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Meduloblastoma congénito. Informe de un caso
(Congenital medulloblastoma. A case report)

María Minerva Cu Camargo,* Jorge Alamillo Landín**

RESUMEN

El meduloblastoma es una malformación de origen neuroectodérmico que suele ser muy maligno; es el tumor cerebral más 
común en la infancia, ordinariamente reconocido entre los tres y nueve años de la vida. Su presentación temprana, de origen 
congénito, es extremadamente rara y se caracteriza generalmente por hidrocefalia e hipertensión endocraneana. La edad de 
presentación es un factor adverso y se acompaña de factores de mal pronóstico como antecedentes maternos y su localización 
en el tallo cerebral que impide su cabal resección. A menor edad de presentación, se ha asociado con mayores problemas ge-
néticos y su pronóstico sigue siendo malo para los niños, dadas las limitaciones en su tratamiento con radioterapia en cerebros 
aún inmaduros. Se informa el caso de una recién nacida con diagnóstico de meduloblastoma congénito que fue confirmado 
por patología.
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SUMMARY

Medulloblastoma is a neuroectodermal origin, is intensely evil and is the most common brain tumor in children between the ages of 
three to nine years, but the congenital presentation is extremely rare, characterized by hydrocephalus and intracranial hypertension in 
most of the time. In addition to the age of onset as adverse factor, was added prognostic factors such as maternal history and location 
of brain stem level which prevented complete resection. Major problems have been associated with lower genetic age of presentation 
and prognosis remains poor even for these little children, as there are limitations in the treatment due to adverse effects from radiation 
therapy in immature brains. It is reported of a newborn diagnosed with congenital medulloblastoma confirmed by pathology.
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Los tumores cerebrales ocupan el segundo lugar de 
mortalidad de causa oncológica en los niños, entre los 
distintos tipos de cáncer y su frecuencia varía signifi-
cativamente con la edad. Se presenta el caso de una 
recién nacida con meduloblastoma congénito (uno de 
los más comunes entre los clasificados como neoplasias 
sólidas); su edad de presentación en la mayoría de los 
casos es en preescolares y escolares y es muy raro al 
nacimiento.
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CASO CLÍNICO

Se trata de un recién nacido de sexo femenino, producto 
de la gesta cinco de una mujer de 43 años que había te-
nido dos abortos previos y dos embarazos a término de 
niños nacidos vivos sanos, con embarazo normal. El niño 
nació por cesárea, estimando una edad gestacional de 38 
semanas por Capurro y se le calificó con un Apgar de 8/9 
y sin diagnóstico de hidrocefalia, con un perímetro cefáli-
co de 39.5 cm; sus fontanelas anterior y posterior amplias 
y plenas, con diastasis de la sutura sagital, tono muscular 
cervical disminuido, cardiopulmonar sin compromiso y 
sin otras anormalidades. Su movilización era espontánea 
en las cuatro extremidades, tenía discreta hiperreflexia 
miotática, Babinski espontáneo bilateral y reflejos prima-
rios globales disminuidos. Se pidió tomografía computa-
da (Figura 1A) que mostró hidrocefalia supratentorial sin 
edema transependimario, dilatación de tercer ventrículo 
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y en la fosa posterior una imagen hiperdensa ovalada de 
46 x 42 mm que obliteraba el cuarto ventrículo en su par-
te superior, se reportó una lesión tumoral infratentorial 
probablemente intraaxial glial o extraaxial de origen me-
senquimatoso. La resonancia magnética reportó imagen 
hiperdensa en relación con el parénquima cerebral en la 
región pancerebelosa que infiltraba el tallo cerebral en el 
puente, mesencéfalo y lámina cuadrigeminal, que protruía 
por la hendidura tentorial encefálica y borra las folias ce-
rebelosas, por su efecto compresivo sobre acueducto de 
Silvio, además de ocasionar la dilatación ventricular supra-
tentorial con hidrocefalia obstructiva (Figuras 1B, C y D).

Al quinto día de vida tuvo un incremento cefálico 
de un centímetro, las fontanelas convexas y los reflejos 
«primitivos» disminuidos, por lo que se decidió hacer 
una craniectomía suboccipital con extensión hasta am-
bas mastoides pretendiendo visualizar el agujero magno 
y el borde de ambos senos transversos. Tras la apertura 

dural se observó tumor de color rosado, y en la parte 
profunda, de color gris perla con vascularización extre-
ma. Se permeabilizó el acueducto de Silvio y se queda-
ron fragmentos del tumor adheridos al mesencéfalo, con 
la resección aproximada del tumor en ochenta por cien-
to. Se colocó ventriculostomía y su derivación exterior.

El reporte histopatológico mostró que la neoplasia era 
maligna con proliferación de células redondas y fusifor-
mes, núcleos hipercromáticos y una moderada cantidad 
de mitosis en un estroma compacto y denso. Las células se 
disponían en haces cortos y largos, con entrecruzamien-
to a sesenta grados y con citoplasma escaso. Los núcleos 
tenían bordes romos predominantemente en las células 
fusiformes, por lo que se hizo el diagnóstico de tumor de 
la fosa posterior de tipo neuroectodérmico primitivo o 
meduloblastoma. El líquido cefalorraquídeo fue acelular.

Al mes de vida «disfuncionó» la derivación e incre-
mentó 4 cm su perímetro cefálico. Se solicitó hacer 

Figura 1A. Imagen de tomografía 
computada de cráneo. Fase sim-
ple, corte axial a nivel del tercer 
ventrículo practicada en el primer 
día de vida extrauterina, muestra 
imagen de lesión redondeada hi-
perdensa en fosa posterior, dila-
tación de astas temporales y del 
tercer ventrículo, con disminución 
del espacio aracnoideo.

Figura 1B. Imagen de resonancia 
magnética craneal. Corte sagital 
en la línea media, muestra ima-
gen de lesión vermiana hiperin-
tensa sólida que se extiende al 
téctum mesencefálico.

Figura 1C. Imagen de resonan-
cia magnética craneal en secuen-
cia T1. Corte coronal a nivel de 
tercer ventrículo, muestra imagen 
hiperintensa en el vermis cerebe-
loso que desplaza hacia atrás al 
cuarto ventrículo y ventriculome-
galia supratentorial sin edema 
transependimario.

Figura 1D. Imagen de resonan-
cia magnética craneal en corte 
axial a nivel del mesencéfalo, se 
aprecia lesión en la línea media 
redondeada ligeramente hiperin-
tensa que se extiende de la fosa 
posterior hacia regiones occipita-
les y deforma al téctum y parte 
del tegmentum mesencefálico.
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estudio de potenciales evocados visuales, encontrando 
disfunción de la vía visual izquierda con relación al daño 
cortical occipital derecho, así como disfunción severa de 
la vía auditiva bilateral, sin integración de los componen-
tes periféricos y centrales de manera simétrica.

El electroencefalograma mostró trazos lentos y gene-
ralizados, asimétricos y asincrónicos: indicativos de dis-
función cortico-subcortical generalizada con predominio 
del hemisferio derecho, sin actividad epileptiforme. El 
tamiz metabólico era normal.

En el control postquirúrgico, la tomografía mostró 
disminución de la lesión tumoral, con una mala delimita-
ción de sus dimensiones, con imágenes hiperdensas por 
sangrado en las astas posteriores del ventrículo lateral, 
tercer ventrículo y neumoencéfalo, a nivel de astas an-
teriores del ventrículo lateral. Se identificó aumento en 
todo el sistema ventricular.

Durante la vida de la niña mostró la presencia de hi-
potonía generalizada, hipoactividad e hiporreactividad, 
no mostraba autonomía ventilatoria posterior a la resec-
ción del tumor, con inestabilidad hemodinámica, llegan-
do a su muerte a los 39 días de su nacimiento.

DISCUSIÓN

El meduloblastoma es de origen neuroectodérmico,1 
se clasifica como tumor indiferenciado o embrionario, 
ya que expresa poco o ninguno de los marcadores neu-
ronales y gliales, conservando las características de las 
células primitivas. Es considerado como muy maligno 
y es el tumor cerebral más común en los niños,2 con 
una frecuencia de 30% del total de los tumores ence-
fálicos de la fosa posterior3 y generalmente se le iden-
tifica entre los tres y los nueve años.4 Sin embargo, el 
meduloblastoma congénito (como en este caso) suele 
ser raro y su diagnóstico temprano depende de que 
los niños manifiesten signos y síntomas al nacimiento, 
encontrándose sólo en cerca de 1% de los casos de los 
tumores en la infancia.5,6

La forma congénita de este tumor parece tener cierta 
predisposición por el sexo femenino a diferencia de la 
edad más común de presentación donde predomina el 
sexo masculino.7 En cuanto a su forma de inicio, el in-
cremento del perímetro cefálico o la notoria hidrocefalia 
es la característica más común, debido al crecimiento 
rápido del perímetro cefálico que obstruye el flujo del 
líquido cefalorraquídeo, además de los signos de hiper-
tensión endocraneana.6,8,9

En este caso, la resonancia magnética y la tomogra-
fía permitieron descartar el diagnóstico diferencial con 
respecto al astrocitoma y el tumor teratoide/rabdoide 
pensando en que la incidencia más común a esa edad, 

dejando en tercer lugar al meduloblastoma por el sitio 
de presentación.

De acuerdo al sistema de estadificación del medulo-
blastoma10 que correlaciona con los aspectos radiológi-
cos de la metástasis, en esta niña se clasificó como T4, 
por abarcar el mesencéfalo y M0 al no haber metástasis, 
a pesar de que aproximadamente 30 a 35% de los pa-
cientes tiene evidencia de la misma con gran capacidad 
de recurrencia.11 A su vez, este caso corresponde al gru-
po de alto riesgo, debido a su edad, a la localización del 
tumor y la resección subtotal que se hizo.12,13

En la generalidad de los casos, el tumor se extiende 
al cerebelo y a las leptomeninges y se sitúa en la línea 
media, a diferencia de los adultos en quienes la mayor 
frecuencia de localización es la lateral y está bien deli-
mitado: es de color gris y friable. En el estudio histo-
patológico suele ser un tumor extremadamente celular, 
las células tumorales individuales son pequeñas y tienen 
escaso citoplasma con sus núcleos hipercromáticos, re-
dondos o alargados con mitosis abundante (Figura 2A). 
Puede expresar un fenotipo glial y uno neuronal que se 
caracteriza por gránulos neurosecretorios o rosetas de 
Homer Wright (Figura 2B).14

En cuanto a los bordes de la principal masa tumoral, 
las células del meduloblastoma tienden a formar cade-
nas celulares lineales, las que se extienden a través del 
neuropilo y a diseminarse por la corteza del cerebelo 
formando agregaciones debajo de la piamadre, atra-
vesándola y dando lugar a siembras neoplásicas en el 
espacio subaracnoideo. Al extenderse puede provocar 
una respuesta desmoplásica intensa (Figura 2C), carac-
terizada por un grado extremo de displasia nodular5 y 
con estimulación de la proliferación de tejido conecti-
vo15 y en zonas de respuesta estromal, con el depósito 
de colágeno y nódulos de neuropilo y reticulina, com-
puestos de las células neurocíticas diferenciadas con 
núcleo uniforme.

Hay al nacimiento una serie de características sobre-
agregadas, las que han sido examinadas como posibles 
factores de riesgo en los niños con tumores del sistema 
nervioso central. Se ha planteado como hipótesis que las 
anomalías al nacimiento y la historia de abortos en la ma-
dre aumentan el riesgo de tener niños con tumores ce-
rebrales.16 Otro aspecto importante es, que entre más 
joven sea el paciente, mayores probabilidades tiene de 
poseer un componente genético,4 aunado a los reportes 
de incidencia familiar.8

Las enfermedades genéticas han sido relacionadas 
particularmente con el cromosoma 17 isodicéntrico y 
también con el isocromosoma 17q, procedente de la du-
plicación del brazo largo del cromosoma 17, siguiendo 
en frecuencia la pérdida del 17p y la ganancia del 17q.4 
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La biología de estos tumores es heterogénea, observan-
do otras alteraciones como la amplificación del oncogén 
MYCC, la expresión del receptor de la tirosina cinasa 
ERBB2 y los marcadores de proliferación celular como 
el antígeno Ki-67 como predictores de mal pronóstico 
y el incremento de la expresión del receptor de neuro-
trofina 3 (TRKC) como factor de buen pronóstico.13,17,18

La radioterapia ha sido la mejor arma para atacar el 
meduloblastoma, con una tasa de curación significativa 
en niños mayores de 5 años, ya que éstos tienen una 
sensibilidad considerable. No obstante, se limita su apli-
cación en niños pequeños, por efectos adversos que 
ocasionan en los cerebros más inmaduros, ya que pro-
ducen alteraciones cognitivas severas,2,4,19,20 como el dé-
ficit motor, la disfunción sensorial y alteraciones visuales 
y auditivas.13 En cuanto a las secuelas endocrinológicas, 
ocasionan insuficiencia de la hormona del crecimiento y 
disfunción tiroidea.21

El meduloblastoma de tipo desmoplásico en niños 
mayores de 2 años se ha asociado como factor de buen 
pronóstico,1,22 pero en niños menores no está aún claro, 
pues ha sido considerado como un factor adverso,2 y 
otros estudios lo señalan como el subtipo más agresivo 
en la infancia.4

A pesar de que el pronóstico en los niños mayores es 
ahora mejor debido a la cirugía, a la radioterapia y la qui-
mioterapia,19 el pronóstico en los niños menores sigue 
siendo malo a pesar de que el tratamiento y la sobrevi-
vencia no se ha modificado notoriamente con los años, 
peor aún, es el pronóstico si los niños tienen metástasis2 
o no se logra la resección completa del tumor, siendo los 
niños con metástasis postoperados, con residuo signifi-
cante del tumor los que tienen más alto riesgo.4

El pronóstico también tiene relación con el volumen 
del tumor extirpado, ya que la supervivencia en los niños 
es mayor cuando la extirpación es completa y recibe ra-
dioterapia y quimioterapia, siendo este pronóstico hasta 
de 70% a los 5 años.18

A este respecto en un estudio de sobrevida19 se ob-
servó que a quienes se les hizo la resección como pri-
mer tratamiento, tuvieron una sobrevida del 73.4% en 
aquellos mayores de 3 años, siendo de 36.3% cuando 
los niños fueron menores de 3 años.

Es así, como a menor edad al momento del diagnósti-
co crece el riesgo de muerte,2 lo que ocurrió en el caso 
descrito, en el que se optó por iniciar el tratamiento con 
la resección del tumor, la que fue incompleta debido a 
su localización a nivel de tallo cerebral. En este caso, 
pensando en lo mejor y menos doloroso no se dio ra-
dioterapia, se atendieron sus necesidades urgentes al 
controlar el sangrado postquirúrgico y mejorar el estado 
hemodinámico, lo que no permitió iniciar la quimiotera-
pia durante los días que vivió.

En cuanto a los factores de riesgo en niños de ma-
yor edad no coinciden con la presentación congénita de 
este caso, por lo que es conveniente estudiar de manera 
separada, marcando las diferencias en cuanto al tipo de 
tumoración y sus características, por lo que queda aún 
mucho camino por recorrer en el manejo y tratamiento 
estos pacientes.
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Figura 2A. El meduloblastoma se cons-
tituye por células basófilas pequeñas con 
citoplasma escaso, con núcleos fusiformes 
en forma de «zanahoria». Se aprecian las 
imágenes en «roseta», con moderada a 
abundante mitosis (los núcleos se ven más 
pignóticos) con cromatina grumosa.

Figura 2B. Rosetas de Homer Wright. Hay 
diferenciación glial neuroblástica.

Figura 2C. Se aprecia el tipo desmoplásico 
por las bandas de fibrosis hialinas. Células 
con citoplasma más claro. El centro germinal 
tiene aspecto ganglionar.
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