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Resumen
Reportamos un caso de tumor rabdoide/teratoide atí-
pico del sistema nervioso central (SNC) en un paciente
de sexo masculino, de 20 años de edad, que se encon-
traba en tratamiento médico desde hacía seis años por
diagnóstico de epilepsia.
Concurrió a nuestro hospital para realizarse una reso-
nancia magnética (RM), en la cual se visualizó una
lesión lobulada de 10 cm de diámetro máximo en la
línea media de la región frontal.
Los tumores rabdoides/teratoides atípicos del sistema
nervioso central son infrecuentes y sólo unos pocos
casos fueron reportados en pacientes adultos.
Palabras clave. Resonancia magnética. Tomografía
computada. Tumor rabdoide. Tumor cerebral.

Abstract
Atypical teratoid/rhabdoid tumor of the central nerv-
ous system. Case report. 
We report a case of atypical teratoid/ rhabdoid tumor of the
central nervous system in a 20 year-old male, who was
under treatment for epilepsy since six years ago.
The patient presented at our hospital for magnetic resonance
imaging (MRI), which demonstrated a midline lobulated
frontal lesion with a maximum diameter of 10 cm.
Atypical teratoid/rhabdoid tumors of the central nervous
system are infrequent and only a few cases have been report-
ed in adult patients. 
Keywords. Magnetic resonance imaging. Computed
tomography. Rhabdoid tumor. Brain tumor.

INTRODUCCIÓN

El tumor rabdoide/teratoide atípico del encéfalo
es una neoplasia altamente maligna que fue descrita
como lesión única por primera vez en los años 80 (1,2) .
Consiste en una combinación de elementos neuroepi-
teliales, epiteliales periféricos y mesenquimatosos, y
ocurre con mayor frecuencia hasta los tres años de
edad. Nuestro caso se basa en un paciente adulto que
consultó por crisis comiciales de 6 años de evolución.

El objetivo de esta presentación es mostrar una
entidad infrecuente en adultos y describir sus caracte-
rísticas en tomografía computada (TC) y resonancia
magnética (RM).

PRESENTACIÓN DE CASO

Paciente de sexo masculino de 20 años de edad,
sin estudios de imágenes previos, que ingresó a nues-
tro hospital para la realización de una RM debido a
convulsiones tónico-clónicas, de 6 años de evolución,
tratadas con ácido valproico. En los últimos 2 meses,
éstas habían aumentado en frecuencia e intensidad.

Al examen físico el paciente se encontraba lúcido,
con palabra fluente, sin signos de déficit sensitivo o
motor, irritación meníngea o hipertensión endocrane-
ana. Los pares craneales estaban conservados.

Se realizó una RM de encéfalo con contraste endo-
venoso y protocolo de epilepsia con un equipo abier-
to de 0,23 T (Philips Panorama, Best, Holanda), utili-
zando secuencias ponderadas en T1, T2, FLAIR y eco
de gradiente con cortes de 5 mm de espesor. En fun-
ción de los hallazgos en RM y para una mejor caracte-
rización de la lesión, se obtuvo una TC de encéfalo sin
contraste con cortes de 3 mm de espesor (Philips
Brilliance 6 multislice, Best, Holanda).

La RM mostró una gran masa lobulada extraaxial
ubicada en la línea media frontal, de 10 cm x 7 cm, con
un grueso borde hiperintenso en secuencias pondera-
das en T1, hipointenso en secuencias ponderadas en
T2 y FLAIR, contenido heterogéneo predominante-
mente hiperintenso en todas las secuencias y de
aspecto líquido. Las lobulaciones eran isointensas.
Tras la administración del contraste endovenoso, se
observó captación heterogénea de las lobulaciones
anteriores y realce meníngeo bifrontal. La lesión gene-
raba un importante efecto de masa sobre el parénqui-
ma encefálico y los ventrículos laterales (Figs. 1, 2 y 3).
La evaluación tomográfica aclaró la naturaleza cálcica
del reborde, compuesto por dos capas concéntricas
periféricas y un centro hipodenso y líquido (Fig. 4).

Se realizó una cirugía con exéresis de la lesión, la
cual se describió como duro-pétrea. La pieza quirúrgi-
ca fue remitida a anatomía patológica y se informó
como un tumor quístico con contenido hemático coa-
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gulado, INI - (negativo) y desmina + (positiva).
El diagnóstico fue tumor rabdoide/teratoide atípico

grado IV de la Organización Mundial de la Salud (OMS).

DISCUSIÓN

El tumor rabdoide/teratoide del encéfalo es una
neoplasia maligna altamente agresiva, que histológi-
camente se compone en su totalidad por células rab-
doides o combinaciones de éstas con campos indistin-
guibles del tumor neuroectodérmico primitivo
(PNET) y/o tejido neoplásico mesenquimatoso o epi-
telial. Se encuentra asociado a la inactivación del gen

INI 1 (monosomía del cromosoma 22 o eliminación
banda 22q 11) (3,4). La incidencia exacta es desconocida,
aunque se encuentra habitualmente en la infancia
(menores de 3 años de edad) sin prevalencia de sexo.
Se cree que constituye el 1% ó 2% de los tumores cere-
brales pediátricos, mientras que su aparición en adul-
tos es rara (menos de treinta casos fueron reportados
en mayores de 18 años) (5). En estos últimos la localiza-
ción es preferentemente supratentorial, pero también
puede ser infratentorial o multifocal, y se puede situar
dentro de los ventrículos o extenderse hacia ellos (3,6). 

Habitualmente esta lesión se presenta en TC como
una masa densa, heterogénea, con componentes quís-
ticos y/o hemorrágicos, y puede contener calcio. En
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Fig. 1: (a) Tumor rabdoi-
de. RM plano axial, ima-
gen ponderada en T1, sin
contraste. Se observa
masa frontal extraaxial,
con contenido hiperin-
tenso ligeramente hetero-
géneo y anillo periférico
de mayor intensidad de
señal. (b) Tumor rabdoi-
de. RM plano axial, ima-
gen ponderada en T1 con
contraste. Obsérvese el
signo de la cola dural
(flecha). 

a b

Fig. 2: (a) Tumor rabdoide. RM plano sagital, imagen
ponderada en T1 con contraste endovenoso. Se visualiza
efecto de masa sobre los ventrículos laterales y el cuerpo
calloso, con captación heterogénea (flecha). (b) Tumor
rabdoide. RM plano coronal, imagen ponderada en T1
con contraste endovenoso. El anillo periférico hiperinten-
so no presenta cambios de intensidad de señal.
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secuencias ponderadas en T1 muestra señal heterogé-
nea, isointensa con el parénquima cerebral, con focos
hiperintensos que corresponden a hemorragia, y el
componente quístico es hiperintenso en relación al
líquido cefalorraquídeo (LCR). En las secuencias pon-
deradas en T2 hay marcadas zonas de hipointensidad
en relación con el contenido hemático y focos quísti-
cos hiperintensos, mientras que en las secuencias
FLAIR el componente quístico es hiperintenso respec-
to al LCR y el T2* revela hipointensidad de los focos
hemorrágicos.

En cuanto a las secuencias de difusión, se visuali-
za hiperintenso (difusión restringida) con un coefi-
ciente de difusión aparente disminuido y la espectros-
copia revela un patrón metabólico agresivo.

Con la administración del contraste endovenoso
se observa realce heterogéneo y diseminación lepto-
meníngea.

Entre los diagnósticos diferenciales generales, se

encuentran el tumor neuroectodérmico primitivo
supratentorial, el glioblastoma, gliosarcoma, terato-
ma, meningioma quístico y la metástasis.

El comportamiento de este tumor es localmente
agresivo y corresponde al grado IV de la OMS (7). El
tratamiento aún no es efectivo y se maneja con exére-
sis total seguida de quimioterapia y radioterapia (8). 

Nuestro caso resulta infrecuente por la edad de
aparición (20 años), ya que la mayoría de los pacientes
que han sido descritos son niños de hasta 3 años de
edad con tumores en la fosa posterior (donde es un
diagnóstico diferencial del meduloblastoma - tumor
neuroectodérmico primitivo). 

En la cirugía se realizó la exéresis total de la lesión,
la cual fue descrita como extraaxial, lobulada, duro-
pétrea y con claro plano de disección con las meninges
(Fig. 5). La pieza quirúrgica fue enviada a anatomía
patológica y se informó: tumor quístico con pared
fibrocolágena hialina calcificada (vista como un doble
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Fig. 3: (a) Tumor rabdoi-
de. RM plano axial, ima-
gen ponderada en T2.
Nótese el anillo periféri-
co hipointenso. La por-
ción central conserva la
señal hiperintensa. (b)
Tumor rabdoide. RM
plano axial, secuencia
FLAIR. Se destaca la
falta de edema periférico.
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Fig. 4: (a) Tumor rabdoi-
de. TC scout view late-
ral. Calcificación anular
frontal. (b) Tumor rab-
doide. TC axial. Lesión
redondeada con centro
homogéneo y calcifica-
ción periférica completa.
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anillo calcificado en TC), con contenido hemático coa-
gulado, detritus celulares y partículas cálcicas (señal
heterogénea en RM), y células neoplásicas; EMA +
(positivo), vimentina + (positiva), synaptofisina +
(positiva), INI - (negativo), GFAP + (positivo), ENE +
(positiva débil), Ki67 10% focal, S100 - (negativa), des-
mina + (positiva), miogenina - (negativa).

El mayor indicio diagnóstico es la negatividad de
la proteína INI 1 nuclear mediante inmunomarcación
(Fig. 5) (9,10). 

CONCLUSIÓN 

Los tumores rabdoides/teratoides atípicos del
encéfalo en adultos son extremadamente raros y tie-
nen un pronóstico desfavorable (grado IV de la OMS).

La RM y la TC resultaron útiles en la caracteriza-
ción de la lesión y el planeamiento quirúrgico.

El INI negativo, obtenido mediante inmunomarca-
ción, es diagnóstico.
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Fig. 5: (a) Tumor rabdoide. Pieza quirúrgica. Formación de 10 cm x 7 cm x 7 cm de diámetro, con áreas blanquecinas y hemorrágicas. (b)
Tumor rabdoide. Preparado histológico. Se marcan en forma positiva los citoplasmas de las células neoplásicas (desmina positiva). 
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