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RESUMEN
INTRODUCCION: Neoplasia maligna y extremadamente agresiva, el tumor rabdoide teratoide atipico representa de 1 a 2% de los
tumores del SNC de pacientes pediatricos. Esta entidad era clasificada dentro de los teratomas, sin embargo, se ha determinado
que a diferencia de éstos, presenta en inmunohistoquimica positividad para vimentina, antigeno de membrana epitelial y proteina
acida fibrilar glial.

Casos cLinicos: Presentamos dos casos de pacientes con tumor teratoide rabdoide atipico que fueron sometidos a manejo
neuroquirdrgico y posterior quimioterapia y radioterapia en el Hospital Judrez de México. Paciente 1: Masculino de 11 meses, con
antecedente de hidrocefalia, se colocé derivacion ventriculoperitoneal. Ingresé por disfuncién valvular, se realizé recambio
valvular y craniectomia suboccipital. Posteriormente se realizé abordaje supra e infratentorial y reseccion parcial de la lesién. Se
envié a quimioterapia. La sobrevida fue de cinco meses. Paciente 2: Masculino de ocho afios acudié por cefalea de dos semanas
de evolucion, nauseas, vomito y hemiparesia izquierda, se hizo estudio de imagen que mostrd lesion parietal derecha gigante. Se
realizé craniectomia fronto-parieto-temporal derecha, para la reseccion parcial de la lesién y se envié a quimioterapia y radiote-
rapia.

Concrusion: El tumor rabdoide teratoide atipico es una entidad relativamente nueva, con pocos casos descritos en la literatura
médica, es extremadamente agresivo y con mal pronéstico a corto plazo. Reportamos dos pacientes con esta lesién que fueron
sometidos a reseccion, sin embargo, por las caracteristicas infiltrativas, el tamafo de la lesién al momento de diagndstico y su
vascularizacién tan importante fue imposible su reseccién total.
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ABSTRACT
INTRODUCTION: Atypical teratoid-rhabdoid tumor (ATRT) is an extremely agressive malignant tumor that accounts for 1-2% of CNS
tumors in pediatric patients. Although this entity was classified as a variety of teratomas, it has been confirmed that
immunohistochemically there is positivity for vimentin, epithelial-membrane antigen and glial fibrillar acidic protein.

Caske ReporTs: We present two cases of infants with this tumor that were operated with subsecuent chemotherapy and radiotherapy
in Hospital Juarez de México. Patient 1: 11-month infant with history of hidrocephalus treated with ventriculoperitoneal shunt, we
performed valvular change because of associated disfunction and suboccipital craniectomy. A few days later a supra/infratentorial
approach was done with resection of the tumor. He received chemotherapy. The survival was 5 months. Patient 2: 8-year children
present in the emergency room with a history of 2 week headache, nausea and vomiting and left hemiparesia; a CT scan showed
giant right parietal tumor, few days later a frontoparietotemporal craniectomy was done for partial resection of the tumor, posteriorly
he received chemotherapy and radiotherapy.

ConcLrusion: ATRT is a relatively new entity, with few cases reported in medical literature, extremely aggresive with por survival. We
report two different cases with this tumor that were operated, however some tumor features made it difficult to resect them
completely, including infiltration to brain parenchyma, tumor size and blood irrigation.
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INTRODUCCION

maligna y extremadamente agresiva, que se presenta
principalmente a nivel renal y en sistema nervioso cen-

tral. Representa 1 a 2% de los tumores del sistema nervioso
central de pacientes pediatricos y 10% en toda la infancia.
Afecta principalmente al sexo masculino y a menores de tres
afos. Es caracteristico la variada constelacion celular:
rabdoides, neuroepiteliales, epiteliales y elementos
mesenquimales.’® Este tumor fue incluido por primera vez en
la clasificacién de la OMS en el 2000. Puede tener cualquier
localizacion en el SNC ya sea supratentorial e infratentorial y se
menciona una preferencia por el angulo pontocerebloso; se re-
portan 52% de los tumores a nivel cerebeloso, 39% supratentorial,
5% pineal, 2% espinal y 2% multifocal.®®

Esta entidad era clasificada dentro de los teratomas o
neuroectodérmicos primitivos, sin embargo, se ha determina-
do que a diferencia de éstos, presenta caracteristicas indivi-
duales en los estudios de inmunohistoquimica, como es la
positividad para vimentina, antigeno de membrana epitelial y
proteina acida fibrilar glial. Recientemente se ha determinado
la presencia de alteraciones a nivel cromosémico, la mas co-
mun es la delecién de cromosoma 22q11.2.%1°

Nosotros presentamos dos casos de pacientes con tumor
rabdoide teratoide atipico, que fueron sometidos a manejo
neuroquirdrgico y posterior quimioterapia y radioterapia en el
Hospital Juarez de México.

EI tumor rabdoide teratoide atipico es una neoplasia

CAsos cLiNICOS

Caso clinico 1

Paciente masculino de 11 meses, con antecedente de ser
intervenido por hidrocefalia, se colocé derivacion
ventriculoperitoneal en otra institucion. Ingresé al Hospital
Juarez de México por disminucién del estado de alerta de 24
horas de evolucién, a la exploracion fisica con datos de dete-
rioro rostrocaudal en fase mesencefalica temprana, razén por
la cual se realizé estudio de imagen encontrando hidrocefalia
aguda obstructiva secundaria a lesién pineal con extension
infratentorial heterogénea. Fue sometido a recambio valvular
y craniectomia suboccipital. Posteriormente se realizé reso-
nancia magnética que mostré una lesion pineal heterogenea,
gigante, con efecto de masa sobre el tallo cerebral, infiltrativa,
mal definida, con captacion irregular de medio de contraste
(Figura 1). Se realiz6 abordaje supra e infratentorial y resec-
cion parcial de la lesién (Figura 2). Reporte de patologia fue
tumor rabdoide teratoide atipico. Se envi6 a quimioterapia con
esquema de ifosfamida, carboplatino y etoposido. Con una
sobrevida de cinco meses (Tablas 1y 2).

Caso clinico 2
Paciente masculino de ocho afos acudid por presentar
cefalea de dos semanas de evolucion, nauseas, vomito y
hemiparesia izquierda 3 de 5. Se realizé estudio de imagen
que mostré lesion parietal derecha gigante, heterogénea,
infiltrativa con efecto de masa importante sobre mesencéfalo,
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Figura 1. Resonancia magnética de encéfalo, corte axial, en T2. Muestra
lesion pineal, heterogénea, iso e hipointensa, que se extiende
supratentorial e infratentorial, comprime sistema ventricular de forma
importante, asi como mesencéfalo, puente y cerebelo.

Figura 2. Tomografia simple de craneo. Muestra reseccion parcial de la
lesién, descompresiéon de sistema ventricular y del tallo cerebral.



Tabla 1. Datos de la tumoracion.

Ramirez-Aguilar R, et al. Tumor rabdoide teratoide atipico

Edad Localizacién Talla (cm) Hemorragia Calcificacién Gadolinio
11lmeses Pineal 6.2x42x7.5 Negativo Positivo Heterogéneo

(suprainfratentorial)
8 anos Parietal derecho 9.3x68x7.2 Negativo Positivo Heterogéneo

Tabla 2. Resultados de tratamiento.

Sexo y edad Localizacién Reseccién Quimioterapia Radioterapia Sobrevida
M 11 meses Pineal

(suprainfratentorial) Parcial 40% Ifosfamida, carboplatino No 5 meses

y etoposido

M 8 anos Parietal derecho Parcial 90% Ifosfamida, carboplatino Si 12 meses

y etoposido

Figura 3. Resonancia magnética de encéfalo, corte coronal, T1 con medio
de contraste. Muestra lesiéon parietal derecha, gigante, heterogénea,
hiperintensa, principalmente con la administraciéon de contraste, areas
isointensas en su interior, parece bien delimitada y en su interior mues-
tra trayecto con ausencia de senal sugestivo de vaso arterial de gran
calibre, efecto de masa importante con compresion de sistema ventricular
y desplazamiento de estructuras de linea media.

con areas sugestivas de calcificacion y con la administracion
de contraste se aprecié captacion irregular, ademas mostré
vascularizacion importante (Figura 3). Se realizé craniectomia
fronto-parieto-temporal derecha, para la reseccion parcial de la
lesion. Obteniendo reporte de patologia con inmuhistoquimica,

tumor rabdoide teratoide atipico. Posteriormente fue enviado a
quimioterapia con esquema de ifosfamida, carboplatino y
etoposido, obteniendo reduccion de la lesién y mejor delimi-
tacion de los margenes y modificacion estructural y de la
vascularidad de forma importante. Por esto ultimo, se decidid
someter nuevamente a lesionectomia, con apoyo de ultrasoni-
do transoperatorio para delimitar la lesién y evitar estructuras
vasculares, ademas de aspirador ultrasénico, los resultados
fueron reseccion de 90%, menor sangrado transoperatorio,
quedando un pequefio remanente adyacente a arteria de gran
calibre que fue imposible resecar. El paciente se encuentra
unicamente con déficit motor, caracterizado por hemiparesia
izquierda 4/5. En estudio de resonancia magnética de control
se aprecia pequefio remanente en la region medial de I6bulo
témporo-parietal, ademés de cambios posquirurgicos y una
coleccion subgaleal compatible con fistula contenida (Figura
4). La fistula remiti6 con manejo médico, unicamente con re-
poso y acetazolamida, posteriormente se envié a radiotera-
pia. Se realizdé seguimiento en la consulta con sobrevida de
18 meses hasta la fecha.

Discusion

El tumor rabdoide teratoide atipico es una entidad relativa-
mente nueva, con pocos casos descritos en la literatura médi-
ca, se asocia a monosomia y delecion del cromosoma 22.
Esta neoplasia es extremadamente agresiva y con mal pro-
néstico a corto plazo, debido a la talla de las lesiones, a su
localizacion y a su invasion, como se describe en la revision
que realiza Biswas, et al. son de dificil diagnéstico debido a que
presenta similitud con otros tumores embrionarios.''®

En la literatura médica existen reportes aislados de esta
patologia. Son pocas las series con varios pacientes y no existe
consenso de una terapia adyuvante ideal para estos tumores, se
han utilizado mdltiples protocolos con agentes quimioterapéuticos
como lo describen puntualmente Tekautz et al., en una serie
de 31 pacientes, donde se administrd: etoposido, ifosfamida,
vincristina, cisplatino, ciclofosfamida, adriamicina, carboplatino,
entre otros.'®?2 Sin embargo, en la serie publicada por Hilden,
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Figura 4. Resonancia magnética de encéfalo, corte coronal en secuencia
T1, que muestra cambios posquirurgicos, reexpansion de parénquima
cerebral, se aprecia recidual pequefio temporal, con fistula de liqui-
do cefalorraquideo contenida.

et al. de 58 pacientes, la combinacidon mas utilizada fue:
etoposido, ifosfamida y carboplatino, con buenos resultados,
por lo que en nuestros pacientes seguimos este esquema de
quimioterapia.’® En esta misma serie se reporta el uso de tera-
pia intratecal triple (metrotrexate, hidrocortisona y citarabina)
o simple (metrotrexate) con mejora importante en la sobrevida
de los pacientes, una media de 22 meses; sin embargo, en
nuestros pacientes no fue utilizada hasta la fecha, no obstante
marca una pauta importante como alternativa terapéutica en
futuros pacientes.

Reportamos dos pacientes con tumor rabdoide teratoide
atipico, que fueron sometidos a reseccién y que, sin embargo,
por las caracteristicas infiltrativas, el tamafio de la lesion al
momento del diagndstico y su vascularizacioén tan importante
fue imposible su reseccidon completa, o que ensombrece el
prondstico de acuerdo a lo reportado en la literatura médica.2®
El primer caso presentado solo recibié quimioterapia y no ra-
dioterapia y esta ultima se ha asociado a mejoria en la sobrevida
de acuerdo con lo publicado por Hilden, et al., incluso mayor a
la sobrevida obtenida con terapia intratecal.*>" Nuestro se-
gundo paciente fue sometido a radioterapia con mejoria im-
portante de la sobrevida, mayor a 18 meses.

Es importante destacar que en nuestro segundo paciente
se mejord la sobrevida, quiza debido a la segunda interven-
cién y reseccién subtotal de la lesién y a que la edad del
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paciente era mayor, lo cual se ha demostrado en la literatura
que son factores de buen prondstico para esta neoplasia.’>®

En el segundo paciente observamos que posterior a la
reseccion parcial y la administracion de quimioterapia se
modificd la estructura de la lesidn, lo cual se caracterizé con
exteriorizacion de las arterias involucradas hacia la perife-
ria, lo que hizo posible ampliar la reseccion en un segundo
tiempo quirdrgico hasta 90%, para posteriormente dar com-
plemento con quimioterapia y radioterapia, lo cual incrementé
la sobrevida de nuestro paciente arriba de 18 meses. Esta
modificacion en la estructura del tumor no ha sido descrita
en ningun articulo publicado a la fecha, tal vez debido a que
la quimioterapia se realiza posterior a la reseccion de la
lesion, sin embargo, este hallazgo debe ser considerado
como una posible modificacién al manejo del tumor rabdoide
teratoide atipico.

Se ha reportado que la sobrevida es menor a menor edad
del paciente, como lo fue en nuestros casos, esto quiza a que
los pacientes de menor edad pudieran tener diseminacion de
la enfermedad, ademéas de ser méas vulnerables y con riesgo
mayor de complicaciones sistémicas.®

CONCLUSION

De acuerdo con la literatura médica y al resultado obteni-
do con nuestros pacientes concluimos que la reseccion com-
pleta de la lesion, es el factor mas importante para la sobrevida
en el tumor rabdoide teratoide atipico, sin embargo, es muy
importante el manejo adyuvante agresivo con quimioterapia
intravenosa, terapia intratecal y con mayor valor la radiotera-
pia, ya que esto ha demostrado que incrementa la sobrevida
de los pacientes.
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