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RESUMEN

El meduloblastoma, un tumor del sistema nervioso central (SNC)
clasificado como grado IV de la OMS, es prevalente en la infancia y se
localiza principalmente en el cerebelo. La ultima actualizaciéon de la
clasificacién de tumores de la OMS en 2021 redefinié el meduloblastoma
en funcion de sus subgrupos moleculares (SHH, WNT y grupo 3/gtrupo4),
eliminando los subtipos histolégicos. Cada subgrupo muestra perfiles
demograficos, genéticos, clinicos y prondsticos distintos. Desde entonces,
la atencion se ha centrado en intentar correlacionar estos subgrupos con las
caracteristicas radioldgicas, fundamentalmente con su aspecto por

resonancia magnética (RM) y tomografia computarizada (TC).

INTRODUCCION

El meduloblastoma es un tumor de origen embrionario, clasificado como grado IV
segun la clasificaciéon de tumores del sistema nervioso central (SNC) de la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS). Se origina en el cerebelo y es el segundo tumor pediatrico mas
frecuente del SNC, superado solo por el astrocitoma pilocitico. Este tipo de tumor maligno
es mas comun en nifios y presenta un doble pico de incidencia, siendo mas frecuente entre
los 3-4 afios y los 8-9 afios de edad. Aunque constituye solo alrededor del 1-2% de los
tumores del SNC en adultos, representa entre el 15% vy el 20% de todos los
meduloblastomas. Muestra una ligera predominancia en los varones, con una proporcion
de 1.5 a 1 en comparacién con las mujeres'”,

La diseminacién leptomeningea, es decir, la propagacion a través del liquido
cefalorraquideo, ocurre en aproximadamente el 15-35% de los casos al momento del
diagnostico y en un 50% a lo largo de la evolucion de la enfermedad. Aunque las metastasis
a distancia son raras, pueden afectar areas como los huesos, con la caracteristica de
metéstasis esclerticas, ganglios linfaticos y pulmones'.

Desde la ultima actualizacién de la clasificacion de tumores del SNC de la OMS en

2021 este tumor ha sufrido varias modificaciones.



Por un lado, desde el punto de vista histologico, desaparecen los cuatro subtipos
clasicos, para hablar de uno unico en la actualidad (meduloblastoma histolégicamente
definido). Por otro lado, si que persisten los cuatro subtipos moleculares definidos en la

ultima actualizacién; via WNT, via SHH, no WNT/no SHH (grupo 3 y grupo 4)°.

CONTENIDO

OBJETIVOS
1. Explorar las caracteristicas clinicas, epidemiolégicas, fisiopatolégicas y los hallazgos
por imagen caracteristicos del meduloblastoma, un tumor frecuente de fosa
posterior.
2. Determinar la posible correlacion entre los distintos subgrupos moleculares del
meduloblastoma (SHH - WNT - Grupo3/Grupo4), con determinadas
caracteristicas por imagen en RM.
MATERIAL Y METODOS

Se recoge una serie de casos de pacientes con diagnostico histolégico confirmado
de meduloblastoma, desde 2021, momento en el que se actualiza y renueva la clasificacion
de la OMS de tumores del SNC, hasta la actualidad. Todos los pacientes recogidos
provienen del Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, centro de referencia en
oncologia pediatrica en la Regiéon de Murcia.
RESULTADOS

El meduloblastoma, a pesar de lo que se pueda pensar, no es una entidad tnica.
Cada uno de los distintos subgrupos moleculares (SHH/WNT/Gt3-Gr4) presentan un
perfil demografico, genético, clinico y prondstico diferente como se resume en la figura 1.

Una de las principales caracteristicas que nos permiten acercarnos al subgrupo
molecular, por imagen, es la localizaciéon predominante dentro de las estructuras de la fosa
posterior. Tipicamente se describe en el subgrupo SHH la localizaciéon en el hemisferio
cerebeloso, aunque menos frecuentemente puede alojarse en el vermis o el angulo ponto-
cerebeloso (figura 2). En el caso del subgrupo WNT se describe clasicamente la
localizacién en pedinculo cerebeloso, aunque también puede ubicarse en linea media y en
el angulo ponto-cerebeloso (figura 3). Por ultimo, en cuanto al subgrupo 3/4 es mucho
mis frecuente la localizacion en linea media o vermis (figura 4)*.

Por tanto, ante un tumor que por imagen muestre las caracteristicas tipicas del

meduloblastoma, y que se localice en el hemisferio cerebeloso, lo mas probable es el



subgrupo SHH, mientras que, si se localiza en linea media, lo més frecuente es el subgrupo
3/4.

En cuanto a las caracteristicas por tomografia computarizada (TC), destacar que se
trata de una lesiéon hiperdensa (dada su naturaleza hipercelular), que puede mostrar
pequenos quistes o calcificaciones y suele asociar edema perilesional. Ademas, debido al
efecto de masa sobre el IV ventriculo pueden condicionar una hidrocefalia supratentorial
(ventriculos laterales y 3er ventriculo) con signos de actividad. En caso de administrar
contraste yodado intravenoso, pueden mostrar un grado vatiable de realce (figura 5)*.

En RM suele mostrarse iso/hipointensa en T1 e hiperintensa en T2/FLAIR.
Caracterfsticamente restringe en difusion, dada su naturaleza hipercelular, con valores en
mapas de ADC inferiores a 0,8 x 10°. Estos valores nos permiten distinguirlo de otros
tumores de fosa posterior, como el astrocitoma pilocitico, que no suele mostrar restriccion
en difusion y presenta valores de ADC mas altos (figura 6)°.

El diagnéstico diferencial se plantea fundamentalmente con otros tumores de fosa
postetior. En nifios el tumor teratoide/rabdoide atipico, el ependimoma o el astrocitoma
pilocitico, entre otros. En adultos, con las metastasis, dado que se trata del tumor mas
frecuente de fosa posterior en edades mas avanzadas’.

Una vez descritas las caracteristicas principales de este tumor y su aspecto general
por imagen, vamos a intentar destacar si alguna de ellas muestra asociacion con el subgrupo
molecular. En primer lugar, vamos a destacar las caracteristicas de nuestra cohorte de
pacientes, con diagnoéstico histolégico de meduloblastoma desde 2021. Tenemos un total
de 11 pacientes, con una edad media de 16,3 afios (rango entre 4-38 afios), de ellos 9 son
hombres y 2 son mujeres. En cuanto al perfil molecular, 4 se adherfan al subgrupo SHH, 1
al WNT y 5 se enmarcaban dentro del grupo 3/grupo4. Del ultimo paciente no se pudo
obtener su subgrupo molecular.

Es de destacar que, del total de pacientes, en 9 de ellos el tumor se encontraba en
linea media (5 del grupo 3/grupo4, 1 del WNT y 2 del SHH), frente a 2 pacientes con un
tumor en hemisferio cerebeloso (ambos del subgrupo SHH). Como podemos ver la
variabilidad molecular dentro de los tumores que se presentan como una lesién en linea
media es muy alta, mientras que los que se presentan como un tumor en hemisferio
cerebeloso corresponden al subgrupo SHH.

Mas de la mitad de los pacientes, un total de 7, debutaron con una complicacién
(hidrocefalia o hemorragia), y en 3 pacientes el tumor se encontraba diseminado en el

momento del diagnéstico (lo mas frecuente la diseminacién leptomeningea).
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Figura 1. Caracteristicas demograficas, genéticas, clinicas y pronosticas de los diferentes subgrupos
moleculates del meduloblastoma.

Figura 2. A) Representacion esquematica de la localizacion tedrica del subgrupo SHH en el hemisferio
cerebeloso. B) Imagen axial en secuencia T2 de un meduloblastoma SHH, de aspecto sélido-quistico,
centrado en el hemisferio cerebeloso derecho.



Figura 3. A) Representacion esquemitica de la localizacion tedrica del subgrupo WNT en pedunculo
cerebeloso. B) Imagen axial en secuencia T2 de un meduloblastoma WNT en el pedinculo cerebeloso
izquierdo.

Figura 4. A) Representacion esquemitica de la localizacion tedtica del subgrupo 3/4 en linea media. B)
Imagen axial en secuencia T2 de un meduloblastoma grupo3/4 en linea media, que oblitera el IV ventriculo.



Figura 5. Imagenes axiales de TC simple. A) Lesion discretamente hiperdensa (flecha negra) con edema
perilesional. B) Pequefios quistes y microcalcificaciones. C) Dilatacién del sistema ventricular supratentorial
(astas frontales, III ventriculo y astas temporales), sugestiva de hidrocefalia.

Figura 6. A) Imagen axial en secuencia T'1 donde la lesién se muestra hipointensa. B) Secuencia T2,
discretamente hiperintensa. C) Restriccién en secuencia de difusion.

CONCLUSIONES

1. El meduloblastoma es un tumor genéticamente heterogéneo, compuesto por varios
subgrupos moleculares cada uno con un origen embriolégico distinto, con diferente
comportamiento radiolégico y prondstico.

2. Existen cuatro subgrupos moleculares reconocidos: WNT, SHH y grupos 3 y 4.

3. No hay marcadores radiolégicos que nos permiten orientar de forma fiable hacia la
determinacién molecular del tumor, a excepciéon quizas, de la localizacién en
hemisferio cerebeloso, orientativos de SHH.

4. La RM tiene un papel fundamental en el diagnéstico y en la diseminacion
leptomeningea, en la valoracion de restos tumorales y en la monitorizacioén de la

respuesta al tratamiento.
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