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Tumor neuroepitelial
disembrioplasico durante el
embarazo. Reporte de un caso

Chorefio-Parra JA,* Tena-Suck ML,? Pérez-Sanchez VM,? Sanchez-Garibay C,*
Martinez-Zufiiga N,!Salinas-Lara C?

el tumor neuroepitelial disembrioplasico es una
neoplasia poco frecuente del sistema nervioso central que causa crisis
convulsivas focales resistentes al tratamiento farmacoldgico en pacien-
tes jovenes; su manifestacion durante el embarazo es excepcional.

paciente femenina de 33 afios de edad, con ante-
cedente de tres embarazos y que, durante el cuarto, en la semana 12,
inici6 con crisis convulsivas. El diagnéstico, por resonancia magnética
nuclear, fue de tumor en el I6bulo frontal izquierdo, razén por la que
se vigil6 estrechamente hasta el final del embarazo, que concluyé por
parto, sin ninguna complicacion. Debido a que en la segunda reso-
nancia magnética se evidenci6 el crecimiento de la lesién, se decidié
la reseccion quirdrgica. El diagndstico histopatoldgico informé que
se tratd de un tumor neuroepitelial disembrioplasico. Aunque hubo
una influencia del embarazo en el comportamiento y crecimiento de
este tipo de tumor, no fue posible observar la expresion de receptores
hormonales en las células del tumor y el tratamiento no se modificé
por la gestacién.

la repercusion del embarazo en el tumor neuroepi-
telial disembrioplasico no se explica por la influencia de las hormonas;
este tipo de tumor sigue siendo una neoplasia benigna en el contexto
de una gestacién, porque no ha mostrado complicaciones que pongan
en riesgo la vida de la madre y su feto.

tumor neuroepitelial disembrioplasico, embarazo,
tumor cerebral, convulsiones, receptores hormonales.
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Dysembryoplastic neuroepithelial tumor
during pregnancy. A case report

Chorefio-Parra JA,* Tena-Suck ML,? Pérez-Sanchez VM, Sanchez-Garibay C,*
Martinez-Zufiga N,!Salinas-Lara C?

Dysembryoplastic neuroepithelial tumor is a less
frequently primary central nervous system neoplasm that causes focal
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seizures resistant to pharmacological treatment in young patients and
its presentation during pregnancy is very rare.

We report here the case of a 33 years old woman who
started with seizures at 12" week of her fourth gestation. She was diag-
nosed by cerebral magnetic resonance imaging with a left frontal lobe
tumor and was observed carefully until the end of pregnancy solved
by delivery without any complication. Second magnetic resonance
was performed that evidenced enlargement of the injury, therefore
resection was carried out and histopathological diagnosis was for
dysembryoplastic neuroepithelial tumor. Although it was observed an
influence of pregnancy on clinical behavior and growth of this kind of
tumor we did not find expression of hormonal receptors in the cells of
the lesion and treatment was not modified by gestation.

So impact of pregnancy on dysembryoplastic neu-
roepithelial tumor is not explained by a hormonal influence and this
kind of tumor stills being a benign neoplasm in the context of gesta-
tion, since it has shown no risk of maternal and fetal life threatening
complications.

Dysembryoplastic neuroepithelial tumor; Pregnancy;
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Los tumores primarios del sistema nervioso
central son una de las principales causas de
morbilidad y mortalidad en mujeres de todas las
edades. Su frecuencia durante la edad reproduc-
tiva es de 2 a 3.2 casos por 100,000 habitantes en
Estados Unidos y representan la novena causa de
muerte en esta poblacién.! Su aparicién durante
el embarazo es realmente excepcional.?

En las pacientes embarazadas se han reportado
diferentes clases de tumores cerebrales, los glio-
mas y meningiomas son los tipos mas comunes
(al igual que sucede en la poblacién general),
aunque no es posible asumir una asociacién
directa entre el embarazo y una lesién especifi-
ca.’ Sin embargo, el perfil hormonal propio de
la gestacion puede ejercer una influencia en el
crecimiento y la progresion de diferentes tipos de
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tumores, asi como en las caracteristicas clinicas
y la severidad del padecimiento, lo que puede
resultar en variaciones significativas en el trata-
miento de la paciente embarazada.*®

El tumor neuroepitelial disembrioplasico es una
neoplasia primaria del sistema nervioso central
que suele tener un comportamiento benigno y
ser causa de crisis convulsivas focales, resistentes
al tratamiento farmacolégico en pacientes jove-
nes.®” Se han descrito tres suptipos histolégicos
(simple, complejo y no especifico) que com-
parten un “elemento glioneuronal especifico”,
caracterizado por multiples células similares a
oligodendrocitos reactivos a la proteina S-100
y glucoproteina mielinica de oligodendrocito,
que se encuentran fijas en columnas a lo largo
de axones y capilares ramificados, divididas por
una matriz mixoide en donde pueden observarse
neuronas que parecen flotar.®
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Paciente femenina de 33 anos de edad, que
acudi6 al servicio de neurocirugia del Instituto
Nacional de Neurologia y Neurocirugia Manuel
Velasco Sudrez, referida de otra institucion de
segundo nivel de atencién debido al antecedente
de crisis convulsivas de dos meses de evolucién
acompanadas de cefalea. La paciente estaba
cursando el cuarto embarazo, sin complicacio-
nes previas. Inicié con una crisis ténica-clénica
generalizada, posterior a la que tuvo varios
eventos de crisis parciales en la parte media
derecha del cuerpo; se le indicé tratamiento con
carbamacepina. Debido a que se descartaron
otras posibles causas de crisis convulsivas y a la
persistencia de las manifestaciones clinicas, se
indicé una resonancia magnética cerebral a las
12 semanas de gestacion, que informoé la exis-
tencia de una masa ubicada en el giro superiory
medio del [6bulo frontal izquierdo, hipointensa
en T1 y FLAIR, e hiperintensa en T2 (Figura 1).
El diagnoéstico presuntivo fue de glioma de bajo
grado. Se optd por una conducta expectante y
tratamiento con carbamacepina hasta el final
del embarazo, que concluyé mediante parto, sin
complicaciones maternas ni fetales. La paciente
sigui6 teniendo crisis focales durante el periodo
de monitoreo, a pesar del tratamiento, pero no
tuvo déficits neuroldgicos permanentes. Seis me-
ses después del parto se realiz6 otra resonancia
magnética que revel6 el crecimiento de la lesién
con respecto a la imagen previa; se decidi6 la
reseccién quirdrgica.

El diagnéstico definitivo fue de tumor neuroepi-
telial disembriopldsico, en el que se observaron
células similares a oligodendrocitos arreglados
en grupos sobre una matriz de fibras nerviosas
en un liquido mixoide, con algunas neuronas
dispersas (Figura 2). En el estudio de inmunohis-
toquimica, las células fueron reactivas a GFAP,
enolasa neurona especifica, sinaptofisina e
IDH1 y negativas para receptores de estrogenos

Resonancia magnética nuclear cerebral a las
12 semanas de gestacién que muestra una masa en la
corteza del I6bulo frontal izquierdo, hipointensa en

las secuencias T1 y FLAIR (A), con bordes hiperin-
tensos en T2 (), acompanada de edema vasogénico
periférico.

y progesterona (Figura 3). La paciente continud
con crisis parciales durante dos afos en los que
se ha tratado con topiromato y carbamacepina,
hasta la remision.

El tumor neuroepitelial disembrioplasico es uno
de los menos frecuentes entre los tumores prima-
rios del sistema nervioso central. A pesar de que
su incidencia es mayor en la edad reproductiva
(casi siempre se inicia en la infancia)®'® en la
bibliografia solo existen dos reportes previos de
manifestacién en una paciente embarazada.'"?

En 1999 Bobrowicz y sus colaboradores re-
portaron el caso de una mujer de 19 afios de
edad, con antecedente de epilepsia del [6bulo
temporal, cuyos sintomas se iniciaron durante
el embarazo. El diagnéstico se establecié con
base en el informe de resonancia magnética,
que fue de tumor del I16bulo temporal, resecado
quirdrgicamente.

El analisis histopatoldgico e inmunohistoquimico
mostré células neurogliales y células similares a
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Figura 2. A) Microfotografia con tincién de hematoxili-
nay eosina que muestra una neoplasia bifasica con un
componente laxo fibrilar y uno denso celular (X 100).
) Notese el patrén fibrilar en las células similares a
oligodendrocitos y algunas neuronas esparcidas entre
la matriz mixoide (X 400).

oligodendrocitos reactivos a la proteina S-100 y
sinaptofisina." El segundo reporte fue el caso de
una mujer de 36 afios de edad, con un embara-
zo gemelar de 27 semanas que buscé atencién
médica debido a un sincope. La paciente tenia
antecedentes de crisis parciales desde los 30
afos de edad, que empeoraron a partir del parto
previo. Por resonancia magnética se diagnosti-
c6 una lesién en el 16bulo temporal derecho y
permaneci6 en vigilancia hasta la terminacién
del embarazo por cesarea a las 35 semanas.
La imagen de resonancia de control no mostré
aumento del tamafio de la lesién; sin embargo,
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persistié con convulsiones hasta que quirtrgica-
mente se removiod el tumor dos meses después
de la cesarea.’

El tumor neuroepitelial disembriopldsico se
caracteriza por causar crisis focales simples, de
dificil control en sujetos jovenes y hasta ahora
parecen ser también las manifestaciones clini-
cas mas comunes en reportes previos de este
tumor en pacientes embarazadas. No obstante,
a diferencia de lo descrito en la bibliografia,
en esta comunicacién la paciente inicialmente
tuvo una crisis ténica-clénica generalizada v,
después, el comportamiento tendi6 a las crisis
focales simples. En comparacién con los otros
casos reportados en los que las pacientes tenfan
antecedentes de convulsiones, que desapare-
cieron al remover el tumor, en nuestro caso
hubo manifestaciones clinicas hasta la semana
12 del cuarto embarazo, sin antecedentes de
alteraciones neuroldgicas, ni durante embarazos
previos, que requirié tratamiento farmacolégico
por sintomas persistentes, hasta dos anos después
de la reseccién quirdrgica.

Estas diferencias son importantes debido a que
subrayan el hecho de que no es siempre cierta
la asociacién de crisis focales con una lesién
cerebral localizada (como es el caso del tumor
intracraneal). Asi, cuando es necesario evaluar la
causa de una crisis generalizada en una paciente
embarazada no debe excluirse la posibilidad
de una neoplasia, aunque puede tratarse de
un signo relacionado con otros padecimientos
caracteristicos del embarazo (por ejemplo, la
pre-eclampsia después de las 20 semanas de
gestacion).’* Nuestro caso también refleja la
importancia del analisis histopatolégico para
clarificar el diagnéstico y el enfoque terapéu-
tico después de la reseccién quirdrgica en el
contexto de la asociacion entre tumor cerebral,
convulsiones de reciente inicio y embarazo,
una situacién muy confusa incluso a pesar de
que este tipo de tumores tiene un patrén muy



Chorefio-Parra JA. Tumor neuroepitelial disembriopldsico

Figura 3. Microfotografias de inmunohistoquimica que muestran células reactivas a GFAP (A), sinaptofisina (£),
IDHT (C), enolasa neurona especifica (1)) y negativas para receptores de estrégenos (1) y progesterona () (X 100).

caracteristico en la resonancia magnética que
permite su identificacion previa a la cirugia.’*'

Nuestro reporte pone de manifiesto que el tumor
neuroepitelial disembrioplasico puede presen-
tarse con crisis generalizadas. Este fenémeno
también fue observado por Burneo y su grupo
en un estudio retrospectivo de 23 pacientes con
epilepsia, de inicio en la edad adulta asociado
con un tumor neuroepitelial disembrioplasico.
Esos autores encontraron que las crisis focales
simples fueron la presentacién menos comdin del
tumor. En lugar de ello ocurrieron crisis focales

complejas y crisis focales con generalizacién
secundaria en 91 y 70% de los casos, respecti-
vamente.'®

Una explicacién para las diferencias clinicas
entre las pacientes embarazadas con tumor
neuroepitelial disembrioplasico puede estar
relacionada con la influencia del perfil hor-
monal propio del embarazo en la severidad y
persistencia de los sintomas, y en el grado de
diferenciacién y crecimiento de tumores intra-
craneales. Existen series de casos en los que se
ha observado un efecto negativo de la gestacién
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en la evolucién de algunas lesiones. En 2009
Pallud J y su grupo reportaron ocho casos de
gliomas difusos de bajo grado; seis mostraron
variaciones inducidas por el embarazo en su
comportamiento clinico y en el empeoramien-
to de los sintomas y transformacién del grado
histolégico.'” En otra serie, Just-Katz S y sus co-
laboradores encontraron que el embarazo indujo
alteraciones en la biologia de gliomas grado Il
y lll, con un riesgo aumentado de progresién
de estos tumores, mientras que los gliomas
de grado | no parecieron modificarse.’® Otros
tumores, como los meningiomas, también han
demostrado ser sensibles a esos efectos.' En este
contexto, nuestro reporte es la primera evidencia
de que el tumor neuroepitelial disembrioplasico
también puede ser objeto de la misma influencia
porque al final del embarazo pudo documentarse
un crecimiento de la lesién mediante resonancia
magnética, que no resulté en complicaciones.
Las caracteristicas histolégicas del tumor no se
modificaron y no pudo demostrarse la expresién
de receptores hormonales en las células del tu-
mor (Figura 3). Por lo tanto, es probable que la
influencia de la gestacion en este tipo de tumor
pueda explicarse por otros mecanismos, como
el incremento en la vascularidad. De hecho, las
concentraciones circulantes de factores de cre-
cimiento vascular, como el factor de crecimiento
endotelial vascular, se incrementan temprana-
mente durante el embarazo; estd demostrado
que esta molécula puede alcanzar el sistema
nervioso central y aumentar la vascularizacion
en el cerebro y promover la rotura de la barrera
hematoencefalica.?*' Por esto es de gran interés
buscar la reactividad de la lesién al factor de
crecimiento endotelial vascular mediante in-
munohistoquimica; pese a ello, éste es el primer
trabajo en el que se exploran posibles mecanis-
mos que expliquen la influencia de la gestacién
en el comportamiento clinico y el crecimiento
de este tipo de neoplasia.

Por lo que se refiere al tratamiento, no existe
suficiente evidencia de cudl es la actitud correcta
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para tratar un tumor neuroepitelial disembrio-
plasico en una paciente embarazada. Como se
ha observado en otros tipos de neoplasias, la via
de terminacién del embarazo y el tiempo para
establecer el tratamiento quirdgico dependeran
de tres factores clave: 7) la severidad de los
sintomas neurolégicos, 2) la edad gestacional y
3) el tipo histolégico del tumor. Varias series de
casos han reportado resultados favorables con la
conducta expectante en tumores de bajo grado,
en los que es posible llevar el embarazo hasta el
final y, después, realizar la extraccion quirdrgica
del tumor. Esta practica ha sido usada en casos
de tumor neuroepitelial disembrioplasico,"'2
incluido el de este articulo, pues se trata de una
neoplasia benigna que no ha mostrado posibi-
lidad de complicaciones que pongan en riesgo
la vida de la madre y su feto. Lo anterior pone
en entredicho si, de hecho, existe una influencia
del embarazo en el comportamiento tumoral
porque ninguna paciente reportada hasta ahora
ha tenido complicaciones, ni en gestaciones pre-
vias ni en sus embarazos actuales. Sin embargo,
no podemos ignorar el crecimiento del tumor
documentado en este reporte vy, por lo tanto, es
probable que hasta ahora los efectos del emba-
razo en el tumor neuroepitelial disembrioplasico
no sean suficientes para influir en el pronéstico y
el tratamiento, pero si para poner de manifiesto
lesiones que habian permanecido silentes.

El tumor neuroepitelial disembrioplasico es
una neoplasia benigna de aparicién excepcio-
nal durante el embarazo. Sin embargo, parece
existir una influencia de la gestacion en el com-
portamiento clinico y el crecimiento del tumor
que no puede explicarse por el efecto de las
hormonas sexuales, pero que hasta ahora no ha
representado un riesgo mayor de complicaciones
que pongan en riesgo la vida de la madre y su
feto, por lo que este tipo de lesion sigue siendo
benigna y puede tratarse en forma expectante,
hasta el final del embarazo.
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