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RESUMEN

Introduccion: El meduloblastoma es el tumor primario maligno, invasivo, del
sistema nervioso central mas frecuente en nifos. Representa aproximadamente
un 25 % de todos los tumores intracraneales pediatricos y un 33 % de todos los
tumores de fosa posterior en la infancia. Tipicamente se ubica en la fosa posterior
presentandose como una masa intraaxial en la linea media que involucra el vermis
cerebeloso y/o el techo del cuarto ventriculo. Su ubicacion extraaxial es poco
frecuente, se reportan pocos casos en la literatura mundial.

Objetivo: Describir un caso de meduloblastoma con localizacion poco frecuente.
Caso clinico: Paciente masculino, de 18 afos de edad, que acudio a la consulta
por cefalea, inestabilidad a la marcha, nauseas y vomitos. Se le diagnostico un
meduloblastoma extraaxial en hemisferio cerebeloso izquierdo. Se le realizo
reseccion quirdrgica total del tumor, con evolucién postquirdrgica favorable.
Conclusiones: La aparicion extraaxial del meduloblastoma es extremadamente
rara, pero se debe considerar en el diagndstico diferencial de las lesiones
extraaxiales de fosa posterior. La mayoria de los meduloblastomas extraaxiales
ocurren en el angulo ponto cerebeloso. Sin embargo, los meduloblastomas
extraaxiales también pueden aparecer en el hemisferio cerebeloso, como en este

caso.
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ABSTRACT

Introduction: Medulloblastoma is the most frequent malignant, invasive primary
tumor of the central nervous system in children. It represents approximately 25%
of all pediatric intracranial tumors and 33% of all childhood posterior fossa
tumors. It is typically located in the posterior fossa presenting as a midline
intraaxial mass involving the cerebellar vermis and/or the roof of the fourth
ventricle. Its extra-axial location is rare, few cases are reported in the world
literature.

Objective: To describe a case of medulloblastoma with an infrequent location.
Clinical case: This is a 18 years old male patient, who came to the consultation
due to headache, gait instability, nausea and vomiting. An extra-axial
medulloblastoma in the left cerebellar hemisphere was diagnosed. Total surgical
resection of the tumor was performed, with favorable post-surgical evolution.
Conclusions: The extra-axial appearance of medulloblastoma is extremely rare,
but it should be considered in the differential diagnosis of extra-axial lesions of
the posterior fossa. Most extra-axial medulloblastomas occur in the cerebellar
pontine angle. However, extra-axial medulloblastomas can also appear in the
cerebellar hemisphere, as in this case.

Keywords: medulloblastoma; cerebellum; extra-axial; pediatric neoplasms;

posterior fossa tumors.
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Introduccion

El meduloblastoma es el tumor primario maligno, invasivo, del sistema nervioso

central (SNC) mas frecuente en nifos. Aproximadamente 500 nifios son
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diagnosticados con meduloblastoma cada afo en los Estados Unidos de América,
con un promedio de edad entre los 5 y 9 anos.(Y La edad promedio en que se
diagnostica en Cuba es entre los 4 y 5 anos, con predominio en el sexo
masculino.®

Representa aproximadamente un 25 % de todos los tumores intracraneales
pediatricos y un 33 % de todos los tumores de fosa posterior en la infancia. En
adulto representa aproximadamente el 1 % de todos los tumores cerebrales
primarios.®

Tipicamente se ubica en la fosa posterior presentandose como una masa intraaxial
en la linea media que involucra el vermis cerebeloso y/o el techo del cuarto
ventriculo. Estos pueden ser extraaxiales en casos extremadamente raros con
menos de 50 casos reportados hasta ahora en la literatura. >

Se trata de un caso poco frecuente de meduloblastoma en edad pediatrica, con
localizacion extraaxial en el hemisferio cerebeloso izquierdo. No existen reportes
publicados en Cuba de este tipo de tumor con localizacion extraaxial.

El objetivo del articulo fue describir un caso de meduloblastoma con localizacion

poco frecuente.

Caso clinico

Paciente masculino, de 18 anos de edad, present6 cefalea, inestabilidad a la
marcha, nauseas y vomitos. En el examen fisico se constaté un sindrome
cerebeloso dado por ataxia estatica y dinamica, lateropulsion a la marcha hacia
la izquierda, estrella de babinsky y adiadococinesia.

Se le realizaron estudios de laboratorios los cuales estaban normales. En la
tomografia de craneo simple y contrastado se observd una imagen heterogénea
de 2,7 cm x 3,2cm x 2,6 cm, de localizacién extraaxial, supra adyacente al
hemisferio cerebeloso izquierdo, con bordes mal definidos, abundante edema
perilesional que desplaza el cuarto ventriculo y comprime el tallo cerebral con

signos moderados de herniacion amigdalina, que no capto contraste (fig. 1).
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Fig. 1 - Imagenes de TC de craneo simple y contrastada con equipo multicorte de 64
canales, modelo Somatdn Perspective, a 4mm de espesor de corte axial (A) y
adquisiciones de 0,06 para reconstruccion sagital (B) y coronal (C). Se observa imagen
heterogénea, que no capté contraste, de 2,7 cm x 3,2 cm x 2,6 cm, en hemisferio
cerebeloso izquierdo, extraaxial, de aspecto tumoral con edema perilesional que

desplaza el cuarto ventriculo y comprime el tallo cerebral.

En la resonancia magnética cerebral se observo en T1 imagen isointensa con
pequenas formaciones quisticas en la periferia, con dimensiones de 2,6 y 3,4 cm
en descenso de las amigdalas cerebelosas. En T2 se observa lesion hiperintensa,
bien definida, de aspecto tumoral, de localizacion extraaxial, supra adyacente al
cerebelo izquierdo con pequenas formaciones quisticas en su interior y en la
periferia, con abundante edema cerebral. En técnica de difusion esta lesion

restringe significativamente con una correspondencia hipodensa (fig. 2).

Fig. 2 - Imagenes de resonancia magnética (IRM) de craneo. A). Corte axial en T1 donde
se observa imagen isointensa, bien definida, de 2,6 y 3,4 cm con halo parcial de edema

cerebral. B). Corte axial en T2 donde se observa lesion hiperintensa, bien definida, de
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aspecto tumoral, de localizacion extraaxial, supra adyacente al cerebelo izquierdo con
pequenas formaciones quisticas en su interior y en la periferia, con abundante edema
cerebral. C). En técnica de difusion la lesion restringe significativamente con una

correspondencia hipodensa.

Por lo hallazgos en las imagenes llevo tratamiento con dexametasona a dosis
maxima, y se planifico tratamiento quirdrgico realizandose craniectomia
infratentorial unilateral izquierda de fosa posterior, con exposicion y control del
seno transverso. Macroscopicamente se observd una masa gris, suave, bien
delimitada en plano extraaxial, adherida al seno transverso-sigmoideo, con
invasion al hemisferio cerebelar izquierdo. Se realizd exéresis quirirgica total

macroscépica del tumor (fig. 3A, 3By 3C).

Fig. 3 - A). Se observa una masa blanda y bien delimitada extraaxial, adherida a la

duramadre junto al seno transverso-sigmoideo, con invasion al hemisferio cerebelar

izquierdo. B y C). Exéresis total de la lesion, de coloracién grisacea.

Histologicamente el tumor esta compuesto por células pequeias y anaplasicas con
nucleos redondos o angulados densamente hipercromaticos con citoplasma
escaso, poco definido, y numerosas mitosis atipicas. (meduloblastoma clasico,
grado IV segin World Health Organization (WHQ))® (fig.4).
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Fig. 4 - Meduloblastoma clasico, grado IV WHO. A). Tincién hematoxilina y eosina (H/E)
4x. Se observa neoplasia altamente celular, de células pequenas indiferenciadas
dispuestas estrechamente en placas empaquetadas y estroma escaso con pequenos
vasos sanguineos. B). Tincion H/E 40x. Se observan células pequefas, redondas o
anguladas con nlcleos densamente hipercromaticos, citoplasma escaso poco definido y

mitosis atipicas.

La citologia del liquido cefalorraquideo no mostro células tumorales.

El posoperatorio se caracterizo por la rapida resolucion de los sintomas. Luego de
la cirugia se aplicé radioterapia en el eje craneo-espinal y quimioterapia para
prevenir la recurrencia del tumor. En las IMR de craneo a los 6 meses de evolucion

posquirurgica, no se observo lesion tumoral remanente en fosa posterior (fig. 5).
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Fig. 5 - Imagenes de resonancia magnética de craneo posquirirgica con 6 meses de
evolucion. Cortes axial, sagital y coronal, repectivamente, donde no se observa lesion

tumoral remanente en fosa posterior.

Hasta la fecha de publicacion de este articulo, el paciente seguido por IRM de

craneo, permanece libre de progresion de la enfermedad.

Discusion
El meduloblastoma es un tumor cerebeloso de origen embrionario. ?) Clasicamente
el meduloblastoma se ha clasificado segin su histologia en cinco tipos: clasico,
desmoplasico/nodular, con extensa nodularidad, anaplasico y de células grandes,
observandose peor pronodstico en las variantes anaplasicas y de células grandes y
pronostico favorable en los meduloblastomas desmoplasicos. (%:6:7:8)
La clasificacion de la WHO de 2016 y la mas reciente de 2021, de los tumores de
sistema nervioso central, integran un enfoque de diagndstico molecular con la
incorporacion de entidades genéticamente definidas de meduloblastomas,
independientemente de su localizacion anatomica. Al mismo tiempo, siguen otros
enfoques establecidos para el diagnodstico de estos tumores, como la histologia y
la inmunohistoquimica. De acuerdo con esta clasificacion, hay cuatro grupos
genéticos (moleculares) de meduloblastoma: los grupos Wingless (WNT), los Sonic
Hedgehog (SHH), y los grupos designados numéricamente como “grupo 3” y “grupo
4”.(7,8,9)
Tipicamente se ubica en la fosa posterior presentandose como una masa intraaxial
en la linea media que involucra el vermis cerebeloso y/o el techo del cuarto
ventriculo. Estos pueden ser extraaxiales en casos extremadamente raros con
menos de 50 casos reportados hasta ahora en la literatura.®
Recientemente, las nuevas técnicas de neuroimagen nos han revelado
meduloblastomas de localizacion extraaxial.('” Estos meduloblastomas
extraaxiales se encuentran con mayor frecuencia en dos areas: en la region
tentorial y en el APC.("'2 La hipotesis detras del origen de las variaciones

extraaxiales sigue siendo controvertida. Un estudio postuld que se originaron a
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partir de células multipotenciales primarias en el cerebelo y se propagaron a la
célula germinal. Otros informes han sugerido un posible origen del tracto de
migracion del floculo cerebeloso o de la capa granular externa en el techo
neuroepitelial del cuarto ventriculo.('?

Estos tumores clinicamente se manifiestan por hipertension endocraneana y por
disfuncion cerebelosa tanto en nifios como en adultos. ('¥) Su aparicion extraaxial
es todo un reto para el diagnostico preoperatorio en los estudios de imagenes. (12
Suelen ser confundidos con meningiomas o con otros tumores extraaxiales. Es el
estudio de RMI cerebral, incluida la imagen ponderada por difusion, el de mas
utilidad para el diagnostico de estos tumores. (1415

La cirugia radical es el tratamiento de primera linea. Se ha demostrado que la
combinacion de reseccion total con radioterapia y quimioterapia, mejora el
prondstico a largo plazo. La supervivencia a 5 afnos, se ha duplicado, debido a las

mas innovadoras técnicas quirlrgicas y las terapias adyuvantes. (16:17)

Consideraciones finales

La localizacion extraaxial del meduloblastoma es extremadamente rara, pero se
debe considerar en el diagnostico diferencial de las lesiones extraaxiales de fosa
posterior. La mayoria de los meduloblastomas extraaxiales ocurren en el angulo
pontocerebeloso; sin embargo, también pueden aparecer en el hemisferio
cerebeloso, como en este caso. La reseccion quirdrgica total seguida por la
radioterapia craneo-espinal y la quimioterapia, son el tratamiento fundamental

en todos los casos de meduloblastomas para prevenir la recurrencia tumoral.
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