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OBJETIVO DOCENTE

» Dar a conocer el tumor neuronal multinodular vy
vacuolizante cerebral (MVNT) vy aportar las claves
diagnosticas para su adecuada caracterizacion.

» Revisar los principales diagnodsticos diferenciales de
esta entidad y su manejo diagnostico.
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REVISION DEL TEMA

INTRODUCCION

* El MVNT es una entidad cerebral benigha poco comun incluida
en la clasificacion de los tumores del sistema nervioso central de
la OMS desde 2016 e incorporado en la categoria de tumores
glioneuronales y neuronales en la clasificacion actual.

* Clinicamente se han asociado con epilepsias, aunque en la
mayor parte de los casos se presentan de forma asintomatica
considerandose un hallazgo casual, por ello continua siendo una
patologia infradiagnosticada desconociendo su verdadera
epidemiologia.

* Sus caracteristicas microscopicas consisten en celulas
neuroepiteliales con vacuolizacion estromal intracelular
dispuestas en nodulos localizados entre la corteza cerebral
profunda vy la sustancia blanca superficial. Presentan un
inmunofenotipo positivo para sinaptofisina y OLIG2, y su
patogenesis incluye alteraciones en las cascadas de activacion
de MAPK.

* Radiolégicamente se caracteriza por presentar varias imagenes
nodulares intraparenquimatosas agrupadas que en RM se
muestran hipointensas en T1 e hiperintensas en T2 y FLAIR, sin
captacion de contraste (figura 1). En TC son mas dificiles de
identificar (figura 2), mostrandose como lesiones de baja
atenuacion sin realce de contraste en la sustancia blanca
subcortical.
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Figura 1. RM con secuencias axiales T1 sin contraste intravenoso (A), T2 (B), T1 con
contraste (C) y T2 FLAIR (D) donde se identifican 4 lesiones ovaladas agrupadas en
la sustancia blanca subcortical y yuxtacortical parietal posterior izquierda, en
relacidon con tumor neuronal multinodular y vacuolizante cerebral (MVNT).

Figura 2. TC axial sin contraste (A) y con contraste (B) del mismo paciente de la
figura 1, donde no logran se identifican las lesiones parietales posteriores
izquierdas compatibles con MVNT visualizadas en la RM.
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* Se localizan fundamentalmente en la sustancia blanca subcortical
supratentorial, existiendo lesiones con las mismas caracteristicas
en el cerebelo Illamadas “lesiones de fosa posterior
multinodulares y vacuolizantes de significado desconocido”
(MV-PLUS) (figura 3).

Figura 3. RM con secuencias FLAIR sagitales donde se identifican varias
lesiones hiperintensas nodulares en cerebelo sugestivas de MVNT.

* E|l tratamiento de esta entidad incluye un manejo quirurgico con
reseccion de las lesiones en el caso de crisis convulsivas
farmacorresistentes sin evidencia de otras causas de epilepsia
conocidas. Sin embargo, lo mas frecuente es que se traten de
lesiones asintomaticas en las que no es necesario instaurar
tratamiento.
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CASO CLINICO N2 1

Mujer de 67 anos con antecedente de HTA, que presenta un
episodio de disartria e inestabilidad de la marcha de 3 horas de
duracion. A la exploracion fisica unicamente se objetiva un
nistagmo horizontal izquierdo. Ante la sospecha de AIT en territorio
vertebrobasilar con TC craneal normal, se realiza una RM cerebral.

Figura 4. RM con secuencias axiales T1 sin contraste intravenoso (A), T2 (B),
T1 con contraste (C), T2 FLAIR sagital (D), coronal (E) y axial (F). Se objetiva
un area heterogénea hipointensa en Tl y de hipersefial T2/FLAIR en la
sustancia blanca subcortical y yuxtacortical y borde interno de la corteza de
la circunvolucion frontal inferior derecha de aspecto “algodonoso”, que no
asocia expansividad, alteraciones en otras secuencias ni realce que es
sugestiva de corresponder a MVNT.
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CASO CLINICO N2 2

Varon de 41 anos que presenta mareo y dolor occipital que le
despierta durante la noche desde hace 6 meses, con incremento
progresivo de su intensidad. Como antecedentes personales
destaca un ictus isquémico subagudo occipital derecho de origen
criptogénico hace un ano. Se realizd un TC craneal sin contraste
que no mostro alteraciones significativas y una RM sin y con
contraste.

Figura 5. RM con secuencias axiales T1 (A), T2 (B), T2 FLAIR axial (C) vy
coronal (D), DWI (E) y mapa de ADC (F). En la RM se identifico un area de
hipersefal en secuencias T2/FLAIR en la convexidad yuxtacortical occipital
derecha (giro occipital lateral), iso-hipointensa en T1 de aspecto
"algodonoso” y con pequenas areas pseudonodulares, que no presenta
restriccion de la difusion, compatible con MVNT.
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CASO CLINICO N2 3

Mujer de 67 anos con sindrome antifosfolipido que presenta crisis
parciales complejas. A continuacion se muestran los hallazgos de |a

RM cerebral:

Figura 6. RM con secuencias axiales T1 (A), T2 (B), FLAIR (C) y mapa de ADC
(D). Se identifican lesiones fronto-operculares izquierdas sugestivas de
MVNT (flechas), asi como una lesion heterogénea parieto-occipital izquierda
compatible con malformacion cavernosa.
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CASO CLINICO N2 4

Mujer de 32 anos con cuadro de cefalea asociada a parestesias de
extremidad superior derecha de 1 mes de evolucion. Presenta un
episodio de péerdida del nivel de consciencia coincidente con un
incremento de la intensidad de la cefalea.

Se realizd TC cerebral sin contraste que no mostraba alteraciones
significativas y RM sin y con contraste.

Figura 7. RM con secuencias T2 axial (A), FLAIR axial (B), mapa de ADC (C),
FLAIR sagital (D) y T1 sagital sin contraste (E). Se objetivan focos puntiformes
en la sustancia blanca subcortical/yuxtacortical de la convexidad temporal
posterior izquierda agrupados en forma de pequenas "burbujas’,
hiperintensos en secuencias T2/FLAIR y difusidn, iso-hipointensos en T1, sin
realce de contraste ni expansividad, compatible con MVNT cerebral.
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CASO CLINICO N2 5

Varon de 63 anos que acude por primera crisis convulsiva (crisis
tonico-clonica generalizada) con periodo postcritico. Ausencia de

antecedentes personales de interés.

-

Figura 8. TC craneal sin contraste (A) y tras la administracion de contraste (B)
en el que no se identifican alteraciones significativas en la localizacion

teorica de las lesiones después valoradas (flechas).

Figura 9. RM con secuencias axiales T1 sin contraste intravenoso (A), T2 (B),
T1 con contraste (C) y T2 FLAIR (D). En la RM cerebral se identifican al menos

4 lesiones redondeadas milimétricas agrupadas en la sustancia blanca

subcortical/yuxtacortical parietal posterior izquierda, que no asocian
restriccion en difusion, alteracion en la secuencia de susceptibilidad, edema

ni realce, sugestivas de MVNT cerebral.
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CASO CLINICO N2 6

Varon de 55 anos con episodios autolimitados de pérdida de vision
de ambos ojos y escotomas de unos 20 anos de evolucion, con
varios TC cerebrales previos que no mostraban alteraciones
significativas. Sin antecedentes personales de interes.

o

Figura 10. RM craneal con secuencias sagital T1 sin contraste (A), axial T2
(B), sagital T1 con contraste (C) y sagital T2 FLAIR (D). Se realizo RM cerebral
donde se identificd multiples lesiones ovaladas hiperintensas en T2/FLAIR en
ambos hemisferios cerebelosos que no presentan restriccion de la difusion,
edema ni realce, en relacion con “lesiones de fosa posterior multinodulares

v vacuolizantes de significado desconocido” (MV-PLUS).
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RESUMEN DE LAS CARACTERISTICAS DE
LOS PACIENTES VALORADOS

-m-m Localizacién __Manifestaciones clinicas____ Duracién

Femenino Frontal Disartria, inestabilidad de 1 episodio
la marcha

Masculino  Occipital = Mareo y cefalea occipital 6 meses
67 Femenino Frontal Crisis parciales complejas 1 episodio
“ Femenino  Temporal Cefalea, parestesias de ESD 1 mes
" Masculino Parietal Crisis tonico-clonica 1 episodio
generalizada
“ Masculino  Cerebelo Alteraciones visuales > 20 anos

Tabla 1. Caracteristicas clinicas y demograficas de los pacientes estudiados.



37 Congreso ~ Barcelona

Nacional
CENTRO DE 2 2 / 2 5
CONVENCIONES '

INTERNACIONALES MAYO 2024

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El principal diagnostico diferencial de MVNT es:

» Displasia cortical focal tipo II:

Consiste en una alteracion del desarrollo cortical normal y es una causa
frecuente de epilepsias refractarias a tratamiento. Se caracteriza por un
engrosamiento cortical que puede asociar una alteracion del patréon giral,
mostrandose hiperintensas en T2/FLAIR sin captacion de contraste en
sustancia blanca subcortical, presentando una extension en profundidad
hasta el ventriculo (signo del transmanto). Se localizan
predominantemente en lobulos temporales y asocian un borramiento de
la diferenciacion sustancia gris/sustancia blanca.

» Tumor neuroepitelial disembrioplasico (DNET):

Son tumores glioneuronales benignos (grado | de la OMS) que surgen de la
materia gris profunda, se asocian frecuentemente con displasias corticales
y constituyen una causa comun de convulsiones focales. Radiologicamente
se caracterizan por ser hiperintensos en T2/FLAIR, de localizacién cortical y
con una morfologia similar a burbujas, no suelen captar contraste ni
presentan restriccion de la difusion.

» Espacios perivasculares ensanchados:

Consisten en espacios llenos de liquido similar al LCR que rodean a las
arteriolas, capilares y vénulas en el cerebro, representando estructuras
anatomicas normales. Suelen ser asintomaticos. Radioldégicamente se
caracterizan por ser hiperintensos en T2 e hipointensos en FLAIR, de
localizacion subcortical, frecuentemente en ganglios basales.

A continuacion se resumen las caracteristicas principales del diagnostico
diferencial de MVNT ampliado (tabla 2).
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Displasia cortical focal (tipo Il) * Subcortical
* Extension en profundidad hasta ventriculo

(signo del transmanto)
 Borramiento de la diferenciacion SG/SB
* Predominio en lobulos frontales
* Hiperintensas en T2/FLAIR

Tumor neuroepitelial disembrioplasico |* Corticales
(DNET) * Supra e infratentoriales (+ frec |6b temporal)

* Morfologia en cuna, similar a burbujas

* Hiperintensas en T2 y heterogéneo en FLAIR
con supresion de alguna burbuja

* Signo del borde brillante

* Subcorticales

* Supra e infratentoriales

* Ganglios basales

* Hiperintensos en T2 e hipointensos en FLAIR

* Subcorticales en territorio profundo
limitrofe

* Supratentoriales fronto-parietales

* Ganglios basales

* Hiperintensas en T2/FLAIR

* FRCV (o AP de migranas, vasculitis, AA)

Esclerosis multiple * Yuxtacorticales
* Periventriculares

* Supra e infratentoriales
* Morfologia ovalada o fusiforme

* Hiperintensas T2/FLAIR

Tumor neuronal mulinodular y vacuolizante * Subcorticales

cerebral (MVNT) * Supra e infratentoriales
 Nodulos aislados o agrupados de aspecto

“algodonoso”
* Hiperintensas en secuencia FLAIR

Tabla 2. Principales caracteristicas del diagnostico diferencial de MVNT.
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CONCLUSIONES

* los tumores neuronales multinodulares vy
vacuolizantes cerebrales (MVNT) son una patologia
benigha poco conocida y de reciente diagnostico
que puede estar asociada a epilepsia, siendo
importante la descripcion de nuevos casos para
poder establecer los hallazgos radiologicos
principales que permitan alcanzar un diagnhostico

temprano.
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