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 Repasar las principales caracteristicas radiologicas de |a
patologia tumoral Intramedular mas frecuente y su

diagnostico diferencial.

» Describir las principales tecnicas de imagen que podemos
levar a cabo para la caracterizacion de la patologia

Intramedular.
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2. Revision del tema

Introduccion

 Llos tumores intramedulares son poco frecuentes,
suponiendo el 2-5 % de los tumores del sistema nervioso

central (SNC).

 En la siguiente tabla estan representadas las diferentes
entidades tumorales neoplasicas que pueden afectar a la
medula espinal.

Categoria Subcategoria Ejemplo

Ependimoma

Tumores gliales
Tumores Astrocitoma

neuroepiteliales

Tumores neuronales Ganglioglioma
Tumores embrionarios ATRT
Tumores mesenquimales Hemangioblastoma

Melanocitoma

Tumores no o
- Tumores melanociticos
neuroepiteliales Melanoma

Tumores linfociticos Linfoma

Tumores metastasicos Carcinoma
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» Los gliomas constituyen casi el 80% de esta patologia.

* El ependimoma es el tumor mas frecuente en adultos, mientras
gue en ninos es el astrocitoma.

 EI hemangioblastoma es el tercer tumor mas frecuente,
despues del ependimoma y el astrocitoma.

 Los pacientes suelen presentar una clinica de dolor difuso o
radicular, que tipicamente empeora por la noche, cierto grado
de debilidad motora y/o alteraciones sensoriales. La afectacion
va a depender del tamano, de la extension y de la localizacion

iIntramedular.

 Las pruebas de Iimagen son fundamentales para Ia
caracterizacion preoperatoria de las lesiones.
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Pruebas de imagen

* Radiografia simple y tomografia computarizada (TC):

o Podemos observar escoliosis, ensanchamiento del canal espinal,
festoneado de los cuerpos vertebrales y/o erosion pedicular.

o En la TC se puede llegar a identificar hiperatenuacion medular vy
realce tras la administracion de contraste.

* Resonancia magnética (RM):
o Es |la técnica de eleccion.

o Nos permite valorar la ubicacion, el tamano, la longitud y la interfaz
meédula-tumor.

o Protocolo recomendado: secuencias pre-contraste sagitales T1, T2
v T2-STIR, T2 axial; y secuencias post-contraste sagitales y axiales
T1.

o Las lesiones neoplasicas intramedulares se caracterizan por una
expansion del cordon medular y por la captacion variable de
contraste. Ademas, pueden asociar:

* Siringomielia o siringohidromielia: dilatacion reactiva del canal
medular.

* Quistes tumorales: resultado de la necrosis, licuefaccion y
degeneracion intratumoral. Suelen realzar en la periferia tras
la administracion de contraste.

* Quistes polares o no tumorales: se localizan en los polos
craneal o caudal de la lesibn, y no realzan tras Ia
administracion de contraste.

* Edema intramedular perilesional.
* Hemorragia o hemosiderosis.
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* Técnicas de imagen avanzada:
o Difusion y mapas de ADC para valorar la celularidad de la lesion.

o Imagenes con tensor de difusion (DTI) para evaluar el impacto de
las lesiones en los tractos longitudinales de sustancia blanca

(tractografia). Algunos tumores, como el ependimoma,
caracteristicamente desplazan los tractos, mientras que otros
tumores, como el astrocitoma, suelen infiltrar las fibras.

o La perfusion aporta informacion sobre la vascularizacion tumoral.

 Mielografia: actualmente en desuso.

* Angiografia espinal: permite valorar la vascularizacion de las lesiones
hipervasculares, como los vasos arteriales nutricios y las venas piales

dilatadas en el hemangioblastoma.

* Ecografia: valoracion intraoperatoria en la cirugia raquimedular.

Fig 1. Ecografia intraoperatoria de ependimoma.

* Se pueden realizar imagenes funcionales con tomografia por emision
de positrones (PET) para identificar tumoraciones metabdlicamente

activas.
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Tumores neuroepiteliales

Ependimoma

- Constituye el 60% de los tumores intramedulares, siendo el tumor mas
frecuente en adultos.

- Suelen ser solitarios, pero pueden ser multiples en pacientes con
neurofibromatosis tipo 2.

- Son tumores encapsulados y de lento crecimiento.

- Se cree que derivan de las células ependimarias que rodean el canal
medular central.

- Caracteristicas radiologicas:

* Predileccidon por el corddn cervical > toracico, siendo infrecuente en
el corddn distal, a excepcion de la variante mixopapilar.

* Suelen abarcar de 3 a 4 segmentos vertebrales.

 Tipicamente tienen una localizacion medular central (77%),
simeétrica y unos margenes circunscritos.

* RM: senal iso-hipointensa en T1, y senal iso-hiperintensa en T2
respecto a la médula espinal.

* Contraste: captacion homogénea (75%), heterogénea, en anillo o
nodular.

* Quistes tumorales (20-50%) y quistes polares (20-90%).
* Siringomielia (10-50%) y edema (60%).

* Hemorragia intratumoral (20-45%) -> depodsito periférico de
hemosiderina en T2 o “cap sign”. Este hallazgo es caracteristico,
pero no patognomonico.
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Fig 2. Ependimoma. A, B, C) Lesion expansiva, centromedular e isointensa en T2 y

T1 con nodulo central hiperintenso, que presenta halo de hemosiderina o “cap
sign” | ). Asocia dilatacion distal del conducto ependimario

(siringomielia) con restos de sangrado en la zona declive (asterisco rojo), y edema
medular longitudinalmente extenso. D) Tras la administracion de contraste se

observa leve captacion homogénea del nddulo central ( ).
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- Supone el 13% de los ependimomas y se manifiesta tipicamente en
adultos jovenes.

- Es un tumor grado 2 de la OMS con predileccion por el filum terminale
vy el cono medular, siendo el tumor mas frecuente a este nivel (83%).

- RM: isointenso en T1 e hiperintenso en T2. Pueden verse con senal
hiperintensa en T1y T2 dependiendo del contenido mucinoso.

- Puede presentar siderosis superficial.

- Tumor grado 1 de la OMS vy de crecimiento lento, que representa el 1-2
% de los tumores ependimarios espinales.

- Se origina de las células progenitoras pluripotenciales en el canal
central.

- RM: lesiéon expansiva, lobulada y/o fusiforme, hiperintensa en T2, y con
leve o ningun realce.

- El patron de crecimiento suele ser excéntrico o subpial, lo que produce
una marcada inflamacidon medular.

- Pueden ser indistinguibles de los ependimomas clasicos.
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Fig 3. Ependimoma mixopapilar. A, B) Lesion solida que ocupa la region central
del canal medular a nivel lumbar y que desplaza las raices de la cola de caballo. Es
heterogénea en T2 y circunscrita. C, D) Tras la administracion de contraste capta

de forma intensa y homogeéenea.
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Astrocitoma

- Es el tumor intramedular mas frecuente en poblacion pediatrica.

- Estos tumores surgen de los astrocitos del parénquima medular, y
pueden ser difusos o circunscritos.

- Los astrocitomas de bajo grado (como el astrocitoma pilocitico) son
mas frecuentes en ninos y tienden a ser circunscritos, mientras que
los astrocitomas de alto grado (como el glioblastoma multiforme) son
mas frecuentes en adultos y tienden a ser difusos e infiltrantes.

- Son tumores muy celulares, sin capsula y muy infiltrativos, con un
plano de reseccidon quirurgico mal definido.
- Caracteristicas radiologicas:

 En adultos predomina la afectacion a nivel toracico y en ninos a
nivel cérvico-toracico. La afectacidon distal u holocordal es rara y
mas comun en ninos.

* Extension de unos 4 segmentos vertebrales.

* Tipicamente son excéntricos, asimeétricos, infiltrativos y mal
definidos, aunque los de bajo grado pueden ser circunscritos.

* RM: senal iso-hipointensa en T1 e hiperintensa en T2.
* Realce irregular, parcheado o ausente (20-30%).
* Quistes y hemorragia menos frecuentes que en el ependimoma.

 El 80% de los glioblastomas multiformes (GBM) tienen extension
leptomeningea.
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Fig 4. Astrocitoma. A, B) Lesion medular expansiva, mal delimitada, levemente
hiperintensa en T2 y que se localiza en la hemimédula derecha ( ).
C, D) Ausencia de realce tras la administracion de contraste.
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- Tumor mas frecuente en nihos, que supone el 85% de los astrocitomas
pediatricos.

- Es el tumor intramedular que con mayor frecuencia se asocia a
neurofibromatosis tipo 1.

- Tumor excentrico y circunscrito, que tiende a desplazar en lugar de
infiltrar los tejidos circundantes. Las lesiones muy expansivas pueden ser
indistinguibles del ependimoma.

- Puede tener quistes asociados y siringomielia.

- La hemorragia es poco comun.

Fig 5. Astrocitoma pilocitico. A) Lesion cervical expansiva e hiperintensa en T2
con edema medular asociado. B, C) Tras la administracion de contraste se observa
captacion irregular en anillo (flecha roja) y una lesion que desplaza la médula de
forma asimétrica (circulos rojos continuo y discontinuo).
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Ganglioglioma

- 1.1% de los tumores intramedulares y segundo tumor mas frecuente en
la poblacion pediatrica tras el astrocitoma.

- Neoplasia de lento crecimiento compuesta por un grado variable de
elementos neuronales y células gliales.

- Tienen predileccion cérvico-toracica, siendo menos frecuente a nivel del
cono medular o la afectacion holocordal.

- Es habitual que afecte a segmentos largos de la médula espinal.

- RM: tipicamente son heterogéneos en T1 (84%) y menos
frecuentemente tienen senal iso, hiper o hipointensa homogénea. En T2
tienen una senal hiperintensa.

- Los quistes tumorales son comunes (46%).

- Puede haber calcificaciones, aunque con menor frecuencia que en la
afectacion intracraneal.

- Realce parcheado (65%), realce pial (58%) o ausente (15%).

- En muchos casos los hallazgos se superponen al astrocitoma y el
diagnostico definitivo va a ser anatomopatologico.

Tumores embrionarios

- Tumores muy raros y muy agresivos (grado 4 de la OMS).

- Indistinguibles de otros tumores. Incluso en fases iniciales pueden
simular una mielitis.
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Tumores no neuroepiteliales

Mesenquimales

- Tercer tumor intramedular mas frecuente, que ocurre en menos del
10% de los casos.

- Es un tumor benigno (grado 1 de la OMS), hipervascular y de lento
crecimiento.

- Se cree que deriva de las células madre embrionarias multipotenciales
o hemangioblastos.

- Puede ser intramedular, de localizacion pial o extramedular.

- Caracteristicas radiologicas:

* Predileccidon por el corddn toracico (50%) > cervical. La afectacion
lumbar y sacra es poco comun.

 Rara vez abarcan mas de 1 o 2 segmentos vertebrales.
* Predomina la localizacion intramedular dorsal.
* RM: senal iso-hipo en T1 y senal iso-hiperintensa en T2.

* Se pueden observar vacios de flujo, sobre todo si son mayores de
15 mm.

* En el 50% de los casos existe siringomielia y nodulos soélidos

murales, apariencia de “quiste con nodulo”. Un 25% de los casos
seran una masa solida.

* Realce intenso del nédulo y/o de la superficie pial.
* Puede haber edema vy restos de hemosiderina.

* Angiografia: dilatacion y tortuosidad de las arterias nutricias y de
las venas piales.
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- Pueden ser esporadicos o estar asociados a la enfermedad de von
Hippel-Lindau (VHL) hasta en un 25% de los casos.
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Fig 6. Hemangioblastoma. A, B, C, D) Extensa lesion quistica/siringohidromielia
con nodulo solido hipercaptante (flechas rojas) que expande la médula espinal.
Asocia leve cantidad de edema perilesional. E) Paciente con VHL y multiples
lesiones hipercaptantes ( ).
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Linfoma

- Primario: muy raro, representando el 1% de los linfomas del SNC.
Tipicamente afecta a adultos mayores y tiene predileccion por la médula
cervical.

- Secundario: es mas frecuente. Hay una afectacion extradural por
invasion leptomeningea.

- RM: al contrario que en la afectacion intracraneal, suelen ser
hiperintensos en T2 y con realce homogéneo tras la administracion de
contraste.

- No presenta quistes ni hemorragia.

Melanociticos

- Derivan de las células de la cresta neural leptomeningeas.

- Puede ser primario (melanoma o melanocitoma) o secundario
(melanocitosis o melanomatosis).

- Dependiendo del contenido en melanina, pueden ser iso-hiperintensos
en T1, e iso-hipointensos en T2.

- La afectacion secundaria se manifiesta como un realce leptomeningeo.
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Metastasis

- Son poco frecuentes, siendo el cancer de pulmon y mama los primarios
mas comunes.

- Afectan con mas frecuencia a los segmentos cervicales > toracicos >
lumbares.

- Frecuentemente se observan como lesiones pequenas y circunscritas
con extenso edema.

- Tipico realce en anillo y/o llama.

- Los quistes son raros.
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Fig 7. Paciente con cancer de mama metastasico conocido. A, B) Multiples lesiones
hipercaptantes compatibles con metastasis. Leve realce leptomeningeo en relacion
con carcinomatosis. C) Moderado edema perilesional asociado.



Nacional

AT T S

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

37 Congreso  Barcelona

—— - v
" ™ o il
Oy - =D

* La RM es fundamental para elaborar un diagndstico preciso antes de
la intervencidn quirurgica.

* A pesar de que la RM es l|la técnica de eleccion para ello, no es
infalible. En la literatura estan ampliamente descritas Ilas
caracteristicas de imagen de las diferentes entidades. Sin embargo, en
la practica clinica, el diagnodstico diferencial puede llegar a ser
complejo.

* Recordemos que los tumores gliales suponen el 80% de los tumores
intramedulares, siendo el ependimoma y el astrocitoma los mas
comunes. Aun siendo los mas frecuentes, la distincion entre ambos
puede llegar a ser complicada con la RM.

* Otro desafio es poder discernir entre lesiones tumorales neoplasica y
las lesiones tumorales no neoplasicas. Algunos autores han
propuesto que una lesion expansiva con cierto grado de realce y con
quistes es altamente sugestiva de lesion tumoral neoplasica. No
obstante, estos hallazgos no son excluyentes.

 Es fundamental tener en cuenta el contexto clinico del paciente, ya
gue va a aportar mucha informacion, y en los casos dudosos, en los
gue no se pueda descartar malignidad, es necesario completar con un
estudio anatomopatologico.
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Lesiones “tumor-like”

Existen lesiones no neoplasicas que pueden simular una tumoracion
medular. Dentro de las cuales, podemos encontrar:

" Tumores benignos
" Quiste epidermoide
" Quiste dermoide
" | ipoma

= | esiones inflamatorias
" Desmielinizantes, como la esclerosis multiple
= Mielitis transversa
" Encefalomielitis aguda diseminada (ADEM)
= Neurosarcoidosis
= Absceso cordal
" Tuberculosis (tuberculoma)

" | esiones vasculares
" Malformacidon cavernomatosa
" Malformaciones vasculares (fistula dural arteriovenosa)
" Infarto de la médula espinal

= Contusion o traumatismo medular

Es importante valorar las caracteristicas distintivas de estas lesiones vy el
contexto clinico del paciente.
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» La patologia tumoral intramedular es poco frecuente y obtener
un diagnostico lo mas preciso posible es importante antes de
la Intervencion quirurgica.

 La RM es la modalidad de imagen de eleccion.

 Los radiologos pueden agregar valor al proporcionar un
diagnostico diferencial preoperatorio razonable, en muchos
casos favoreciendo las entidades mas comunes, y en otros
casos Identificando caracteristicas radiologicas que pueden
apuntar hacia una afeccion menos comun.

 Es fundamental examinar estas caracteristicas radiologicas vy
tener en cuenta el contexto clinico del paciente.
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