeal metastasis. The diagnosis was

confirmed by medullary biopsy.

KEYWORDS: medulloblastoma; pediatric leptomeningeal carcino-

matosis

INTRODUCCION

Los tumores del sistema nervioso central repre-
sentan la segunda causa de cancer pediatrico
diagnosticado cada afo en Estados Unidos.'
El medulobastoma es un tumor neuroepitelial
altamente maligno de la fosa posterior que se
presenta principalmente en nifios.>” Es la segun-
da neoplasia mas comin en nifnos después del
astrocitoma y ocurre con mayor prevalencia en
varones (proporcién 1.5:1) y antes de los 10 afos
de edad.'? Es causa significativa de morbilidad
en la ninez;*a pesar de ser un tumor que perte-
nece al grupo de tumores pediatricos constituye,
aproximadamente, de 0.4% a 1% de los tumores
del sistema nervioso en los adultos.??

Clinicamente la mayoria de los pacientes (75%)
tienen sintomas por lo menos durante 3 meses.
Son sintomas comunes cefalea (generalizada a la
region suboccipital) y vémitos persistentes (con
o sin ndusea).>® Las convulsiones son frecuentes
en pacientes con diseminacion metastasica.”® La
ataxia es secundaria a la destruccion del vermis
cerebeloso.”® Se desconoce la etiologia del
meduloblastoma, aun cuando se ha asociado
al sindrome de Gorlin, ataxia telangiectasia,
sindrome de Li-Fraumeni, sindrome de Turcot y
presencia de cromosomas extras en los grupos
6-12 y 4-5.9

Por mucho, la localizacién en el cerebelo es la
mas frecuente (94% de los casos) y la mayoria
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(>75%) de estos se originan en la linea media
en el vermis cerebeloso.” La diseminacion al
tronco cerebral es comdn (33%). Otras loca-
lizaciones menos comunes incluyen el cuarto
ventriculo (3%) y la médula espinal (0.6%).%>71
Actualmente los pacientes con diseminacion son
clasificados de acuerdo con el sistema de esta-
dificacion de Chang’s donde se clasifican como
MO (sin metastasis), M1 (presencia de tumor
en liquido cefalorraquideo), M2 (diseminacion
nodular cerebelosa, en el espacio subaracnoideo
cerebeloso o en el tercer o ventriculo lateral), M3
(metastasis en el espacio subaracnoideo espinal)
y M4 (metastasis fuera del axis cerebral-espinal).
Este sensible sistema fue determinado en especi-
menes de autopsias y mds tarde adaptado a las
técnicas modernas de imagen como la resonan-
cia magnética."'"?

CASO

Nina de 5 anos de edad con desarrollo pre-
natal normal, sin antecedentes perinatales ni
antecedente de traumatismo; tampoco habia
antecedentes familiares, ni personales patol6-
gicos. La paciente fue presentada por padecer
cefalea frontal intermitente, sin predominio de
horario, marcha ataxica de un mes de evolucién,
manejada inicialmente con analgésicos pero sin
mejoria, afiadiéndose vomito en varias ocasio-
nes sin predominio de horario. Se efectuaron
biometria hematica y quimica sanguinea sin
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que se reportaran alteraciones. Se realizé tam-
bién tomografia de craneo en fase simple (de
manera externa) donde se observé dilatacion
del sistema ventricular con datos de migracion
transependimaria de liquido cefalorraquideo y
edema cerebral generalizado. Fue intervenida
de urgencia para colocacién de vélvula de deri-
vacién ventriculo-peritoneal. Posteriormente fue
referida al departamento de imagen del Hospital
de Alta Especialidad de la Peninsula de Yucatan
para la realizacion de resonancias magnéticas
de encéfalo y de médula espinal.

Se practicaron resonancias de encéfalo y de
neuroeje en fase simple y después de la adminis-
tracion de gadolinio intravenoso; se observaron
los siguientes hallazgos radiolégicos: en los
cortes de encéfalo, tras la administracion del
gadolinio intravenoso, se observé proceso
ocupativo intraaxial infratentorial, a nivel del
hemisferio cerebeloso izquierdo, que se extendia
hacia el vermis, dicha lesion mostraba margenes
indistintos, con intensidad de sefal heterogénea,
con zona de necrosis central y realce nodular
periférico posterior a la administracién de ga-
dolinio. Ademds se observé edema vasogénico
y efecto de masa sobre el cuarto ventriculo
(Figuras 1 y 2). En la médula espinal, en las
secuencias ponderadas en T1 sin contraste, se
identifico aumento del grosor medular (Figuras 3
y 4) asi como heterogeneidad en la intensidad
de senal intramedular; estos cambios se visua-
lizaron mejor en las secuencias ponderadas
en T2 y T2 Fat Sat, donde ademas se hicieron
evidentes lesiones nodulares de distribucion
difusa intramedulares (Figura 4). Después de
la administracién del gadolinio intravenoso se
observé un intenso reforzamiento leptomenin-
geo, creando un patron irregular en la médula
espinal, extendiéndose las lesiones hasta el saco
dural donde se observaron nédulos focales que
captaban contraste, hallazgo compatible con
diseminacién por liquido cefalorraquideo (Figu-
ra 5). El reporte histopatolégico de biopsia por
incision medular report6é neoplasia maligna de

Figura 1. Resonancia magnética de encéfalo, en
secuencia ponderada en T2, corte coronal: proceso
ocupativo mal definido localizado a nivel del hemis-
ferio cerebeloso izquierdo con infiltracion al vermis.
Hay edema vasogénico asociado.

Figura 2. Resonancia magnética de encéfalo, en se-
cuencia ponderada en T1 con gadolinio, corte sagital:
realce de la lesion cerebelosa (flecha roja) con zona
central sugerente de necrosis (flecha blanca).
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Figura 3. Resonancia magnética de la columna
cervicodorsal, en secuencia ponderada en T1, corte
sagital: aumento del grosor medular (flecha doble)
con cambio en la intensidad de la sefal intramedular.

células redondas con necrosis extensa, compa-
tible con meduloblastoma (Figura 6).

DISCUSION

La mayoria de los tumores intradurales y
extramedulares malignos son metastasis lepto-
meningeas espinales o linfoma no Hodgkin. Las
metastasis en el espacio subaracnoideo espinal
pueden surgir a partir de tumores del sistema
nervioso central y de otras zonas del cuerpo.™
La edad de los pacientes en el momento del
diagnéstico varia con el tipo de tumor.' En
nuestro caso se traté de una nina de 5 anos de
edad con una lesién ocupativa en la fosa poste-

Figura 4. Corte sagital en secuencia T2 Fat Sat de la
columna dorsolumbar: se corroboran aumento del
grosor medular y heterogeneidad medular manifes-
tados por zonas hiperintensas nodulares.

rior. Se consider6 al meduloblastoma dentro del
diagnéstico diferencial por representar 20% de
todas las neoplasias cerebrales en los nifios; su
localizacion infratentorial correspondia ya que
la literatura senala a este tumor casi exclusivo
de dicha localizacion;' es ademds la segunda
neoplasia mas comun en ninos.*”'* Otra carac-
teristica del meduloblastoma, es la diseminacion
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Figura 5. Corte sagital de resonancia magnética de A) columna cervicodorsal y B) dorso lumbar, en secuencias
ponderadas en T1 con gadolinio: engrosamiento y reforzamiento de las leptomeninges (flechas rojas) dando una
apariencia irregular en la médula espinal; asi mismo, se identifican algunas imagenes nodulares hiperintensas
a nivel de L4-L5 y L5-S1 (flecha blanca). Hallazgos compatibles con infiltracién metastasica leptomeningea.

subaracnoidea, relativamente comun, que ocurre
en mas de 33% de los casos.''”

Dentro del diagndstico diferencial de los tu-
mores con diseminacién subaracnoidea se
deben incluir al linfoma y a las leucemias;'"°

sin embargo, al no mostrar alteraciones en los
analisis de laboratorio (biometria hematica) estos
diagndsticos suponian ser menos probables. Es
importante destacar que numerosos estudios
han mostrado que los pacientes con disemina-
cién por el liquido cefalorraquideo tienen peor
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Figura 6. Fotografia microscépica: lesion neoplasica
solida, muy celular, que se compone de células poco
diferenciadas, con escaso citoplasma, nicleo grande
y redondo con cromatina densa.

prondstico de supervivencia comparados con
aquellos en los que ésta esta ausente.'® Es por ello
que la deteccion de diseminacion leptomeningea
es necesaria para el tratamiento 6ptimo.

Clinicamente, los pacientes pueden presentar
un sindrome de cola de caballo, monoparesias,
dolor radicular o lumbar bajo, parestesias y
trastornos de la marcha.” Generalmente, al igual
que en nuestro paciente, la forma en que debutan
es con cefalea secundaria a hidrocefalia y con
signos de hipertension intracraneal secundaria
a la obstruccion del IV ventriculo.'®'® En nues-
tro caso la paciente presentaba marcha ataxica
que se relaciona con invasién y destruccion del
vermis cerebeloso por el proceso tumoral.''
Los hallazgos por imagen mas frecuentes son:
tumor que surge en la linea media del vermis con
crecimiento hacia el interior del IV ventriculo
0, menos frecuente, un tumor situado en los
hemisferios cerebelosos, ambos fueron hallados
en nuestra paciente (Figuras 1y 2). La explica-
cién puede deberse al diferente origen celular
del meduloblastoma, las distintas poblaciones
de células precursoras que forman el cerebelo
y a las vias de sefalizacién celular que regulan

2017 octubre;16(4)

su desarrollo.>*1"2 En |a tomografia computada
suele aparecer como una lesion hiperdensa por
su alta celularidad. Generalmente, al igual que
en nuestro caso, los pacientes debutan con hi-
drocefalia secundaria a la obstruccién y signos
de hipertension intracraneal.’®'® El diagnéstico
diferencial principal de una masa hiperdensa
en fosa posterior es el ependimoma, siendo la
tercera neoplasia cerebral mas comdn en ni-
nos*' En contraste con el meduloblastoma, estos
tumores tipicamente presentan calcificaciones
y su localizacion es en el IV ventriculo, desde
donde se extienden a través del foramen de
Luschka a la cisterna pontocerebelosa.>'131416
Otro diagnostico diferencial es el astrocitoma
pielocitico, sin embargo en la tomografia ambos
son hipodensos.®'® La resonancia magnética
esta indicada como estudio de extensién en
la bisqueda de metastasis a distancia, donde
los hallazgos descritos son el engrosamiento
de las meninges y un reforzamiento nodular
leptomeningeo posterior a la administracion de
gadolinio.>'"3141°En nuestra paciente se identi-
ficaron, en primera instancia, el engrosamiento
y el cambio en intensidad de la médula en las
secuencias ponderadas en T1 y T2 (Figuras 3
y 4), después de la aplicacién de gadolinio se
hicieron evidentes los realces leptomeningeo
y nodular intensos, compatibles con actividad
metastdsica a distancia (Figura 5). La presen-
cia de metdstasis leptomeningeas es un factor
pronéstico independiente ya que determina el
estadio clinico de la enfermedad.”™ En nuestra
paciente el diagndstico se confirmé con estudio
histopatolégico de la médula donde se reportd
un tumor de alta celularidad, con células redon-
dasy abundantes areas de necrosis (Figura 6). La
literatura menciona que el diagnostico también
se puede hacerse mediante el analisis citolégico
del liquido cefalorraquideo con una sensibilidad
de 78%.'418

El prondstico de los pacientes con meduloblasto-
ma ha mejorado, siendo la tasa de mortalidad ha
5 anos de entre 2 y 30%, siendo mas favorable
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en los nifios de 10 a 19 afos en comparacion
con pacientes mas jévenes." '8 E| tratamiento
es quirdrgico: se puede hacer reseccion total o
subtotal. Las masas localizadas en los hemisfe-
rios tienen mayor probabilidad de ser removidas
que las localizadas cerca del vermis.' El uso
de radioterapia y quimioterapia esta indicado
en presencia de metastasis leptomeningeas.’ A
pesar de la frecuencia de las metastasis lepto-
meningeas son pocos los articulos de radiologia
que demuestran las caracteristicas por imagen
de su patrén de reforzamiento. Su conocimiento
es indispensable para la correcta estatificacion
y, por consiguiente, para el tratamiento de este
tipo de pacientes.
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