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Resumen

Introduccion: El tumor teratoide/rabdoide atipico (TTRA) constituye un tumor del sistema nervioso central
(SNC), raro y agresivo, compartiendo caracteristicas histol 6gi cas/inmunohistoquimicas con medul oblastoma
y tumor rabdoide renal. Presente, principalmente, en pacientes pediatricos ( 2 afios), en fosa posterior
(raramente supratentorial y, excepcionamente, raguideo), con mortalidad proximaa 100% a 24 meses.
Genéticamente, destaca monosomia del Cr.22 y mutaciones del gen supresor tumoral SMARCB1/INI1 (locus
22011.2). Presentamos un raro caso de tumor rabdoide sincronico de IV ventriculo y rifidn bilateral, con
extension intraventricular supratentorial, intraaxial y raquidea.

Caso clinico: Lactante de 5 meses, con somnolencia persistente, irritabilidad, fotofobiay paresiadel VI par
izquierdo. Estudio neurorradiol 6gico mostrando una masa heterogénea, polilobulada, localizadaen 1V
ventriculo, con extensién atronco encefélico y, através del acueducto de Silvio al ventriculo lateral derecho,
complicada con dilatacion del [11 ventriculo/ventriculos laterales y diseminacion espinal leptomeningea
Abdomen: lesion renal bilateral, ascitis y hemoperitoneo, sugestiva de tumor rabdoide. Por tanto, se trata de
un tumor rabdoide sincrénico (SNC-rifion). Biopsiarenal (PAAF), citologia-LCR y biopsia cerebel osa:
células atipicas con habito rabdoide y células indiferenciadas hipercrométicas (CKAEL/AE3+, vimentinat,
actinat, EMA+, singptofisinat, PGFA-): TTRA del SNC.

Discusion: El principal reto de este tumor es su complgjidad diagndsti ca radi ol 6gi co-anatomopatol égica.
Radiol 6gicamente, predominancia por cerebelo (APC, particularmente), invadiendo estructuras circundantes
(incluyendo afectacion leptomeningea espinal). Diagndstico diferencial: PNET/medul oblastoma.
Anatomopatol 6gicamente, presentan células rabdoides, pudiendo contener campos tipicos de PNET, necrosis
y elevada actividad mit6tica. Prondstico peor que meduloblastoma. Factores de mal prondstico: menor edad y
mutacion del gen supresor SMARCBL. Factores de buen prondstico: ubicacion supratentorial, enfermedad
localizaday reseccion completa. Tratamiento: quimioterapia multiagente (sistémica e intratecal), seguida de
radioterapia, adaptando los componentesy el orden de tratamiento ala edad, ubicacion tumoral y extension
de laenfermedad. El presente caso se estadifico de alto riesgo (siembra meningea), indicandose
poliquimioterapia (protocolo EU-RHAB-SIOP [DOX]) y posterior cirugia/radioterapia.
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