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Resumen

Los tumores intracraneales fetales son poco comunes, pero cuando aparecen estan asociados
con una elevada mortalidad. Muchos de los tumores cerebrales congénitos a menudo provocan
la muerte fetal intrauterina, lo que limita la evaluacidon precisa de su prevalencia e incidencia
del tumor. El mas frecuente es el teratoma, que se caracteriza por estar constituido por células
dependientes de las tres capas germinales. Estos tumores suelen detectarse en las ecografias
habituales de control prenatal vy, frecuentemente, son tan grandes que se dificulta determinar su
origen. Por ello, ante la sospecha ecografica, se recomienda completar el estudio con una RM fetal.
Se presenta un caso de una gestante de 20 semanas, en quien se detecta un tumor intracraneal
fetal en una ecografia de control prenatal. Se decide completar el estudio con una RM fetal en la
que se visualiza una masa dependiente de la glandula pineal con extension anterior, compatible
con teratoma. Se decidio la interrupcion voluntaria del embarazo, vy en el estudio histoldgico tras
la necropsia se confirmo un teratoma inmaduro. La RM es la prueba de imagen de eleccion tras la
sospecha diagndstica ecografica. Por su alta resolucion aporta informacion relevante que permite
valorar mejor la arquitectura interna del tumor, asi como su origen y extension. Ademas, sirve para
evaluar el resto de estructuras intracraneales.

Summary

Fetal intracranial tumors are rare but, when they do occur they are associated with high fetal
mortality. Many of the congenital brain tumors often result in intrauterine fetal death, limiting
accurate assessment of tumor prevalence and incidence. The most frequent is teratoma, which is
characterized by cells dependent on the three germ layers. These tumors are usually detected in
the usual prenatal control ultrasounds, and are often so large that it is difficult to determine their
origin. When ultrasound suspicion exists, a fetal MRI study is recommended. The case of a 20-
week pregnant woman is presented, in which a fetal intracranial tumor was detected on a prenatal
control ultrasound. It was decided to complete the study with a fetal MRI in which a pineal gland
mass with anterior extension, compatible with teratoma, was visualized. Voluntary termination
of pregnancy was decided, and the histological study after necropsy confirmed that it was an
immature teratoma. MRI is the imaging test of choice after suspected diagnostic ultrasound, as
its high resolution provides relevant information that allows better assessment of the internal
architecture of the tumor, as well as its origin and extension. In addition, it also serves to evaluate
the rest of the intracranial structures.

Introduccidn El tumor mas frecuente en fetos es el teratoma —que

Los tumores intracraneales congénitos constituyen
una entidad poco comiin, con una frecuencia aproxima-
dade 0,5-1,5 % (1) de todos los tumores cerebrales pe-

representa aproximadamente la mitad de los casos—
seguido por astrocitoma, lipoma, papiloma del plexo
coroideo, craneofaringioma y tumores embrionarios

diatricos. En general, constituyen solo el 10 % de todos
los tumores prenatales. El pronostico generalmente es
malo, pero depende de la histologia, la ubicacion y el
tamano, pudiendo causar compromiso cardiovascular.

Los tumores fetales tienen una prevalencia, ubica-
cion, histologia y comportamiento bioldgico distintos a
los de los tumores pediatricos. La deteccion temprana
de una neoplasia prenatal es crucial para la atencion
fetal, materna y neonatal.

—entre los que se han incluido los anteriormente de-
nominados PNET en la tiltima clasificacion de tumores
de la OMS—. La mayoria se diagnostican durante los
controles ecograficos prenatales. Ante la sospecha eco-
grafica, la prueba indicada es la resonancia magnética
(RM) fetal, ya que permite una mejor caracterizacion
gracias a su alta resolucion. A veces, su gran tamaifo
dificulta determinar su origen (2).

Se describe el caso de una gestante de 20 semanas,
en quien se detectd un tumor cerebral fetal en una eco-



grafia rutinaria, con RM como estudio complementario, cuyos hallaz-
gos fueron compatibles con teratoma pineal. Se decidio interrupcion
voluntaria legal del embarazo y necropsia posterior, que confirmoé el
diagndstico.

El objetivo de este trabajo es resaltar la importancia de la RM fetal
para el diagnoéstico prenatal de los tumores intracraneales, con el fin de
caracterizar la lesion y precisar su localizacion y extension.

Presentacion del caso

Mujer de 35 afios, gestante de 20 semanas, sin antecedentes de inte-
rés. Se realiz6 una ecografia de tamizaje en la semana 20 de gestacion,
en la que se observd una masa intracraneal fetal predominantemente
hiperecogénica, heterogénea, con origen en la linea media, con exten-
sion hacia la region talamica y tercer ventriculo, con impresion sobre
el cuerpo y esplenio del cuerpo calloso y los ventriculos laterales, sin
hidrocefalia. Al estudio con Doppler presentaba moderada vasculari-
zacion. No se observaron otras alteraciones fetales ni polihidramnios
(figura 1).

Se decidi6 completar el estudio con una RM fetal realizada a las 20
semanas y 5 dias, en la que se identificé una masa solida con pequefios
quistes en su interior, localizada en la glandula pineal y con extension en
direccion anterior hacia el tercer ventriculo, ambos talamos, columnas
del fornix, esplenio y cuerpo del cuerpo calloso. La lesion se extiende
desde la linea media, afecta a ambos hemisferios cerebrales. Empuja
la pared medial de los ventriculos laterales y el margen posterior del
cavum septum pellucidum. Caudalmente ocupaba parcialmente la
cisterna cuadrigémina, en contacto con los tubérculos cuadrigéminos
superiores. Su sefal era intermedia respecto al parénquima cerebral en
secuencias potenciadas en T1 y T2, y alta en secuencias de difusion,
con baja sefial en el mapa ADC, lo cual indica alta celularidad de la
lesion. No se visualizd contenido hematico en su interior, se descarto
hematoma cerebral (figura 2). Dichos hallazgos fueron compatibles con
teratoma pineal, confirmados mediante estudio histologico.

Discusion

Los tumores intracraneales congénitos son raros (3) y su fisiopato-
logia es diferente al resto de neoplasias pediatricas. Las células embrio-
l6gicas normales tienen un alto potencial mitético, por lo que se cree
que el origen de los tumores congénitos se debe a una diferenciacion
y maduracion anormal de estas células. Por ello, estas lesiones, sean
benignas o malignas, crecen rapidamente (2). En fetos suelen apare-
cer a la altura supratentorial, mientras que en el resto de la poblacion
pediatrica su origen es infratentorial (2,4).

El teratoma intracraneal es el tumor cerebral fetal mas comun,
aproximadamente la mitad de los casos, seguidos por los astrocitomas
de distintos grados, lipomas, papilomas coroideos, craneofaringiomas
y tumores embrionarios (2).

Los hallazgos ecograficos mas comunes asociados a la patologia
tumoral cerebral suelen ser: polihidramnios, producido por la altera-
cion de la funcion hipotalamica y de la deglucion fetal; hidrocefalia,
por aumento de la produccion de LCR, como en papilomas del plexo
coroideo, o por el efecto de masa del tumor que obstruye el sistema
ventricular y macrocefalia, debida al propio tumor o secundaria a la
hidrocefalia (2,3).
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Figura 1. Teratoma inmaduro de la glandula pineal. Edad gestacional 20
semanas y 5 dias. a) Neurosonografia con plano medio sagital. Masa que
se origina en regidn pineal (punta de flecha blanca sdélida) y se extiende
en direccion anterior al tercer ventriculo y regidn taldmica (punta de flecha
blanca vacia), esplenio y tronco del cuerpo calloso (flecha blanca corta
solida) y alcanza el margen posterior del cavum septum pellucidum (flecha
blanca larga sdlida). En direccion caudal alcanza la placa cuadrigémina
(cabeza de flecha blanca larga vacia). b) Neurosonografia con plano coronal.
La lesidn cruza la linea media y afecta ambos hemisferios cerebrales con
una impresién en la pared medial de los ventriculos laterales (flechas
negras). ¢) Neurosonografia eco-Doppler en plano axial. La masa presenta
moderada vascularizacion.
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Figura 2. Teratoma de la glandula pineal. Edad gestacional 20 semanas y 5 dias. a) Sagital SS FSE T2. b) Axial SSFSE T2. ¢) Coronal SS FSE T2. d) Axial
3D gradiente T1 (LAVA). Masa que se origina en region pineal (punta de flecha blanca sdlida) y se extiende en direccidn anterior al tercer ventriculo y
region taldmica (punta de flecha blanca vacia), esplenio y tronco del cuerpo calloso (flecha blanca corta sdélida) y alcanza el margen posterior del cavum
septum pellucidum (flecha blanca larga soélida). En direccion caudal alcanza los tubérculos cuadrigéminos superiores (cabeza de flecha blanca larga
vacia). Sefal intermedia en secuencias T1y T2 con respecto al parénquima y cruza la linea media (flechas cortas negras sélidas) afecta ambos hemisferios
cerebrales y produce impresion sobre la pared medial de los ventriculos laterales (flechas negras largas sdlidas). e) Sagital imagen de difusion. f) Sagital
mapa de la secuencia de difusion. La lesion es de alta sefial en la imagen de difusion (punta de flecha negra soélida) y de baja sefial en el mapa de ADC
(punta de flecha negra vacia) con valores de ADC bajos que oscilan entre 1,05-1,2 x10-3 mm?/s.

Figura 3. Teratoma inmaduro. a) Necropsia, pieza macroscopica. Tumoracion multinodular sélida congestiva cerebral en linea media, de 26x10 mm de
didmetro maximo, bien delimitada que se enuclea con facilidad. La tumoracion soélida tiene una consistencia similar al parénquima cerebral con pequefias
zonas quisticas. b) Estudio histoldgico. 1: Tejido neuronal con predominio de formas inmaduras procedentes de la hoja ectodérmica que forman rosetas
neurobldsticas, 2: con tejido estromal y 3: pequefos islotes de cartilago inmaduro.
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Los teratomas representan el desarrollo anormal de células plu-
ripotenciales de las tres lineas germinales y elementos neurogliales
inmaduros. Suelen localizarse en la region pineal, hemisferios cere-
brales, area hipotalamica, region supraselar y tercer ventriculo (2,4).

Se desconoce la etiologia exacta del teratoma. Se cree que se debe
a un fallo en la migracion de las células germinales primordiales.
Histologicamente, pueden ser maduros, inmaduros o malignos, poco
frecuentes en fetos (5). Los teratomas maduros contienen multiples
variedades de tejidos adultos, mientras que los inmaduros presentan
tejidos fetales. Sin embargo, en ambos casos contienen tejidos de las tres
capas germinales: ectodermo, mesodermo y endodermo —incluyendo
tejido muscular, cartilago, hueso, epitelio bronquial, epitelio intestinal
y tejido neural—.

Los tumores intracraneales fetales habitualmente se detectan en
las ecografias prenatales, sobre todo en el tercer trimestre, en torno
al 60 % después de las 30 semanas (2,4). En cambio, en este caso el
diagnostico fue precoz —en la semana 20—. Pueden exhibir un rapi-
do crecimiento y ser muy grandes al diagndstico, ya que las células
embrionarias presentan un elevado potencial mitético.

Ecograficamente, aparecen generalmente como masas complejas
solido-quisticas, con o sin focos de calcificacion y se observa vascu-
larizacion en el estudio con Doppler (3,4,6).

Generalmente, ante la sospecha ecografica, se completa el estu-
dio con RM, la cual es la prueba de eleccion para la evaluacion de
tumores intracraneales fetales y confirmacion del diagnostico, pues
aporta informacion sobre la arquitectura interna gracias a su resolucion
espacial, capacidad multiplanar y caracterizacion tisular. Asimismo,
permite identificar el sitio de origen, asi como el resto de las estructuras
intracraneales (4,7-9).

Los hallazgos radiologicos tipicos de teratoma son masas mixtas
generalmente de gran tamafio, con componente solido-quistico, con o
sin focos de calcificacion (3). En secuencia T1 tienen una sefial variable:
alta, si presenta grasa o componente quistico con contenido proteinaceo;
intermedia, debido al componente solido; baja, por los focos de calcio.
En secuencia T2 también se observa un comportamiento heterogéneo y
en los casos posnatales, donde se puede administrar medio de contraste
intravenoso, realce del componente sélido (2,10).

El principal diagnostico diferencial es el hematoma intracraneal
(1,2,5), que se descarta porque se demostro flujo en el estudio Doppler
—ausente en hematoma— y en la RM no se observaron areas de alta
sefal en secuencias potenciadas en T1 que sugirieran sangrado en su
interior. El diagndstico diferencial también se realiza con otros tumores
intracraneales congénitos (2,5) que, en general, se descartaron por la
localizacion tipica del teratoma en la glandula pineal y por ser menos
frecuentes.

El astrocitoma normalmente se presenta como una masa sélido-
quistica con focos de calcificacion con origen en el talamo o hemisfe-
rios cerebrales (8), mientras que los craneofaringiomas se desarrollan
a partir de restos de células escamosas procedentes de la bolsa de
Rathke, por lo que aparecen como una masa supraselar heterogénea,
frecuentemente con calcificaciones (11). Su comportamiento es similar
al de los teratomas, pero tienen diferente localizacion.

Los papilomas del plexo coroideo se originan en los ventriculos
laterales, tercer o cuarto ventriculo, tienen morfologia lobulada y son
homogéneos, de media o alta sefial en T1 y de baja sefial en T2. Suelen

Rev. Colomb. Radiol. 2020; 31(2): 5342-6

presentacion de caso [ ]

originar ventriculomegalia uni o bilateral y suelen presentarse con
hidrocefalia debido a la produccion de LCR y a una alteracion en la
reabsorcion del mismo (2,11,12).

Los tumores embrionarios son poco frecuentes, muy heterogéneos,
de localizacion supratentorial, normalmente en los hemisferios cere-
brales o dentro de los ventriculos laterales; ademas, pueden presentar
hemorragia y el componente sélido es de sefial intermediaen T1 y T2 a
la sustancia gris cortical (2, 13). Por ello, debido a la localizacion tipica
en la linea media y su comportamiento en las distintas secuencias, los
hallazgos sugerian el diagnostico de teratoma pineal. No obstante, el
diagnostico definitivo se confirmé mediante estudio histologico tras
la necropsia.

En general, el pronostico de los tumores intracraneales es negativo,
con un gran porcentaje de muerte intrauterina o en el periodo neonatal.
Cuando se diagnostica antes de las 30 semanas de gestacion el pro-
nostico es particularmente grave, con una mortalidad cercana al 96 %
(2,7) y, por lo tanto, se puede considerar la interrupcion voluntaria del
embarazo (1,6,14).

En el caso aqui descrito, los padres decidieron interrumpir el em-
barazo al ser informados de la gravedad de la patologia cerebral. En la
necropsia se confirmé una tumoracion multinodular en la linea media,
solida, con areas quisticas en su interior, bien delimitada. Histologica-
mente, los teratomas congénitos fetales tipicamente contienen abundan-
te tejido inmaduro (15), como en este caso, que el tumor cerebral tenia
tejido neuronal con predominio de formas inmaduras procedentes de
la hoja ectodérmica y pequeiios islotes de cartilago. Dichos hallazgos
confirman que se trataba de un teratoma inmaduro dependiente de la
glandula pineal (figura 3).

Conclusién

Los tumores cerebrales fetales son poco frecuentes, pero se asocian
a elevada mortalidad fetal y neonatal (1). Los mas frecuentemente de-
tectados en la ecografia prenatal son los teratomas intracraneanos. Ante
la sospecha es recomendable ampliar el estudio a RM fetal, que aporta
informacion valiosa sobre el propio tumor, su extension y origen (4).
Aunque el diagndstico definitivo es histologico, la RM es una prueba
util para establecer un pronostico y manejo fetal (1-3,5,7,8).
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