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Resumen

Diferencias en la presentacion radiologica de
meduloblastomas en la edad adulta ya han sido publi-
cadas, incluyendo la localizacion en los hemisferios
cerebelosos con apariencia extra-axial. Presentamos
un caso clinico en que su localizacién es poco frecuente:
varoén de 40 afios de edad que refiere episodios de cefa-
leas, vomitos matutinos y dificultades de audicion en
lado izquierdo de 3 semanas de evolucion. La TAC y RM
cerebral mostraron la existencia de un tumor en angulo
pontocerebeloso izquierdo, de apariencia extra-axial y
que se realzaba homogéneamente con el contraste. Fue
intervenido y el tumor macroscépicamente resecado en
su totalidad, a través de una craniectomia suboccipital
izquierda. Su apariencia era de tumor extra-axial,
semejando un meningioma, y sin aparente relaciéon con
el parénquima. La anatomia-patolégica mostr6 que se
trataba de un tumor de elevada densidad y compuesto
de células con alto potencial proliferativo, que presen-
taba una densa malla reticulinica intercelular. El ana-
lisis inmunohistoquimico evidencié positividad en la
expresion a sinaptofisina, enolasa neuronal especifica y
cromogranina. El diagnéstico histopatolégico definitivo
fue de meduloblastoma desmoplasico y en base a ello se
inici6 terapia complementaria. El presente caso clinico
nos advierte que ante la presentacion de un tumor de
angulo pontocerebeloso, estemos atentos a la posibilidad
de que exista una relacion con el parénquima vecino,
como si de un tumor exofitico se tratara, lo que aumenta
la variabilidad en el diagnéstico histopatoldgico.
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Medulloblastoma presenting as an extra-axial tumor in
the cerebellopontine angle
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Summary

Differences in the imaging characteristic of adult
medulloblastomas have been reported, including
involvement of lateral cerebellar hemispheres with an
extra-axial appearance. We present a case report of this
rare circumstance: a 40-year old man presented with
a 3-weeks history of headache, morning vomiting and
left hearing difficulties. Magnetic resonance imaging
revealed a left cerebellopontine angle (CPA) tumor, like
a well circumscribed homogeneously enhancing mass.
Through a left suboccipital craniectomy the tumor was
totally removed. It presented as a cerebellopontine angle
tumor, like a meningioma, and not as an intra-axial
tumor. Histological analysis revealed that the tumor
was composed of densely packed with highly prolife-
rative cells that produce a dense intercellular reticulin
fiber network. Inmunohistochemical analysis showed
positive expression to synaptophysin, specific neuronal
enolase and cromogranin. Histological diagnosis was
crucial to define it as a desmoplastic medulloblastoma
the present case and to perform postoperative adjuvant
therapy. Neurosurgeons should be aware of the possi-
bility that a CPA tumor is of intraaxial origin, because
this increase the variability on pathological diagnosis.
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Introduccion

La variante nodular de los meduloblastomas suele
denominarse desmoplasica®, y en ellos se evidencian zonas
nodulares, libres de matriz reticulinica, rodeadas por una
gran cantidad de células entre las que se produce una densa
malla de fibras de reticulina'®. Los subtipos desmoplasicos
se originan, tipicamente, cerca de la superficie pial®.

Abreviaturas: APC: dngulo pontocerebeloso. PACF: proteina
dcida glio-fibrilar.
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Figura 1. Proyecciones axial y coronal en la TC con contraste (imdgenes superiores izquierda y derecha); Imdgenes
coronales en RM que muestran la localizacion en APC izquierdo y su relacion con el tentorio (imdgenes inferiores izquierda,

TSE/R, y derecha, T1 + Gd). (TC: tomografia computarizada; RM: resonancia magnética;, APC: angulo pontocerebeloso,
Gd.: gadolinio)

Las caracteristicas en la neuroimagen de los
meduloblastomas desmoplasicos son variadas, tanto en los
que se presentan en la edad adulta como en la pediatrica y,
aunque es mas frecuente en los primeros, la localizacion
en los hemisferios cerebelosos, la apariencia extra-axial
ha sido rara vez descrita'®*. En estos casos, deben diferen-
ciarse fundamentalmente de los meningiomas y, aunque
son tumores menos vascularizados que éstos, con frecuen-
cia, su similitud radiolégica ocasiona errores diagndsticos
preoperatorios™!*,

Presentamos los hallazgos clinicos, radioldgicos,
quirargicos e histopatoldgicos en un paciente con un
meduloblastoma de localizacion extra-axial.

Caso clinico
Paciente varon, de 40 afios de edad, que nos remi-
ten desde otro centro al area de urgencias por presentar

clinica de cefaleas, vomitos matutinos y dificultad en la
audicién por lado izquierdo, de 3 semanas de evolucion.
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Tres afios antes, aproximadamente, habia presentado crisis
convulsivas tonico-clonicas generalizadas, que se habian
controlado con tratamiento anticomicial y un estudio de
Resonancia Magnética (RM) cerebral practicado entonces
no mostrd hallazgos patoldgicos.

Al examen clinico, el paciente se encontraba consciente
y orientado, destacando una hipoacusia sensorial en lado
izquierdo e hipoestesia de Va y Vb izquierdos. Aportaba un
estudio neuro-radiologico de Tomografia Computarizada
(TC) y RM cerebral que mostraban una lesidon ocupante
de espacio en el dngulo pontocerebeloso (APC) izquierdo
de margenes bien delimitados que, con un tamafio de
4.5 x 2.5 cm., parecia implantarse en la cara interna del
tentorio y la region petrosa, ocupando en su totalidad la
cisterna del APC. La lesion era hiperdensa y se realzaba
homogéneamente con el contraste en la TC, mostrandose
iso-hiperintensa en secuencias T1 en la RM, realzandose
también de forma homogénea tras la administracién de
gadolinio (Figura 1).

La lesion fue extirpada a través de una craniectomia
suboccipital izquierda, con técnica microquirurgica, y



Meduloblastoma de presentacion extra-axial en el angulo pontocerebeloso

Figura 3. Control postoperatorio de RM cerebral, secuen-
cias Tl + Gd (imdgenes superiores izquierda, coronal,
v derecha, axial) sin tumor visible; estudio de extension
mediante RM espinal en T2 y Tl sin Gd que evidencia
metdastasis multiples en somas vertebrales (imdgenes infe-
riores izquierda, dorso-lumbar, y derecha, cervico-dorsal).

siguiendo una via extra-axial, se consigui6 una reseccion
macroscopicamente completa. Durante la intervencion,
se comprobd que los margenes del tumor se delimitaban
perfectamente y no infiltraban el tejido cerebeloso; su
aspecto era el de un meningioma implantado en la cara
inferior del tentorio y zona petrosa, sin englobar a los
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Figura 2. Histopatologia:
Hematoxilina-eosina:
tumor densamente celular
" dispuesto en cordones
i compactos, con células
con nucleos hipercroma-
ticos y escaso citoplasma
(imdgenes superiores iz-
g quierda, x 40, y derecha,
x 20); estroma desmo-
plasico con densa trama
reticulinica (imagen in-
ferior derecha); inmuno-
histoquimica: positividad
a enolasa (imagen infe-
rior izquierda).

pares craneales de la vecindad ni penetrar en el conducto
auditivo interno. El examen histopatoldgico reveld que
se trataba de un tumor con una alta densidad celular, de
alto potencial proliferativo, que producia una densa malla
de fibras de reticulina, sin necrosis focal. El examen
inmunohistoquimico evidenci6 positividad en la expresion
a sinaptofisina, enolasa neuronal especifica y cromogra-
nina, asi como diferenciacion focal glial con positividad a
proteina 4cida glial fibrilar (PAGF) (Figura 2).

El paciente tuvo un postoperatorio sin complicacio-
nes, mejord sensiblemente de la cefalea y no presentd
crisis convulsivas. Tras el diagnostico histopatologico de
meduloblastoma desmoplésico fue remitido al Servicio de
Oncologia quienes iniciaron tratamiento quimioterapico.
Cuatro meses mas tarde, en una RM cerebral y espinal se
observo una infiltracién leptomeningea e imagenes com-
patibles con metastasis en los somas vertebrales de C3,
DS§, D10, D11, D12, L1, L4 y L5 (Figura 3). Las citologias
de liquido cefalorraquideo fueron negativas, iniciandose
tratamiento radioterdpico cerebral y espinal. El estudio de
extension posterior evidencid, ademas, en la gammagrafia
osea fijacidn del isétopo en pala iliaca y la TC abdominal
mostré una masa pélvica. Aunque el paciente rechazé la
biopsia de esta ultima lesion, se completaron 7 ciclos de
quimioterapia con cisplatino, etopésido y pamidronato
intravenoso. Nueve meses tras la cirugia, el paciente se
encontraba en tratamiento por la Unidad de dolor y a los
16 meses se consideraba su situacion como terminal, falle-
ciendo tras sindrome neumonico. Los familiares rehusaron
la practica de estudio necrdpsico.
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Los tumores extra-axiales en la fosa posterior, suelen
debutar con sintomas de la esfera audioldgica y vestibular!!.
La mayor parte de ellos asientan en el APC y dependen del
VIII par craneal (neurinomas) o de las células aracnoideas
meningeas (meningiomas). Mucho mads infrecuente es que
el tumor proceda del propio parénquima cerebeloso, cre-
ciendo de forma exofitica y protruyendo lateralmente a la
cisterna, simulando una lesion del APC, aunque con estas
caracteristicas se han descrito meduloblastomas pontinos,
astrocitomas y ependimomas'+.

El meduloblastoma desmoplasico se ha asociado a un
mejor pronostico, comparado con los subtipos histologicos
clasicos en nifios'’, siendo la forma de presentacion mas fre-
cuente en adultos, asi como su localizacion hemisférica y la
existencia de recidivas tardias!'®. Histologicamente una de las
hipétesis mas verosimiles propone que el meduloblastoma
clasico procede de células de la matriz ventricular o del
velum medullare, mientras que la variante desmoplasica se
origina desde las células de la capa granular externa'? , por
lo que son lesiones que se localizan cercanas a la superficie
pial’. Es de suma importancia, para un correcto diagndstico
preoperatorio, analizar exhaustivamente los estudios de
neuroimagen intentando observar esta inter-fase entre el
parénquima y los espacios cisternales.

El prondstico de los pacientes con la variante
desmoplasica, definido sobre la base de la nodularidad, es
significativamente mejor en nifios'”"?, siendo los resultados
en adultos contradictorios®®. El grado de reseccion qui-
rlrgica es un importante factor prondstico?!. No obstante,
la edad del paciente, la extension de la enfermedad en el
momento del diagndstico y la dosis y volumen de la radiote-
rapia se acepta que definen el prondstico de los pacientes. De
esta forma, y junto a los anteriores factores que influyen en
el prondstico, la extension de la enfermedad, definida por
la presencia de la diseminacidon metastasica (Grados 1-4 de
Chang)’, catalogan el riesgo de los pacientes en estandar
o alto. En nuestro caso, al existir diseminacion sistémica,
grado M4 del “Chang staging system”, la supervivencia a
los 3 afios, ain con tratamientos radio y quimioterapicos
complementarios, no supera el 30% de los pacientes.

Koci describe los hallazgos en RM de 15 pacientes con
meduloblastomas hemisféricos cerebelosos. Los tumores
eran tipicamente hipointensos en T1 pero tenian un amplio
espectro de presentacion en las imagenes ponderadas en T2.
El rango de captacion, tras la administracion de gadolinio,
variaba desde leve, a heterogéneo o muy marcado. Sélo un
tumor permanecia isointenso en T1 tras la administracion
del contraste y, entre otros hallazgos, se describe el creci-
miento exofitico hacia el APC' . En otras series publicadas
se reflejan localizaciones extra-axiales en la cisterna del
APCP", pero el mismo autor reconoce, en otro articulo pos-

288

Neurocirugia
2004; 15:285-289

terior, que s6lo un caso se presentd a partir de una variante
desmoplasica'®. De manera mas detallada, Ahn alerta al
clinico sobre la posibilidad de que un tumor del APC sea de
origen intra-axial cuando en la RM preoperatoria se observa
borrosidad del margen entre el tumor y el troncoencéfalo o
cerebelo, un cierto grado de hiperintensidad peritumoral en
las secuencias potenciadas en T2, desproporcionada para el
tamafio de la lesion extra-axial, y/o si existe dilatacion del
receso lateral del IV ventriculo'. En nuestro caso la imagen
en T1 era iso y discretamente hiperintensa y se realzaba
de forma homogénea y marcada tras la administracion de
gadolinio, no ofreciendo ninguno de los datos sefialados
por Ahn. Quirurgicamente tampoco se objetivé relacion del
tumor con la superficie cerebelosa.

Los hallazgos histopatolégicos y la expresién inmuno-
histoquimica confirman la naturaleza tumoral pero, como
afirman Kleihues y Cavanee’, la expresion de PAGF esta
restringida casi exclusivamente a los astrocitos maduros y
en desarrollo en el sistema nervioso central, también se pre-
sentan con cierta asiduidad en meduloblastomas clasicos o
desmoplasicos® y, aunque podria tratarse de astrocitos atra-
pados, seria categdrica su naturaleza neoplésica de encon-
trarlos en las metastasis del meduloblastoma'®. Al rechazar
el paciente la biopsia de la lesién pélvica, dado que no
modificaria la pauta de tratamiento, no pudimos confirmar
este ultimo aspecto en nuestro caso, por lo que s6lo pode-
mos considerarlas como posibles o aparentes metastasis del
meduloblastoma.

Se plantea también como hipdtesis etioldgica el que
pudiera tratarse de un tumor neuroendocrino de origen pél-
vico que hubiera debutado con una metastasis cerebral en
el APC, pero la historia y evolucién del proceso lo descar-
tan. En alguno de los casos publicados coexisten la lesion
cerebral y extra-cerebral en el momento del diagnostico
clinico?, pudiendo plantearse la posibilidad antes sefialada.

Existe, por lo tanto, una mas amplia variabilidad en la
forma de presentacion radiologica de los meduloblastomas
desmopldasicos con crecimiento exofitico que la descrita
hasta ahora. Ni la impresion intraoperatoria de tumor
primario extra-axial, como un meningioma, puede ser
categorica al respecto, por lo que se hace necesario una
confirmacion histopatologica e inmunohistoquimica que
verifiquen el diagndstico y permitan iniciar de forma
precoz tratamientos complementarios. Como se recoge
expresamente en el caso presentado por Naim-Ur-Rahman
y cols.'®, en el nuestro no pudimos apreciar ninguna conti-
nuidad del tumor con el parénquima cerebeloso en el acto
quirargico, lo que plantea la posibilidad de que existan
meduloblastomas verdaderamente extra-axiales.

Este trabajo se presenté en el 11l Curso para Residentes
v Neurocirujanos jovenes, celebrado en Miraflores de la
Sierra del 3 al 5 de Octubre de 2002.
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