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Reporte de caso

Tumor Rabdoide Teratoide Atipico Recidivante
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Resumen

El Tumor Rabdoide Teratoide Atipico es una neoplasia maligna muy agresiva que se presenta a nivel del
sistema nervioso central. Los sintomas mas comunes son cefalea, nausea, vomito, alteraciones en el nivel
de conciencia, convulsiones e hidrocefalia obstructiva; por lo que el tratamiento inicial consiste en la exéresis
del tumor. Se presenta el caso de un nifio de 3 afnos 7 meses de edad con tumor Rabdoide Teratoide Atipico
recidivante que debuta con signos y sintomas de hipertension endocraneana y hematoma subdural, por lo
que se le realiza evacuacion del hematoma subdural, luego exéresis del tumor y terapia paliativa.

Palabras Clave
Tumor cerebral — Hipertensién endocraneana

" Médico Residente de Neurocirugia del Hospital Nacional Arzobispo Loayza, Lima, egresado de la Facultad de Medicina de la
Universidad Nacional de Cajamarca, Cajamarca, Peru

2Interna de Medicina Hospital Nacional Arzobispo Loayza, Lima

3Interna de Medicina Hospital Nacional Arzobispo Loayza, Lima

*Correspondencia:goalagip2@unc.edu.pe

Abstract

Atypical Teratoid Rhabdoid Tumor is a highly aggressive malignancy that occurs in the central nervous
system. The most common symptoms are headache, nausea, vomiting, altered level of consciousness,
seizures, and obstructive hydrocephalus, so the treatment consists of exceresis of the tumor. This article
presents the case of a 3-year-old 7-month-old boy with a recurrent Atypical Teratoid Rhabdoid Tumor that
shows signs and symptoms of intracranial hypertension and subdural hematoma, for which he undergoes
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evacuation of subdural hematoma, later to excision of the tumor and palliative therapy.

Introduccion

El tumor rabdoide teratoide es un tipo de neoplasia maligna
agresiva que se presenta a nivel del sistema nervioso central,
renal y otros tejidos blandos. Cuando presenta su origen en
el sistema nervioso central se denomina Tumor Rabdoide
Teratoide Atipico (ATRT).[1][2] [3] El ATRT es clinica-
mente agresivo, de grado IV segun clasificacién de la OMS.
La secuencia y tipo de tratamiento se adaptan a la edad, la
ubicacidn del tumor y la extension de la enfermedad.[4] El
tratamiento consiste principalmente en exéresis del tumor
para aliviar la sintomatologia de la hipertensién endocranea-
na y posterior quimioterapia.[5] [6] Se presenta el caso de
un paciente pediatrico con Tumor Rabdoide Teratoide Atipi-
co Recidivante, que fue sometido a tratamiento quirdrgico
y, posteriormente, manejo paliativo.

Reporte de Caso

Paciente de sexo masculino natural y procedente de Chicla-
yo, de 3 afios 7 meses de edad, sin antecedentes patoldgicos
previos, que inicia cuadro con convulsiones de tipo crisis de
ausencia en 2 oportunidades, asociadas a vomitos no explo-
sivos e hipertonia en miembros superiores. Se le realiz6 una
tomografia cerebral sin contraste, en la cual se evidencid
hematoma subdural agudo fronto témporo parietal izquier-
do ver Figura 1, por lo que se le somete a craneotomia y

drenaje de hematoma subdural

Doce dias después de la intervencién quirdrgica, ante
la persistencia de sintomas, se le realiza una Resonancia
Magnética Nuclear (RMN) donde se evidencia una imagen
isointensa vascularizada de bordes delimitados en region
témporo occipital izquierda, con un volumen de 50.2 mm3,
rodeada de edema vasogénico y desviacion de linea media
ver Figura 2

Paciente es referido a Lima y se le realiza una segunda
intervencién de craneotomia mds exéresis de tumor, con
evolucion inicial favorable; en el examen fisico posterior
presenta hemiparesia proporcional derecha, es dado de alta
a los 6 dias post cirugia.
El estudio anatomopatolégico de la pieza quirtirgica reporta
tejido de aspecto tumoral, de color blanco y consistencia
friable, de 100 mm3 de volumen, correspondiendo a un Tu-
mor Rabdoide Teratoide Atipico, vimentina positivo, actina
positivo focal, p53 positivo 30 %, CD99 positivo focal y B-
catenina positivo focal. Catorce dias post segunda interven-
cién quirdrgica paciente presenta vomitos post prandiales
al inicio y posteriormente espontdneos y frecuentes.
Se le realiz6 segunda RNM de encéfalo con contraste que
muestra lesion extensa de aspecto neoformativo de bordes
parcialmente definidos en la regién témporo occipital iz-
quierda compatible con Tumor Rabdoide Teratoide Atipico
Recidivante, que condiciona efecto de masa sobre las es-
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Figura 1. Tomografia de encéfalo sin contraste que muestra
hipodensidad en zona fronto temporo parietal izquierda,
compatible con hematoma subdural izquierdo, que ejerce
efecto de masa desviando linea media y colapsando
ventriculo lateral izquierdo.

tructuras adyacentes y desplaza la linea media; se extiende
hacia la cisterna cerebelosa superior causando compresion
del tronco encefélico y cerebelo, ademads se evidencia hi-
drocefalia; también se observa realce leptomeninges a nivel
frontal derecho compatible con extension secundaria

Discusion

El tumor rabdoide teratoide se puede presentar en diferentes
organos, cuando presenta su origen en el sistema nervioso
central se denomina Tumor Rabdoide Teratoide Atipico, pu-
diéndose desarrollar en cualquier nivel de este. Representa
el 1-3% de tumores malignos en la edad pediétrica y su
aparicién en adultos es excepcional. Histopatolégicamente
se desarrolla en una combinacién de elementos neuroepi-
teliales, epiteliales periféricos y mesenquimales, afectando
principalmente a menores de 3 afios y sexo masculino, estos
datos coinciden en cuanto al sexo y grupo etario con el caso
presentado.[2] [5]

Dentro del anélisis inmunohistoquimico de estos tumores la
vimentina, la actina de musculo liso (SMA) y el antigeno de
membrana epitelial (EMA) son los marcadores més ttiles
[7] [8], en nuestro caso el tumor era actina y vimentina
positivas demostrando asi la presencia de células rabdoides.
El ATRT es agresivo, de grado IV segin clasificacién de
la Organizacion Mundial de la Salud (OMS). Fue incluido
por primera vez en el afio 2000 en la clasificacién de la
OMS de tumores del sistema nervioso central como pato-
logia maligna de pobre prondstico, principalmente desa-
rrollada en la poblacién pedidtrica. Anteriormente incluido
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dentro de la clasificacién de los teratomas neuroectodérmi-
cos primitivos.[4] Estas caracteristicas coinciden con las
referidas en el presente caso.

Los sintomas mas comunes que presenta son cefalea, nduseas,
vomitos, convulsiones, alteraciones en el nivel de concien-
cia e hidrocefalia obstructiva, que van a progresar de manera
brusca, rdpida y agresiva. Cuadro clinico que coincide con
el presentado en nuestro caso.

En la resonancia magnética ponderada en T1, los tumores
ATRT son hipointensos, mientras que las imdgenes pondera-
das en T2 muestran lesiones iso o hiperintensas.[9] Como en
las imagenes presentadas en este caso, muchas veces se ob-
serva un realce heterogéneo y compromiso leptomeningeo.
El tratamiento consiste en exéresis quirirgica de la mayor
extension de tumor, posterior a ello es imperativo el inicio
de tratamiento con quimioterapia [5][6], en el caso presen-
tado debido al rdpido crecimiento del tumor recidivante y el
deterioro neuroldgico severo, se decidié de forma conjunta
con el servicio de Oncologia no administrar tratamiento
con quimioterapia, y con la anuencia de los padres se le
administra terapia paliativa.

Conclusion

La importancia de exponer este caso radica en que el Tumor
Rabdoide Teratoide Atipico es una patologia poco usual en
la poblacién pedidtrica, presenta clinica de inicio subito,
de progresion rapida y alta agresividad, en pacientes sin
antecedentes patoldgicos de importancia. Requieren trata-
miento neuroquirdrgico urgente, que busca la exéresis de la
mayor cantidad del tumor y asi disminuir el efecto de masa
que este ocasiona; para tener el diagndstico definitivo, se
requiere integrar la clinica, los estudios de imédgenes y la
anatomia patolégica, que es determinante. Debido al alto
porcentaje de recidiva, se debe tomar la decisién de iniciar
lo antes posible un tratamiento adyuvante (quimioterapia) y
de no ser posible, como en el presente caso, brindar terapia
paliativa.

Se recomienda continuar con el reporte de casos con diagndsti-
co de ATRT para asi poder ampliar la literatura disponible,
facilitar el estudio de la patologia y ayudar a optimizar el
manejo en beneficio de los pacientes.
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(b) RMN cerebral en secuencia T2: Corte coronal (B)

(c) RMN cerebral en secuencia T1: Corte sagital (C)

Figura 2. (A,B): Imagen isointensa vascularizada de bordes delimitados en regidon témporo occipital izquierda. Volumen
50.2 mm3, edema vasogénico circundante, desviacion de linea media, (C): Imagen hipointensa de bordes regulares en
regién témporo occipital izquierd, por encima del tentorio, que genera efecto de masa
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Figura 3. (A): RMN cerebral sin contraste secuencia T1 corte axial, imagen hipointensa amplia irregular en regién parieto
occipital izquierdo que desvia linea media y genera gran efecto de masa desviando el tallo encefélico hacia la derecha (B):
RMN cerebral con contraste secuencia T1 corte axial, imagen captadora de contraste amplia irregular en region parieto

occipital izquierda, edema digitiforme perilesional, desviacion de linea media y gran efecto de masa, lateralizacion el tallo

(@) RMN cerebral en secuencia T2: Corte axial (A)

encefalico hacia la derecha
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(b) RMN cerebral en secuencia T2: Corte coronal (B)
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