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Introduccién

Los tumores neuroectodérmicos primitivos periféricos se
pueden originar casi en cualquier 6rgano, siendo los intra-
craneales extremadamente raros, derivados de células de
la cresta neural con pobre diferenciacién y un comporta-
miento agresivo; la mayoria de estos se han diagnosticado
en los dltimos afnos gracias al advenimiento de las mejo-
ras tecnoldgicas y un mayor entendimiento de las técnicas
de inmunohistoquimica’. Presentamos el caso clinico de una
paciente de 25 anos con tumor neuroectodérmico primitivo
periférico del seno cavernoso.

Caso clinico

Mujer de 25 anos, sin antecedentes patoldgicos, quien con-
sulta al servicio de urgencias por cuadro de 2 semanas de
evolucién consistente en cefalea hemicraneana izquierda pul-
satil de intensidad 10/10 asociada a dolor retroocular ipsolate-
ral, imposibilidad para la apertura ocular izquierda y emesis.
Al examen se observa ptosis palpebral izquierda, anisocoria
por midriasis izquierda e imposibilidad para el movimiento
ocular hacia medial, con reflejos fotomotor y consensual con-
servados, y fondo de ojo normal. Demds pares craneanos sin
alteraciones; fuerza y sensibilidad, conservadas.

Se realiza resonancia magnética cerebral con contraste,
identificando lesién expansiva en la regién anterior y lateral

* Autor para correspondencia.

Correo electrénico: cwilches30@hotmail.com (C. Wilches Vanegas).

http://dx.doi.org/10.1016/j.neuarg.2015.10.002

del seno cavernoso izquierdo de 10 mm de didmetro mayor, la
cual tiene intensidad de senal intermedia en T1 y FLAIR, alta
senal en T2 con intenso realce con el medio de contraste; no
presenta restriccién en la difusién ni componente hemorra-
gico y desplaza en sentido caudal la arteria carétida interna
intracavernosa sin disminuir suluz (fig. 1a-dy 2 a y c). Serevisa
la tomografia computarizada de craneo simple realizada 7 dias
antes, reportada normal, la cual es valorada de forma retros-
pectiva, evidenciando aumento en el tamano y la densidad del
seno cavernoso izquierdo (fig. 3).

Dan manejo sintomatico y citan a control con reso-
nancia magnética un mes después, en la que se observa
aumento de tamaiio de la lesién con efecto compresivo sobre
el tejido glandular hipofisario izquierdo, la corteza tempo-
ral medial adyacente y expansién hacia el aspecto superior
del cavum de Meckel izquierdo (fig. 2b y d), por lo que es
llevada a cirugia para resecciéon de la lesiéon. La patologia
informa tumor maligno neuroectodérmico primitivo perifé-
rico de célula pequena.

Discusion

El seno cavernoso es un plexo venoso septado recubierto
por repliegues de duramadre, localizado lateral a la silla
turca de forma bilateral e interconectado a través de los
senos intercavernosos anterior y posterior; anteriormente
se encuentra la fisura orbitaria superior y posteriormente
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Figura 1 - RM cerebral simple. Secuencias axiales con informacién en T1 (a), FLAIR (b), T2 (c) y coronal T2 (d). Lesién
expansiva en la region anterior y lateral del seno cavernoso izquierdo.

Figura 2 - RM cerebral secuencias T1 axiales (a y b) y coronales (c y d) con medio de contraste inicial y de control. Se observa
aumento en el tamafo de la lesién que compromete el seno cavernoso izquierdo, con marcado realce, la cual comprime y
desplaza la corteza temporal medial adyacente (flechas), asi como la arteria carétida interna izquierda intracavernosa

(flecha discontinua).

el cavum de Meckel. Contiene multiples estructuras vitales,
como la arteria carétida interna rodeada por el plexo simpa-
tico y el nervio abducens; en el aspecto mas lateral por dentro
de la pared formada por la duramadre discurren los nervios
motor ocular comun, troclear y las primeras dos divisiones
del trigémino®3. Debido a la variedad de estructuras loca-
lizadas en el seno cavernoso se pueden presentar lesiones
vasculares, infecciosas, tumorales e infiltrativas a partir del
propio seno o por extensién directa. La resonancia magnética
es fundamental para esclarecer el tipo de lesién, su relacién
con estructuras neurovasculares importantes y la extensién a
los tejidos circundantes, hallazgos esenciales para establecer
el manejo terapéutico y la planeacién prequirdrgica®.

Dentro de la amplia gama de lesiones que se pueden
originar en el seno cavernoso estdn los tumores neuro-
ectodérmicos primitivos (PNET, pos sus siglas en inglés),
que se clasifican en 2 grandes grupos, PNET periféricos

Figura 3 - TC de craneo simple, reconstruccion coronal. Se
observa asimetria en el tamafio de los senos cavernosos,
siendo mayor en el lado izquierdo y ligeramente
hiperdenso (flechas).

y PNET centrales, que comparten ciertas caracteristicas
clinico-patolégicas; sin embargo, las reacciones inmunohis-
toquimicas y su citogenética sirve para diferenciarlos.

Los PNET periféricos provienen de células de la cresta neu-
ral a partir del hueso o de los tejidos blandos meningeos o
parameningeos por fuera del sistema nervioso central y, aun-
que la mayoria de los tumores estan adyacentes al nervio
periférico, no se requiere una relacién cercana al nervio para
establecer el diagnéstico de PNET periférico’”.

Tradicionalmente se creia que los PNET periféricos y el
sarcoma de Ewing eran tumores diferentes, actualmente se
sabe que se relacionan y hacen parte de un grupo especial
de tumores de células pequenias y redondas, con una trans-
locacién cromosémica Unica t(11;22)(q24;12) y la expresién de
la glucoproteina de membrana (MIC2), son los tumores mas
importantes de este grupo, junto con el tumor de Askin, se les
denomina PNET/ sarcoma extrecerebrales’.

Generalmente, afectan a los adolescentes y adultos jove-
nes, el 75% de los casos en menores de 30 anos, principalmente
en blancos e hispanos, con predominio en el sexo masculino, y
representan el 1% de todos los sarcomas, con comportamiento
agresivo, con hallazgos histolégicos consistentes en tumor de
células pequefias, redondas, indiferenciadas y azules™®.

Se han reportado pocos casos de PNET/ES primarios
intracraneales en el foramen yugular, en el angulo pontoce-
rebeloso, el tentorio y el seno cavernoso, siendo esta dltima
localizacién extremadamente rara, con pocos casos reporta-
dos hasta el momento’.

No hay criterios radiolégicos que puedan diferenciar cla-
ramente un PNET periférico de otros tipos de tumores; sin
embargo, la resonancia magnética es el método imagenolégico
de eleccién para evaluar el seno cavernoso; teniendo en cuenta
que las lesiones primarias son raras, permite identificar la
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extension tumoral, el compromiso de estructuras vecinas y
la respuesta al tratamiento®. Los articulos reportan lesiones
expansivas que desplazan estructuras adyacentes, isointen-
sas en secuencias con informacién en T1, posterior a la
administracién del gadolinio presentan marcado realce, gene-
ralmente heterogéneo, sin embargo en algunos casos se hen
reportado realces de forma heterogéna. Segin su tamafio,
pueden ocasionar erosiones dseas y extenderse a la regién
supraselar, al 16bulo temporal medial e inclusive a la fosa
posterior’/:8. En nuestro caso, era una lesién expansiva del
seno cavernoso izquierdo que desplazaba la arteria carétida
interna en su porcién intracavernosa sin infiltrarla y com-
primia el aspecto medial de la corteza temporal izquierda,
isointensa en secuencias con informacién en T1 y Flair, hipe-
rintensa en T2, realce homogéneo en la resonancia magnética
inicial y heterogéneo en la de control cuando habia aumentado
de tamarnio, con extensién al cavum de Meckely efecto compre-
sivo sobre el tejido glandular hipofisiariio del mismo lado.

El diagnéstico por imégenes es dificil y se basa en los
hallazgos histolégicos e inmunohistoquimicos y el anélisis
genético molecular®. Dentro de los diagnésticos diferenciales,
por la localizacién se deben tener en cuenta el meningioma,
el schwannoma del trigémino, el macroadenoma hipofisario,
el linfoma y la metéstasis’, e histolégicamente debe ser dife-
renciado de otros tumores de célula pequena redonda y azul,
como los PNET centrales, linfoma y rabdomiosarcoma®.

Actualmente, con el tratamiento multidisciplinario (resec-
cién quirdrgica, radioterapia y quimioterapia adyuvante), el
pronéstico ha mejorado sustancialmente, sin olvidar que el
prondstico depende de multiples factores, como la localiza-
cién tumoral, la extension, resecabilidad y la presencia de
metdstasis en el momento del diagndstico, siendo maés fre-
cuentes a pulmoén, hueso y médula 6sea.

Debido al pequefio nimero de PNET periféricos en el seno
cavernoso reportados en la literatura, no se conoce a ciencia
cierta el prondstico en estos pacientes’.
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