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MEDULOEPITELIOMAS. Un tumor agresivo de la primera
infancia. Comunicacion de tres casos.
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ABSTRACT

Objective: We report three cases of medullo epithelioma and discuss the features of this
rare entity.

Material, methods and results: Three males aged less than two years ( range: 18-
23 months) were studied. The first case was admitted in a deep comatose state and died;
autopsy was performed and a posterior fossa tumor was found. The second case was
admitted because of acute hydrocephalus secondary to a posterior fossa tumor. The
third case was being controlled because a suspected cortical dysplasia that evolved in
a cerebral mass. The second and third cases were operated and the tumors were
completely removed. Pathological examination confirmed the diagnosis of medulloepi-
thelioma. Both patients were treated with adjuvant therapy, however they died after
six and eleven months.

Conclusions: Medulloepitheliomas are exceedingly rare tumors of the early childhood
that display a highly aggressive behavior. The tumor is poorly responsive to actual

multimodality treatments with ominous prognosis.
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INTRODUCCION

Los meduloepiteliomas del SNC son neopla-
sias raras, altamente malignas, embrionarias,
que se presentan en los nifos generalmente
menores de cinco anos, de evoluciéon inexorable-
mente fatal, dentro del ano de evolucién, con
diseminacién por LCR!2:34.5.6 [ a caracteristica
histopatologica es la presencia de estructuras
papilares, tubulares o trabeculares remedando
el tubo neural primitivo, asociadas a sectores
indiferenciados de tipo neuroectodérmico primi-
tivo. Una segunda caracteristica patologica es su
tendencia a presentar multiples lineas de dife-
renciacion incluyendo elementos neuronales,
gliales y mesenquimaticos!:34,

Se comunican 3 casos de meduloepiteliomas.
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CASO 1

Historia: paciente varon previamente sano de
18 meses de edad que consulta en mal estado
general. La sintomatologia comenzo 15 dias antes
con vomitos, como sintoma predominante, hipoto-
nia, hiporreflexia y alteracion progresiva del nivel
de conciencia. Presentaba al ingreso, macrocefalia,
hiporreactivo e hipotonia generalizada y alteracion
respiratoria que lo llevan al paro cardiorrespirato-
rio y muerte en las primeras 24 hs de su ingreso.

Estudios: el rapido desenlace del caso no per-
mitio la realizacién de estudios por imagenes.

Macroscopia: se realizd6 autopsia completa.
Hernia del uncus bilateral. En cerebelo se observo
una masa blanco amarillenta, blanda, de 6 x5 cm.
ubicada en vermis con extension a hemisferios
cerebelosos y con infiltracion meningea.
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Fig. 1. Caso 1. Tumor de vermis cerebeloso. solido y
quistico, blando, blancoamarillento.

Microscopia: se observo cerebelo infiltrado
por playas compactas de células de aspecto primi-
tivoy sectores con formacion de estructuras tubu-
lares y papilares, con membrana basal, esbozos
de rosetas y areas de necrosis. La inmunomarca-
cion fue positiva para Vimentina, especialmente
en tubulos, GFAP mostro positividad focal.

CASO 2

Historia: Paciente varon, de 20 meses de edad,
que veinte dias previos a la consulta comienza con
cambios de caracter seguido de un SHE. Al ingre-
so el paciente se encontraba irritable, macrocéfalo
con edema de papila bilateral e hipotonia genera-
lizada.

Estudios: la TAC mostro una hidrocefalia mo-
derada con una masa solida quistica sin calcifica-
ciones ubicada en vermis cerebeloso. Masa hete-
rogénea, hipoisodensa a predominio hipodensa
que capto poco contraste y en forma heterogénea.

Evolucién: al ingreso se colocé un shunt. Ala
semana, exéresis tumoral completa. Recidivo lue-
go de tres ciclos de quimioterapia, en fosa poste-
rior, supratentorial y médula, segun la IRM de
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Fig. 2. Caso 2. TAC con contraste. Tumor vermiano iso-
hipodenso con captacion heterogénea.

control. Se realiz6 radioterapia craneoespinal con
reduccion parcial de la lesion. Once meses des-
pués de la cirugiay seis después de la radioterapia
el paciente fallecio por diseminacion tumoral. Sin
necropsia.

Anatomia patolégica: tumor de 1,5x 1,0 cm.
compuesto por areas primitivas y otras con papi-
lasy/o tibulos con membrana basal continua Pas
(+). Formacion de rosetas tipo ependimarias. Dife-
renciacion rabdomioblastica focal positiva parala
Desmina.

CASO 3

Historia: paciente varon de 23 meses en estu-
dio por convulsiones de 7 meses de evolucion,
focalizadas en hemicuerpo izquierdo con hemipa-
resia transitoria. Ingresa ademas con aumento del
tono de miembros inferiores, hiperreflexia izquier-
da y clonus agotable. Normocéfalo.

Estudios: la primera TAC al comienzo de la
sintomatologia no mostro lesion. Una IRM dos
meses después, mostré una imagen nodular que
se interpreté como displasia cortical. La IRM de
ingreso, muestra una lesion de mayor tamaro, de
9 x 6 x 8 cm. cortico subcortical parietal derecha.
Predominantemente solida. Heterogénea, isohi-
pointensa en T1, hiperintensa en T2, contrastan-
do en forma heterogénea, sin hidrocefalia pero con
efecto de masa.

Evolucién: se realizo exéresis completa de un
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Fig. 3. Caso 3. RMI T1 con contraste. Tumor grande
parietotemporal, cortico subcortical con captacién hete-
rogénea.

Fig. 4. Caso 3. Técnica de H-E. Estructuras papilares y
tubulares que remedan el tubo neural primitivo.

tumor que infiltraba tejido circundante y adheria
a duramadre. Comenz6 quimioterapia y después
del segundo ciclo present6 una sepsis con neutro-
penia febril, falleciendo. Sin necropsia.

Anatomia patoldgica: la masa tumoral era de 5
cm?® blanda y heterogénea. Microscopicamente el
tumor formaba papilas y tubulos caracteristicos.
Areas compactas, focos neuroblasticos y rosetas
ependimarias. Extensa necrosis y alto indice mito-
tico. Duramadre infiltrada por tumor. La inmuno-
marcacion fue positiva para Vimentina en tiibulos y
papilas y focalmente positiva para GFAP, NF y CK.
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DISCUSION

Los meduloepiteliomas son tumores raros de la
infancia primeramente descriptos en 1926, por
Bailey y Cushing, caracterizados histologicamen-
te por contener estructuras remedando el tubo
neural primitivo de cuatro a diez semanas de
gestacion! 23456 A pesar de haberse cuestiona-
do su existencia es reconocido como una entidad
patologica distintiva®. El hallazgo diagnéstico es
la presencia de un epitelio seudoestratificado
dispuesto en patrones tubular, papilar y/o trabe-
cular.

El epitelio presenta una membrana externa
basal PAS (+) y ocasionalmente una interna sin
cilias. Pueden predominar areas compactas del
tipo neuroectodermal primitivo. La mitad de los
casos comunicados presentan diferenciacion di-
vergente hacia lineas celulares neuronales, as-
trociticas, ependimales y oligodéndricas! 234, La
extension y grado de maduracion celular varia
considerablemente. Los marcadores inmunohis-
toquimicos permiten expandir el espectro de
diferenciacion. En nuestros casos, dos presenta-
ron diferenciacién neuroblastica, uno diferen-
ciacion glial, (caso 2) 'y tres, rosetas ependima-
rias. La diferenciacién mesenquimatica es rara y
puede incluir musculo (uno de nuestros casos)
cartilago y hueso!.

Las estructuras que definen al méduloepitelio-
ma, (“neural tubule like”) se caracterizan por ser
reactivos para Vimentina? y esto agrega un ele-
mento de similitud con el tubo neural®. En cuanto
a su patogénesis se postula que durante el desa-
rrollo la transformacién de epitelio neural a epén-
dimo ocurre luego que todos los neuroblastos y
glioblastos han migrado del epitelio y por lo tanto
el méduloepitelioma derive de este tipo de tejido,
como resultado de transformacion neoplasica en
estadios fetales o postnatal inmediato o como
resultado de reexpresion génica normal de deter-
minantes del tubo neural.

Los diagnosticos diferenciales histopatologicos
incluyen: PNET, méduloblastoma, epéndimoblas-
toma, carcinoma de plexo coroides y teratomas
inmaduros.

El meduloepitelioma es un tumor raro. En la
actualidad s6lo hay 28 casos comunicados?, re-
presentaron el 0,3% de los tumores intracranea-
nos operados entre 1988 y 1997 en el Hospital
Garrahan. Ocurren en el periodo neonatal pero
predominan en ninos menores de 5 anos, con
edad promedio de 2,2 anos®%®. Los casos aqui
comunicados tienen un rango de 18 a 23 meses.
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En cuanto al sexo, los tres casos son varones, si
bien no hay predominancia de sexo en la literatu-
ra!23456 Generalmente se ubican en hemisfe-
rios cerebrales en especial en el 1obulo tempo-
rall:2:3.456 gin embargo dos de los casos son de
fosa posterior. Asimismo hay casos comunicados
en tronco y cola de caballo?®.

Clinicamente se manifiestan por signos de HE
y foco (hemiparesia, convulsiones) de cuatro a
nueve meses de evolucion segun la literatura!-34.5.6
concordaste con nuestra experiencia. Con las
neuroimagenes, los méduloepiteliomas se carac-
terizan en la TAC por ser hipo o isodensos, con
variable componente quistico y captacion hetero-
génea del contraste. En la IRM muestran general-
mente un tumor bien definido hipointensO en T1
e hiperintenso en T2 con leve heterogeneidad con
el contraste?.

La revision bibliografica destaca la falta de
acuerdo en cuanto al manejo de los méduloepite-
liomas intracraneanos? 4. Uno de nuestros casos
(caso 1) no pudo ser tratado. Los otros dos fueron
operados con exéresis completa.

El caso 2 recayo durante el tratamiento quimio-
terapico continuandose con radioterapia con re-
duccion ternporaria del tumor y recaida precoz.

El caso 3 so6lo recibié quimioterapia. Los dos
fallecieron a los once y seis meses de la cirugia
respectivamente.
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CONCLUSION

Del analisis de los tres casos y de la literatura
se desprende que el meduloepitelioma es un tu-
mor de la primera infancia, de comportamiento
muy agresivo, sin respuesta al tratamiento qui-
rurgico ni adyuvante, casi inexorablemente fatal.
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