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Resumen

Introduccién: Los tumores neuroectodérmicos primi-
tivos supratentoriales (TNEP) suponen el 2-3% de los
tumores cerebrales infantiles. Se suelen presentar en la
primera década de la vida, y estdn constituido por células
neuroepiteliales indiferenciadas o poco diferenciadas, te-
niendo un comportamiento agresivo y rdpida evolucidn.

Material y métodos: Se describe el caso de un lactante
de 3 meses de edad, con diagnéstico inicial de menin-
gitis bacteriana, manejado con antibioticoterapia. Al no
evidenciarse evolucién del cuadro, se realizan imdgenes y
pruebas imnunohistoquimicas que arrojan el diagndstico
de un TNEP localizado en regién fronto-temporal dere-
cha, de rdpida progresién clinica hacia la muerte.

Conclusion: La acelerada evolucién y la agresividad con
la que se comportan estos tumores representa un alto nivel
de mortalidad, su diagndstico y tratamiento oportuno son
vital para una evolucién favorable del cuadro.
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Summary

Introduction: Primitive supratentorial neuroectodermal
tumors (PNET) account for 2-3% of childhood brain
tumors, usually present in the first decade of life, are com-
posed of undifferentiated or poorly differentiated neu-
roepithelial cells and have aggressive behavior and rapid
evolution. Material and Methods: We describe the case
of a 3-month-old infant with initial diagnosis of bacterial
meningitis, managed with antibiotic therapy with absence
of evolution of the clinical status, imnunohistochemical
imaging and tests are performed that yield the diagnosis of
a PNET located in the frontal-temporal right region with
rapid clinical progression towards death.

Conclusion: The rapid evolution and aggressiveness with
which these tumors behave represents a high level of mor-
tality, their diagnosis and rapid treatment are vital for a
favorable evolution of the condition.

Key words: Primitive supratentoria neuroectodermal
tumor (TNEP), Bacterial meningitis, Macrocephaly,
Central Nrvous System Neoplasia (CNSN), Intracraneal
Hipertention.
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Introduccién

Los TNEP son tumores de células pequefas y re-
dondas derivadas del tejido blando y pertenecen a
la familia del sarcoma de Ewing, estos se originan
en sitios intracraneales o periféricos del Sistema
Nervioso Central, aunque algunas literaturas han
reportado casos en pulm?g y pédncreas teniendo
un curso clinico agresivo . Estas neoplasias son
clasificadas como grado 1V, segtin la Organizacién

mundial de la Salud (OMS)"
Los TNEP comprenden del 2% al 3% de los tu-

mores primarios del SNC en ninos, ocurren gene-
ralmente en la primera década de la vida (su inci-
dencia es mdxima entre el nacimiento y los cinco
anos de edad). Tienen predileccién por los 16bulos
cerebrales, siendo los l6bulos frontal y temporal los
mis frecuentemente afectados. Guarda estrecha si-
militud histolégica con el Meduloblastoma, pero la
evolucién clinica apresurada de esta patologia nos
permite descartarla como posible diagndstico .

El diagnéstico patolédgico de los tumores embrio-
narios se basa principalmente en caracteristicas
microscépicas histoldgicas e inmunohistoldgicas.
No obstante, los estudios genéticos moleculares se
emplean cada vez mds para subclasificar los tumo-
res embrionarios. En la actualidad, se utilizan estos
hallazgos genéticos moleculares para estratificar el
riesgo y planificar el tratamiento.

Presentacién del caso

Paciente masculino de 2 meses de edad, proce-
dente de Villa Mella, Santo Domingo, Republica
Dominicana. Viene por consulta presentando au-
mento del perimetro craneal de 7 dfas de evolucién y
fiebre de dos dias de aparicién. Presenta un esquema
de vacunacién incompleto con dosis de BCG tnica

y Hepatitis B1, dosis al segundo dia de vida.

El lactante manejaba las medidas antropométricas
dentro de los limites normales, a excepcién del
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perimetro cefilico PC: 43.5 cm (percentil 97),
siendo descrito como un lactante eutréfico macro-
cefalico. Al examen fisico se evidencia fontanelas
abombadas.

Se realizan analiticas de ingreso (Tabla I en anexos)
y radiografia de térax (Imagen I) que no exponen
patologias aparentes. El paciente se ingresa con el
diagnéstico de meningitis bacteriana.

Imdgen I. Radiografia de térax. Sin patologias
aparentes. Indice cardiotoricico (ICT) 0.5

Se recibe en sala un lactante alerta, hidratado, afe-
bril, adecuada dindmica respiratoria, tolerando via
oral, en condiciones generales estables. Manejando
unos signos vitales:

Valores de referencia

Ta: 80/50 mmHg
Diastdlica 30-50
Fr: 48 r/m

Temp: 37 0C

Sistélica 50-75/
Fc: 152 1/m 120-180 I/m
30-50 r/m

Se maneja con hidratacién solucién mixta 0.33%,
500 ml p/24h a 25ml/h endovenoso y medicado
bajo ceftriaxona (80mg/kg/d) vancomicina (60mg/
kg/d) y acetaminofén (10mg/kg/d)
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Imégen II. Imagen por tomografia axial com-
putarizada TAC, reporta proceso proliferativo
ocupante de espacio

Imdgen III. Imagen por resonancia magnética
(IRM) realizada al tercer dia de ingreso a sala.
Describ proceso proliferativo

Al tercer dia el paciente se torna quejumbroso,
irritable y presenta cuadro febril termometrado en
40.5°C, por lo que se decide realizar imdgenes que
reportan un voluminoso proceso proliferativo con
componentes quistico o necrdtico que ocupa prac-
ticamente la cuarta parte de la cavidad intracraneal

en la regién frontal del lado derecho (Imagen II).

Se practicaron por interés cientifico secuencias en
resonancia magnética que, en efecto, confirman las
caracteristicas de la lesién descrita en la tomografia.
Se expone el diagnéstico de proceso proliferativo
frontal derecho e hidrocefalia secundaria (Imagen

II1).

Para el sexto dia de ingreso presenta un perimetro
cefdlico de 46 cm percentil 97, un estado irritable y
se transfunde con paquete globular ORH(+) 10ml/
kg.

Al décimo dia el paciente se presenta hipoactivo,
quejumbroso y presenta signos meningeos, como
la rigidez de nuca. Presenta una eventualidad de
evacuaciones liquidas, amarillentas, fétidas. Se rea-
liza coprolégico que reporta Entamoeba histolyca,
y se medica con metronidazol.

Después de 24 horas, se decide trasladar a unidad
de cuidado intensivo pedidtrico (UCIP), el lactante
se recibe hipertenso 110/70mmHg, por presentar
movimientos ténico-clénicos generalizado con
desviacién de la mirada, relajacién de esfinter y sa-
lida de abundantes secreciones a través de cavidad
oral, asi como exacerbacién de dificultad respirato-
ria, anisocoria y periodos de apnea, por lo que se
procede a manejar con tratamiento de diazepam e

intubacién endotraqueal, comunicando al servi-
cio de neurocirugfa, quienes consideran manejar
con manitol. En UCIP se maneja con dieta cero
via oral, hidratdndose con solucién mixta 0.33%
500ml p/24h a 25ml/h endovenoso, 18 Meq Sol
24h. Medicado con Ceftriaxona (100mg/kg/d),
Vancomicina(60mg/kg/d), Manitol (1g/kg/dosis
C/6h), Albumina 1g/kg/d, Dexametasona 1mg/
kg/d, Difenilhidantoina 5mg/kg/d, Acetaminofen
10mg/kg/d, Keppra 30mg/kg (mantenimiento
30mg/kg/d), Midazolam infusién. 5mc /kg/min,
Fentanilo 2/kg/h.

Al dia siguiente, ya estable, se le realiza un proce-
dimiento quirdrgico por parte del departamento
de neurocirugia, donde se punciona el quiste co-
lectindose unos 40ml de liquido de coloracién
ambarino. En la corticotomia frontal, se aprecia
lesién tumoral sélida de consistencia eldstica,
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moderadamente vascularizada, que cede a la suc-
cién, de coloracién carne de pescado con bordes
identificables, y se procede a extirpar gran parte
de la lesién. Al presentar cambios cardiovascu-
lares se decide suspender el procedimiento. El
paciente presenta paro cardiaco que se logra re-
vertir. A este se le realizan biometria hemdtica,
quimica sanguinea y gasometria seriadas (Tabla

I1, 111, IV).

Tabla II. Biometria hematicas

28/7/14
29/7/14
2/8/14

3/8/14

3/8/14

e S

Gran 465 451 63.7 445 584
Linf 486 50.2 30.8 462 348
Eri 325 |3.92 38 1.8 1.9
Hb 8.8 11 103 56 6.1
Htc 256001132 305 163 173
Plag 258 238 106 44 61

El paciente fallece al doceavo dia de ingreso, tras
una parada cardiorrespiratoria que no pudo ser
revertida. Los diagnésticos post-mortem fueron
lesién tumoral intracraneal fronto parietal derecha,
post quirtrgico de exceresis sub total de tumor, hi-
drocefalia secundaria y amebiasis intestinal.

Se realiza histopatologia que expone tumor malig-
no indiferenciado de células pequenas consistente
con un PNET. Se realiza inmunohistoquimica que
reporta

muestra cerebral de un tumor neuroectodérmi-
co primitivo (PNET). Los resultados positivos
para los marcadores de la cresta neural, junto
con los resultados positivos para CD99 vy los
hallazgos morfolégicos son consistentes con esta
impresion.
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Discusién

Tratar a un paciente donde las patologias de indole
infeccioso presentan alta frecuencia de aparicién
y aunada a una clinica sugestiva de la misma, en
primera instancia se ingresa y aborda el paciente
pensando en una meningitis bacteriana.

Tabla III. Quimica sanguinea

28/7/14 2/8/14 3/8/14 3/8/14

W 93mg/dl | 90mg/di 232mg/d| 443mg/dl oo e

8.78mg/dl  10.19mg/dl 20.95mg/dl 9.48mg/dl
Urea 19mg/dl 22mg/dl 45mg/d| 20mg/d|
Creatinina  0.6mg/dI 0.5mg/dl 0.6mg/dl 0.6mg/dl
Sodio 148mmol/l  140.2mmol/l  133mmol/ 134.1mmol/|
Potasio 6.1mmol/I 3.32mmol/| 8.28mmol/I 4.20mmol/I
Cloro 126mmol/l 107 2mmol/l  108mmol/l 103.6mmol/l

Osmolaridad: Osmolaridad: Osmolaridad: Osmolaridad:

304.3mmol/l  289mmol/l  286mmol/l 295mmol/l

El cuadro se maneja bajo el diagndstico antes des-
crito, al no evidenciarse mejoria significativa y al
presentarse en su tercer dia de ingreso, irritable,
quejumbroso y con pico febril termometrado en
40.59C, se realizan imdgenes que arrojaron datos
de masa ocupante de espacio, y con fines de co-
nocer la dimensién del cuadro, se realiza procedi-
miento quirtrgico por parte de

Neurocirugfa, presentando los hallazgos y eventua-
lidades ya descritas.

El avance agresivo y apresurado de esta patologia
impidié que se le brindara un abordaje terapéuti-
co adecuado, la literatura describe el tratamiento
en todos los grupos de edad, incluyendo reseccién
quirtrgica lo mds amplia posible, seguida de radia-
cién craneoespinal y quimioterapia sistémica; sin
embargo, los TNEP no pineales pueden ser resis-
tentes a algunos regimenes de quimioterapia, por
lo que actualmente debe reconsiderarse el esquema
a utilizar e investigar otros esquemas alternativos’
y la recurrencia local, es el patrén de falla mds
comtin®.
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El impacto prondstico de las caracteristicas pato-
légicas y genéticas del TNEP no ha sido comple-
tamente investigado. Sin embargo, se ha visto que
caracteristicas anapldsicas y/o de células grandes,
amplificacién de MYCN o MYCC, polisomias de
cromosomas 2 y 8; se asocian a disminucién de la
sobrevida'V. Se ha demostrado que ciertos pardme-
tros clinicos y bioldgicos pueden ser utilizados para
pronosticar la sobrevida del paciente, tales como el
alcance del SNC y la edad al momento del diag-
néstico. Seguin el Instituto Nacional del Cédncer, los
pacientes con TNEP que presentan diseminacién
de la enfermedad tienen probabilidad de sobrevi-
da a 5 anos, de 10-30%, siendo esta a su vez muy
precaria. Con respecto a la edad, al momento del
diagndstico, si este tiene menos de 3 afios se carac-
teriza por tener un desenlace desfavorable. Nuestro
paciente cumple los pardmetros clinicos explica-
dos, por lo que se entiende que su sobrevida podia
ser menor de 5 anos y, aun asi, se hizo el intento
de prolongar la sobrevida, aunque no se obtuvo el
resultado esperado.

Conclusién

Los tumores TNEP son patologias poco frecuen-
tes, y por este patrén de aparicion, son de dificil
diagndstico, a la vez, presentan una evolucién ra-
pida y agresiva. A pesar de afectar a una minorfa
de pacientes pedidtricos, el pronéstico global para
los casos de tumores de este tipo es pobre. No se ha
establecido un tratamiento 6ptimo para este

cuadro, la reseccién total del tumor, la radiotera-
pia y la quimioterapia adyuvante son la forma m4s
comun de tratamiento empleado a nivel mundial.

Un estudio publicado en el 2016 por el
Departamento de Pediatria del Hospital de Siriraj,
en Thailandia, describe la presentacién atipica con
la que estos tumores suelen presentarse. En este
estudio, donde se describen dos casos donde el es-
tudio de imagen fue la herramienta de aproxima-
cién al diagnéstico, y no tnicamente la clinica del
paciente".

Esta patologia no se presenta inicamente en pa-
cientes pedidtricos, también se han descrito casos
en adultos, como en el presentado por la revista de
neuro-oftalmologfa del Centro MédicoG Zambrano
Hellion-Tec Salud, Monterrey, México .

En los casos en que esta patologia logra descubrirse
y tratarse a tiempo, una de las complicaciones mds
frecuente posterior al tratamiento es la recurrencia
local, tanto en adultos como en pediétricos7, sien-
do uno de los abordajes a la cirugfa de la recidiva
con Gamma Khnife .

Tabla IV. Gasometria
3/8/14 3/8/14 4/8/14

e
PCO2 46.4 PCO2 53.7 PCO2 15.9

PO2 93.7 PO2 2139 PO2 271

HCO3 87 HCO3 14.1 HCO3 7.8

Beb 22 Beb 14.9 Beb -17.3

sat 87.4 sat 98.8 Sat 99

Acidosis Metabélica

Acidosis Mixta
Correccion de bicarbonato

Acidosis Metabolica
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Anexos

Tabla I. Pruebas de laboratorio

Hemograma

GB: 7.1x10 3 ¢/mm3
Gran: 23.7%

Linf: 70.7%

Mon: 5.6%

Eri: 3.26x10 3 ¢/mm3
HB: 9.3 gr/dl%
HTC: 27.2%

VCM: 831

HCM: 28.5pg

CCHM: 34.2 gr/dl

PLQ: 513,000 /mm3
Glucosa: 79mg/dl

BUN: 16.11mg/dl
Creatinina: 0.2mg/dl

Urea: 21 mg/dl

Tincion de GRAM de Liquidocefaloraquideo (LCR)

Seobservaron 2 bacilos
gram negativo noPMN.

BINAXNOW negativo.

Citoquimico de LCR Incoloro, de aspecto: claro Células
en n° de 3 Linfocitos: 100
Polimorfonuclerares: 0%, Proteinas:

20 mg/dl,
Glucosa: 90 mg/dl

Uriandlisis
Aspecto: transparente Leucocitos: 1-2/c

Células epiteliales: Escasos Bacterias: abundante Hemo-
cultivo: Staphylococcus coagulasa negativo

Imagen por Resonancia Magnética (RNM) que muestra la amplitud y distri-
bucién de la tumoracidn.
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