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Aproximacion diagnostica a los tumores presacros en ninos

gresos H I 141

s

Introduccion

El espacio presacro o retrorrectal esta localizado
entre el recto y la porcion sacro-coccigea de |la
columna vertebral, manteniendo las siguientes
relaciones (FIG 1):

CONGENITAS Y DE DESARROLLO
Tumor células germinales

Lesiones quisticas:

 (Quiste de duplicacidon
 (Quiste dermoide / epidermoide
 Tailgut cyst

Meningocele anterior
NEUROGENICO

Neuroblastoma (ganglioneuroblastoma,
ganglioneuroma)

Neurofibroma

- Superior: reflexion peritoneal.
- Caudal: musculos elevador del ano y coccigeos.
- Lateralmente: uréter y vasos iliacos.

A pesar de sus reducidas dimensiones, el espacio
presacro es embrioldégicamente complejo al
presentar elementos de neuroectodermo,
notocorda, intestino posterior y proctodeo que son

sometidos a procesos de remodelacion y regresion. Schwannoma

Esto deriva en la formacién de gran variedad de MESENQUIMAL

tejidos como por ejemplo grasa, tejido conectivo, Rabdomiosarcoma

neural, ganglios linfaticos... pudiendo originarse Fibroma

multiples posibles estirpes tumorales en su interior. VASCULAR

(TABLA 1). Muchos autores incluyen también a los Malformaciones vasculares / linfaticas
tumores originados primariamente en el sacro. TEJIDO LINFOIDE

Linfoma (LNH)
Sindrome linfoproliferativo asociado a

Fascia peri- trasplante

rectal
INFLAMATORIO
Abscesos perirrectales
Ell (Crohn ( CU)
Vasos iliacos EXTENSION / METASTASIS DESDE OTRAS
/ uréteres Lisamento LOCALIZACIONES
Sacro- Desde tumores sacros
coccigeo - Ewing
anterior
-  (Osteosarcoma
- Otros: cordoma, tumor de céelulas
gigantes...
Desde lesiones pélvicas y/o retroperitoneales
MISCELANEA
Reflexion Hematoma
peritoneal ]
TABLA 1.
Plano del
elevador

FIG 1. Relaciones anatomicas del espacio presacro
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La mayoria de tumores del espacio presacro ocurren con mayor frecuencia en otras localizaciones,
como el neuroblastoma, linfoma o rabdomiosarcoma. Es mas probable que dichas lesiones invadan
secundariamente al compartimento presacro desde localizaciones vecinas a que tengan un origen
primario en él.

CLINICA: La sintomatologia es inespecifica y depende del tamafo / agresividad tumoral. Incluye:
alteracion en el ritmo intestinal, dolor sacro o lumbar bajo, dolor abdominal, masa palpable y sintomas
urinarios.

1. TUMORES DE CELULAS GEMINALES

Constituyen un grupo heterogéneo de neoplasias derivados de
células germinales pluripotenciales primitivas. Estas mantienen
su capacidad de diferenciacion, pudiendo derivar en varias
lineas o estirpes tumorales (FIG 2):

Germinoma

SIN DIFERENCIACION

Transformacion maligna

J Seminoma / disgerminoma / germinoma 08 CERAS gervIvl
DTumoreS no seminomatosos CON DIFERENCIACION
» Tumor del seno endodérmico (saco vitelino) , e
Carcinoma embrionario  PRIMMTIVO
» Teratoma
- Maduro
ESTRUCTURAS ESTRUCTURAS
- Inmaduro EMBRIONARIAS EXTRA-EMBRIONARIAS
» Carcinoma embrionario
] ] Teratoma Tumor seno endodérmico
» Coriocarcinoma.
Coriocarcinoma
Los tumores germinales globalmente son mas frecuentes en los
ovarios / testes pero pueden suceder en otras parte del cuerpo
(SNC, mediastino, retroperitoneal...). En el caso del espacio FIG 2. Diferentes vias de
presacro suelen involucrar casi invariablemente al coccix, diferenciacion de los tumores
origindndose a parir de una acumulacién de células de celulas germinales.

pluripotenciales localizadas en el nodulo de Hensen.

Existen varias teorias que explican la existencia de células germinales a nivel extragonadal o ectopico. La
mas aceptada es la teoria de Brown. Las células germinales surgen en el saco vitelino y migran rodeando la
porcion posterior del intestino primitivo hacia su destino, la cresta genital localizada en la pared posterior
abdominal (aprox. 62 semana de gestacidn) (FIG 3). Esta teoria sugiere que, durante dicha migracidn,
algunas células germinales puedan quedarse en el trayecto a lo largo de la pared dorsal del embrion,
proximo a la linea media.

CELULAS GERMINALES
PRIMORDIALES

—

MESONEFROS - — MESENTERIO

— INTESTINO

CAUDAL

CRESTA

SACO GONADAL

VITELINO

FIG 3.
Migracion de las células germinales desde el saco vitelino al embrién.
Esquema tridimensional (A) y corte transversal (B).

ALANTAOIDES
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(1a) TERATOMA SACROCOCCIGEO

Corresponde a un teratoma cuyo origen involucra
practicamente siempre al coccix y puede crecer en cualquier
direccion tanto interna hacia pelvis como externa, formando
una masa exofitica palpable (FIG 4). Su tamano es variable,
desde unos pocos mL a masivo (incluso excediendo el propio
peso fetal).

Es el tumor presacro mas frecuente en ninos y tumor solido
mas frecuente en neonatos. Incidencia: 1 : 35.000 — 40.000.

Mas frecuente en mujeres (relacion 1 : 4). Sin embargo, en las
variantes malighas no se evidencian diferencias significativas.

Por definicion contienen elementos de las 3 capas germinales
(endodermo, mesodermo y ectodermo) pudiendo estar
formado por gran variedad de tejidos: grasa, calcificaciones,
componente quistico, pelo, dientes...

Clasificacion patologica:

* Maduros: mas frecuentes (60 — 70%).
* Inmaduros: pobremente diferenciados y
transformacion maligna.

Presentacion clinica: Frecuentemente diagnosticados pre-

natalmente. Al nacer, si se manifiestan como masas palpables
el diagnostico es sencillo. Dependiendo de la extension
interna pélvica o abdominal pueden asociar estrenimiento o
sintomas derivados de la compresion urinaria.
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LOCALIZACIONES DEL TERATOMA
(excluyendo SNC):

Sacro-coccigeos 60 %

Gonadas 30 %

Mediastino 5 %

Retroperitoneo 4 %

TABLA 2.

FIG 4.

Rx abdomen simple donde se objetiva
masa externa desde region coccigea
compatible con teratoma sacrococcigeo.

El 50-70% se diagnostica en los primeros dias de vida, el 80% en los primeros 6 meses y soélo el

10% es diagnhosticado por encima de los 2 anos de edad.

El diagnostico tardio (> 1 ano) y localizacion exclusivamente interna (tipo IV de Altman) se
consideran factores de mal pronostico por mayor probabilidad de malignidad.

Segun su localizacidon y extension se dividen siguiendo el sistema de clasificacion de Altman

(American Academy of Pediatrics Surgical Section Survey, 1973) en (FIG 5):

boleo|dy

- J— S
-
.‘

FIG 5..
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A Tipo |: el tumor se desarrolla por fuera del feto / RN (puede tener un minimo componente presacro). Es el
tipo mas frecuente (aprox. 47 %).

Jd Tipo Il: componente extra e intra-pélvico, confinado al compartimento pre-sacro. Segundo en frecuencia
(34 %).

J Tipo lll: componente extra e intra-pélvico, con extension craneal hacia cavidad abdominal.

J Tipo IV: tumor exclusivamente intra-pélvico.

Asociaciones:

- 10 % de los teratomas sacro-coccigeos asocian otras anomalias congénitas, fundamentalmente
alteraciones del intestino posterior o cloacales (superan la incidencia de 2.5 % de |la poblacion general).
- 22 anomalia presacra mas frecuente (después del meningocele anterior) en la triada de Currarino.

Marcadores: alfa-feto-proteina y beta-HCG.

Genética: es considerado como tumor esporadico.

HALLAZGOS EN IMAGEN

- Los principales objetivos de las pruebas radioldgicas son: (1) DEFINIR LA LOCALIZACION / EXTENSION
TUMORALY (2) RELACIONES CON ESTRUCTURAS VECINAS.

- FORMA DE PRESENTACION : masa heterogénea con aspecto mixto por componentes sdlidos y quisticos.
Aungue mas raro, aprox. un 15 % son puramente quisticas. En ocasiones se forman niveles liquido-liquido.
Puede tener grasa y calcificaciones.

- HUESQO: El coccix siempre esta afectado y debe resecarse con el tumor (para evitar recidivas).
Generalmente no erosionan el sacro adyacente. Pueden tener componente intracanal y por foramenes
(aungque poco frecuente).

- MADURO vs INMADURO: De forma general los teratomas maduros tienden a presentarse como lesiones
de predominio quistico, con menor componente solido. Mientras que las calcificaciones se describen en
el 50% de los teratomas benignos, se ven con poca frecuente en los malignos. Los inmaduros suelen
presentarse como masas con mayor componente solido, necrosis y hemorragia. No obstante, el grado de
realce que se valora en TC / RM no se relaciona directamente con el grado de malignidad que sera un
diagnostico exclusivamente histologico.

FIG 6. Neonato con teratoma sacro-coccigeo. Ecografia

espinal (A) y RM con secuencias TSE axial con

potenciacion T2 (B) y sagital T1 (C). Masa
predominantemente quistica, tabicada (

), afectando a espacio presacro desde S4

hasta el coccix, con minima extension caudal a éste

(tipo IV de Altman). La masa impronta la pared lateral

del recto que esta desplazado hacia la derecha (flecha

roja). En AP se objetivo teratoma maduro con pequeno

componente solido que correspondia a cartilago.
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* RX simple (FIG4vy9b)

Masa que protruye desde region pélvica. Se pueden definir calcificaciones.

e TC

No se usa como técnica de rutina en la valoracion del teratoma sacrococcigeo.
Valora con facilidad los componente de grasa vy las calcificaciones.
Generalmente no existe erosion osea.

* RM post-natal (FIG 6, 7, 8 c-e y 10 b-c)

Técnica de eleccion para definir mejor las caracteristicas de la lesidon y su extension pre-quirurgica.
Presenta las siguientes patrones de senal dependiendo de su composicion:

- T1: los componentes de grasa aparecen como HIPER-intensos. Calcificacion / hueso como focos de baja seial.

- T2:los componentes con liquido (quisticos) aparecen como HIPER-intensos. La calcificacion en T2 también
muestra baja senal.

- T2*GRE: artefactos por susceptibilidad secundarios a las calcificaciones.

- Tecs. supresion grasa o STIR: la senal de la grasa se neutraliza.

- T1 C+ (Gd): realce de los componentes solidos.

Define mejor y complementa a la ecografia en los siguientes hallazgos que pueden estar asociados al tumor:

- (1) desplazamiento de colon.

- (2) compresion de uréter = hidronefrosis.

- (3) extension intra-espinal.

- (4) dilatacion cavidad vaginal o endometrial.
- (5) afectacion metastasica.

FIG 7. Teratoma sacro-coccigeo. Secuencias TSE sagitales en linea media con
potenciacion T1 (A) yT2 (B). Secuencias axiales (Cy D) en los 2 niveles
referidos con los marcadores y flechas rojas. Masa compleja mixta solido-
quistica con componente interno (flechas verdes) hasta la altura del ombligo y
amplia masa protruyendo externamente. (tipo lll de Altman). Vejiga
comprimida anteriormente (*). AP: teratoma inmaduro (extensas zonas
neuroblasticas).
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RM FETAL (FIG 8, 9y 10)

Los teratomas diagnosticados prenatalmente conllevan un mayor riesgo de prematuridad (aprox. 50 %), una
mortalidad de 15 — 35 % vy morbilidad del 12 — 68 %. Mientras que la principal causa de muerte post-natal es
la degeneracion maligna, las causas de muerte prenatal estan asociados a rotura / hemorragia tumoral,

distocia, anemia e hidrops.

Protocolo:

Generalmente no requiere preparacion. La madre se coloca en decubito supino (en gestaciones avanzadas o

gemelares podria ser necesario el decubito lateral).
Usamos secuencias rapidas SS-FSE T2 y EG T1 3d (VIBE) en los diferentes planos del espacio. Nunca se administra

gadolinio iv.
Se intentara programar a partir de la semana 28-30 para disminuir movimientos fetales, por mayor tamano fetal y
para intentar reducir el tiempo desde la exploracion a la tedrica fecha de cirugia.

Utilidad de RM pre-natal:

En caso de ser un estudio concluyente puede evitar la RM post-natal, habitualmente asociada a procedimiento
anestésico.

Caracteriza mejor la composicion tumoral que la ecografia. Zonas hiperecogénicas tumorales valoradas en
ecografia pueden simular componente solido y realmente ser secundarias a grasa, hemorragia o microquistes en
RM. Lesiones con mayor componente solido prenatal se consideran con pronostico mas desfavorable.

Valora mejor el tamano y extension tumoral que |la ecografia, datos también asociados al pronostico. La extension
tumoral craneal puede ser infraestimada por eco, fundamentalmente por la sombra acustica condicionada por el
sacro (lesiones Altman tipo Il pueden ser erroneamente valoradas como |).

Seria la herramienta mas adecuada para la planificaciéon de una posible cirugia fetal.

FIG 8. Teratoma sacro-coccigeo. Estudio fetal con
secuencias SS-FSE sagitales en potenciacion T2 (Ay
B). Estudio de RM post-natal con secuencias sagital
T2 FS (C), axial en potenciacion T2 (D) y axial T1 (E)
sin Civ.

Masa coccigea que se extiende externamente, sin
componente pélvico valorable (tipo | de Altman). Es
heterogenea, con areas quisticas, solidas y focos
hiperintensos en T1 (flecha roja) en el contexto de
grasa intralesional. AP: teratoma inmaduro.
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FIG 9. Teratoma sacro-coccigeo. Estudio fetal con secuencia SS-FSE sagital en potenciacion T2 (A). Gestacion gemelar, con
masa sacro-coccigea en gemelo en posicion craneal. Presenta un aspecto mixto, con componente externo de predominio
quistico (flecha roja) e interno intra-pélvico de aspecto mas complejo ( ). Clasificacion de Altman tipo Il. RX
simple post-natal (B) donde se objetivan calcificaciones en el interior de |la masa (flechas verdes). AP: teratoma inmaduro.

FIG 10. Teratoma sacro-coccigeo. Estudio fetal con secuencia SS-FSE sagital en potenciacion T2 (A) y estudio post-natal con
secuencias en potenciacion T2 e incidencia coronal (B y C).. Masa con morfologia en reloj de arena, con componente externo
dominante y componente interno ( ) que alcanza la region abdominal (tipo Il de la clasificacion de Altman).
Masa quistica abdominal mas anterior compatible con hidrometrocolpos (*). Dilatacion de la via excretora derecha (flecha
roja). Vejiga comprimida y desplazada anteriormente (*).
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(1b) TUMOR DEL SENO ENDODERMICO

- Los tumores de células germinales malignos presacros son raros (3%).
- De todos ellos el mas frecuente es el tumor del seno endodérmico.

- Presentan datos por imagen de mayor agresividad que el teratoma: masa solidas heterogéneas, con
areas de necrosis y hemorragia. No tienen grasa intralesional y son menos frecuentes las calcificaciones.
Son datos que sugieren malignidad la pérdida de plano de separacion con organos en vecindad,
invasion 0sea y metastasis (FIG 11).

- Alfa-feto-proteina: util en el diagndstico, monitorizacion del tratamiento y deteccidn de recurrencias.

~ |BENIGNO (TERATOMA) MALIGNO

Edad de presentacion Neonato >1 ano

Sexo Femenino Masculino = femenino

Extension Externo (tipo | de Componente interno

Altman) (tipos Il a V). TABLA 3.
lnvasion de érgangs Diferencias clinico-
vecinos. radiologicas er.1tre tumores
_ o o ) presacros benignosy

Hallazgos en imagen Quistico. Ca2+ vy grasa. Solido con areas de malignos. Modificado de la

necrosis / hemorragia. referencia 7.

Metastasis.

FIG 11.

Tumor del seno endodérmico. Nino de 2 anos
con dolor coccigeo de 1 mes de evolucioén. En las
ultimas 24 h retencion urinaria. En ecografia
abdominal (A) se objetivo masa presacra de
aspecto solido vascularizada (Doppler no
mostrado). RM en incidencia axial con
potenciacion T1 sin civ (A), T1 FS post-Gd (B) y
sagital T2 FS: masa presacra de aspecto solido y
captante que engloba al coccix, sin plano de
separacion con el recto que es desplazado
anteriormente. Infiltracion de vértebras sacras
en continuidad ( ) y metastasis en
L1 (flecha verde). TC de torax (D) con
reconstruccion en ventana de pulmon donde
existian lesiones nodulares multiples, la
dominante en LID (flecha roja)
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2. MENINGOCELE SACRO ANTERIOR

- Ocurre cuando el saco dural se hernia a través de defecto en la superficie anterior del sacro (defecto
focal, agenesia total o parcial, sacro en cimitarra). El saco dural puede contener ocasionalmente
elementos nerviosos.

- Poco frecuentes, con incidencia de 1 : 40.000.

- 80 % se manifiesta el primer ano de vida. Generalmente sintomas derivados de la compresion de
organos peélvicos y raices nerviosas: estrenimientos, dismenorrea e incontinencia. Pueden
complicarse con meningitis o ruptura.

- Diagnostico: La RX simple puede demostrar el defecto sacro, siendo la morfologia en cimitarra
altamente sugestiva de este proceso. La morfologia del sacro podra ser caracterizado de forma mas
precisa por la TC. No obstante |la prueba de eleccion es |la RM por su mayor capacidad para definir (1)
el cuello y saco herniario, (2) su relacion con organos pélvicos (3) valorar las raices nerviosas (4)
valorar cono medular y otras formas de disrafismo asociadas.

- Asociaciones: Puede ocurrir de forma aislada aunque en 50% asocia oras malformaciones: uterinas
(duplicidad), ano-rectales (estenosis, atresia), renales (duplicaciones de la via excretora), sindrome
de Marfan y neurofibromatosis tipo 1. También puede formar parte del SINDROME DE CURRARINO.
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FIG 12.

Sindrome de Currarino. Paciente de 1 ano de edad con estrenimiento cronico.
RX simple de abdomen (A) ampliada en region sacra objetivando imagen de
defecto sacro (*) con morfologia en cimitarra. Enema opaco (B) donde existe
dilatacion de recto-sigma con restos fecaloideos retenidos por estenosis anal.

(Continua en la siguiente pagina)
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RM sagital de columna en potenciacion T2 (C) y cortes axiales en potenciacion T2 y T1. Se confirma la existencia de
meningocele sacro anterior a través de defecto en hemisacro derecho desde S2 a S5. Médula anclada ( ) con
imagen de cavidad siringomiélica (flecha roja) en cono medular. El meningocele asocia varias lesiones quisticas en espacio
presacro de diferentes intensidades (flecha verde), en relacién con quistes dermoides (confirmado quirurgicamente).

Sindrome de Currarino (FIG 12)

- Es una entidad familiar en el 50%: en estos casos sigue un patron
de herencia AD (FIG 13) (mutacion del gen HLXB9).

- Se caracteriza por la triada:

(1) Estenosis ano-rectal

(2) Agenesia o defecto sacro

(3) Masa presacra: las mas frecuentes meningocele y teratoma.
Puede asociar también quistes dermoides, hamartomas y/o
quistes de duplicacion.

- Pueden existir formas incompletas de la enfermedad.

- El sintomas mas comun publicado es el estrenimiento cronico.
Otros sintomas descritos: infecciones urinarias recurrentes,
meningitis, nauseas, cefalea y lumbalgia.

- Generalmente requieren tratamiento quirdrgico.

O

L]

FIG 13.

Sindrome de Currarino. Aprox. en un
50% tiene un patron de herencia AD
por lo que debera estudiar al resto de
familiares directos para descartar una
asociacion familiar.

3. Lesiones quisticas del desarrollo

- Las tumoraciones quisticas de origen embrionario suponen alrededor del 40 % de las lesiones pre-
sacras valoradas de forma global tanto en ninos como adultos. Su diagndstico es mas frecuente en

mujeres (relacion 1 : 3) y en edades medias de la vida.

- La presentacion clinica de estas lesiones esta relacionada con el tamano del quiste, el efecto de masa
qgue puede producir y el riesgo de sobreinfeccion. En edad pediatrica pueden diagnosticarse
precozmente si estan asociadas a otras anomalias (genito-urinarias, ano rectales o disrafismo).

- Tanto el teratoma sacro-coccigeo, que puede presentar un comportamiento completamente quistico,
como el meningocele sacro anterior también podrian incluirse en esta apartado y ya han sido
descritas anteriormente. También podriamos incluir aqui las malformaciones linfaticas.

- La categorizacion de los quistes depende del remanente embrionario del que surgen que

determinara el tipo de epitelio que lo reviste.

(3 A) Quiste dermoide / epidermoides

Son lesiones benighas que surgen del ectodermo, rodeados por un epitelio escamoso. Elementos
accesorios dérmicos (pilo-sebaceos, glandulas sudoriparas) estan presentes en los quistes dermoides

pero no en los epidermoides.

Los quistes dermoides generalmente se comportan como lesion quistica unilocular con senal en RM
variable, debido a su contenido: mucoide (aprox. 100 %), grasa (67 — 75%) v calcificacion (31 %). La

calcificacion y grasa es altamente sugestiva de quiste dermoide.
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(3 B) Quiste de tail-gut (FIG 14)

- Son lesiones derivadas de vestigios del intestino primitivo.
- Sinobnimo: hamartoma quistico retro-rectal.

- Se suelen manifestar en la adolescencia o edad adulta. Habitualmente
son asintomaticos, siendo diagnosticados de forma incidental. Pueden
asociar sintomas derivados de la compresion rectal y se pueden
complicar localmente con sangrado o infeccion. También se ha descrito
en la literatura potencial de malignizacion. Por estas razones se
recomienda su extirpacion quirurgica.

- Puede ser tanto uni como multilocular, considerando esta segunda
forma su aspecto radiologico mas tipico.

- Los quistes habitualmente estan revestidos de diferentes epitelios en
combinacion (escamoso, transicional, mucinoso y cuboideo).

- Su contenido también puede ser variable (liquido seroso, mucina,
hemorragico o queratina), pudiendo demostrar sus quistes o
loculaciones senal variable:

- Hiper T1 = contenido mucoide o sangrado
- Hipo T2 = hemosiderina o queratina.

FIG 14.

Quiste de tail-gut. RM con secuencias en incidencia axial TSE T1 (A), axial en potenciacion T2 (B), secuencia de difusion (factor b
1000) (C), coronal T2 (D) y axial post-contraste. (E) Lesion quistica multiloculada en posicidon craneal respecto al musculo elevador.
Los distintos componentes quisticos presentan diferente comportamiento de intensidad de senal. No captacion post-civ.

(3 C) Quiste de duplicacion rectal

- Poco frecuente: 1 — 8 % de todas las duplicidades intestinales.

- Tienen pared similar a la intestinal, con capa de musculo liso (a diferencia del quiste de tail-gut) y mucosa
similar a la rectal. Pueden contener componentes heterotopicos (por ej. epitelio gastrico).

- Forma quistica o tubular paralela a la pared intestinal.

- Borde mesentérico en contacto directo con la pared digestiva.

- En aprox. 80 % no son comunicantes con la luz intestinal.

- Degeneracion carcinomatosa 7 % (adultos).
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FIG 15.
Nino de 5 anos con duplicaciéon anal. RM con
secuencias axial T1 (A), axial T2 FS (B), coronal
T1 (C) y sagital T2 (D). Se observa lesion quistica
multiloculada con alguno de sus componentes
mostrando ligera hipersenal T1, posiblemente
por contenido mucinoso — proteinaceo.
Permanece anterior al coccix y posterior al
recto, que es comprimido ligeramente. RX con
introduccion de contraste por ano (flecha roja) y
por orificio de la duplicacion anal (flecha verde)
(E), siendo éste ultimo ciego vy sin establecer
aparente comunicacion con el quiste. Pendiente
de confirmacién AP. Los hallazgos podrian
corresponder con quiste de tail-gut, duplicacién
o teratoma quistico como primeras
posibilidades.

4. LESIONES DE ORIGEN NEUROGENO

(4 A) NEUROBLASTOMA (FIG 17 y 18)

- Tumor embrionario derivado de células de la cresta neural.

- Dependiendo del grado de diferenciacidon: neuroblastoma, ganglio-
neuroblastoma y ganglio-neuroma.

- Se originan a partir de las cadenas ganglionares paravertebrales (y
de la médula espinal).

- Es el tumor extracraneal solido mas frecuente en la infancia (8 — 10
%) (cuarto en posicion tras leucemia, linfoma y tumores SNC).

- Edad media al diagndstico: 22 meses. FIG16.
LOCALIZACON NEUROBLASTOMA
- 95 % son diagnosticado antes de la primera decada y mas del 80 % Adrenal (+ frec): 35 %
antes de los 5 anos. Retroperitoneo: 30 — 35 %
Mediastino posterior: 20 %
Cuello: 1-5%

- 48 % tienen enfermedad metastasica al diagndstico (hueso, m.o.,

] sy , Pelvis: 2 -3 %
ganglios linfaticos e higado).

Primario desconocido :1 %
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- Comportamiento clinico variado. Se consideran como factores de mal prondstico:

- Diagnostico tardio: > 18 meses

- Estadio elevado, especialmente en presencia de metastasis
- Mutacion N-Myc

- Delecion cromosoma 1p

- Indice histoldgico de Shimada desfavorable

- Existen 2 formas de estadificar el neuroblastoma:

- International Neuroblastoma Staging System (INSS) desarrollado en 1988 y modificado en 1993, es
todavia usado por muchos grupos. Se basa en resultado quirurgico de resecabilidad del tumor,
relacionado con el prondstico. No permite estadificar pre-tratamiento y depende de |a pericia del
equipo quirurgico.

- En 2004 surge un consenso para optimizar el diagnostico por imagen y para poder estadificar previo
a la cirugia: International NB Risk Group Staging System (INRG) (TABLA 5). La estadificacion se basa
en la extension del tumor y en una lista de factor de riesgo definidos por imagen (IDRF) (TABLA 6).

ESTADIO |DESCRIPCION v 1 Gnico compartimento

L1 Tumor localizado que no afecta a estructuras vitales, definidas en (cuello / térax /
la lista de IDRF, y confinado en un unico compartimento del abdomen / pelvis)
cuerpo. /
v No IDRF
L2 Tumor loco-regional con presencia de uno o mas IDRF.
M Enfermedad metastasica a distancia (excepto estadio Ms) \ Loco reg.lonal.
compartimento del
. . o tumor + contiguo
M Enfermedad metastasica en ninos menores de 18 meses con . 5
, . . . , , , ipsilateral
metastasis confinadas a la piel, higado y/o médula dsea.
v'  SiIDRF

TABLA 5

IDRF IMPLICADOS EN EL ESPACIO PRESACRO

Anatomic Begion Uescripbon
Multiple body ipsiateral tumor extension within two body compartments (i, neck and
compartments chest, chest and abdomen, or abdomen and pelvis)
Neck Tumor encasing carotid artery, vertebral artery, and/or internal jugular vesn

Tumor extending to skull base
Tumor compressing trachea
Cervicothoracic junction  Tumor encasing brachial plexus roots
Tumor encasing subclavian vessels, vertebral artery, and/or carotid artery
Tumor compressing trachea
Thorax Tumor encasing aorta and/or major branches
Tumor compressing trachea and/or principal bronchi
Lower mediastinal tumor infiltrating costovertebral junction between 19
and 1712 vertebral levels
Thoracoabdominal junction Tumor encasing aorta and/or vena cava
Abdomen and pelvis Tumor infiftrating porta hepatis and/or hepatoduodenal ligament
Tumor encasing branches of supenor mesantenc artery al mesantenc root
Tumor encasing ongin of celiac axas and/or ongin of superior mesenteric artery
Tumor invading one or both renal pedicies
Tumor encasing aorna and/or vena cava
Tumor encasing liac vessails

Pelvic lumor Crossing sciabic notch .
Intraspinal tumor intraspinal tumor extension (whatever the location) provided that more than v" Tumor que atraviesa la escotadura
extension one-third of spinal canal in axial plane s invaded, the perimeduliary ciatica
leptomeningeal spaces are not visible, or the spinal cord signal intensity is v ,
S Canal raquideo sacro NO es un IDRF al
Infitration of adjacent Pericardium, diaphragm, kidney, kver, duodenopancreatic block. and no existir saco tecal.

organs ang structures mesentery

TABLA 6
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Clinica

- No especifica.

- Sintomas constitucionales (fiebre, pérdida de peso, malestar) + detencién del crecimiento.
- Sintomas derivados de la compresion local: dolor, sintomas de retencidn urinaria, estrenimiento...
- Sintomas derivados de la secrecion hormonal: diarrea (péptidos vasoacitvos intestinales) o opsoclonus-

mioclonus..

Pruebas diagndsticas

- RX simple

Calcificaciones observadas en 30%.
Erosion o remodelacion sacra.

Datos indirectos por el efecto de masa.

- Ecografia

Masa heterogénea. Las calcificaciones pueden ser no

evidentes por eco.

- TC/RM (TABLA 7)

Valoran mejor la extension y relaciones del tumor.
Extension intracanal u orificios de conjuncion: + frec que

en tumores de células germinales.

Lesiones pequenas frecuentemente mas homogéneas.
Tumores mayores pueden ser heterogeneas por

hemorragia / necrosis.

I

Mayor accesibilidad - Valora mejor la extension

intracanal o foraminal

Rapidez en adquisicion
(puede evitar anestesia) - Mejor delimitacion entre

tumor y estructuras

Valorar Ca 2+ (hasta en vecinas
el 80 % de los casos)

- Afectacion meédula osea

Cortical 6sea / reaccion
periostica - No radiacion

TABLA 7
Ventajas de la TC vs RM en la valoracion del
neuroblastoma

- Medicina Nuclear: gammagrafia simpatico-adrenal con metayodobencilguanidina (MIBG)

Sensibilidad del 88 % y especificidad del 99 % (para tejido simpatico). No diferencia entre neuroblastoma,
ganglio-neuroblastoma, ganglio-neuroma, carinoide y feocromocitoma.

FIGURA 17.

Paciente de 2 afnos que acude por masa
palpable dura, superficial en posicidn sacra
parasagital derecha. Ecografia MSK con sonda
de alta frecuencia (12 MHz) que delimita
componente tumoral de partes blandas con
extension profunda. Se decide realizar RM.
Exponemos cortes axiales en potenciacion T1
(B), T2 (C) y sagital T2 (D). Se observa masa
presacra heterogénea, con tractos fibroticos
intralesionales. Engloba al coccix, con
componente posterior subcutanea que
corresponde a la lesion palpable y vista en eco
(flechas). SPECT-TC MIGB donde se objetiva
captacion tumoral. AP: ganglioneuroma.
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FIGURA 18

Neuroblastoma neonatal.

Recién nacido a término que presenta
masa palpable a la exploracién. En
ecografia abdominal (A) se objetiva
masa presacra de aspecto solido, con
pequenas calcificaciones puntiformes

( ). Cortes de RM con
secuencias TSE-T2 en incidencia axial
(B) y sagital (C) donde se confirma masa
solida relativamente homogénea, que
contacta ampliamente con el sacroy se
insinua por agujeros de conjuncion
izquierdos (flechas rojas). Desplaza a
los vasos iliacos sin englobarlos.
Comprime anteriormente a la vejiga (*).

(4 B) TUMORES DE LA VAINA NERVIOSA

Neurofibroma (NF):

- Tumor benigno de la vaina del nervio periférico, presentando tejido neoplasico entremezclado con los
haces nerviosos normales.

- Puede ocurrir de forma solitaria y esporadica, sin embargo tiene una fuerte asociacidon con

NEUROFIBROMATOSIS TIPO 1 (FIG 19) donde puede presentarse de forma multiple:

- Herencia AD.

- Incidencia: 1 cada 2000 — 4000

- 90 % diaghosticados durante la infancia.

- Se suele manifestar a nivel abdominal como masas en localizacion retroperitoneal, mesentérica 'y
paraespinales, pudiendo incluir el espacio presacro.

- CT: lesiones de baja densidad, pudiendo simular adenopatias.

- RM: lesiones generalmente iso o levemente hiperintensas en T1 e hiperintensas T2. En esta potenciacion se
describe el “signo de |la diana o target sign”, caracterizado por presentar senal predominantemente
hiperintensa periféricamente (por material mixoide) y zona central de menor senal (por fibrosis). Realce post-
Gd de predominio central.

FIGURA 19

Paciente de 16 anos con NF tipo 1. Cortes consecutivos TSE T2 en incidencia axial de RM (A y B). Gran masa presacra que se
extiende a compartimento posterior de raiz del muslo izquierdo a través de escotadura ciatica en relacion a neurofibroma gigante
(FLECHAS AZULES). Existe otra lesidon en vertiente anterior del muslo contralateral, donde algun componente presenta el signo de |a
diana (flechas rojas). Deformidad de huesos pélvicos y ectasia dural. Artefacto de susceptibilidad por material de fijacion en cadera
izquierda.
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Schwanoma (FIG 20):

- Tumor benignho encapsulado de |la vaina nerviosa
periférica localizado excéntricamente respecto al
nervio.

- Poco frecuente: solo1 -5 % de los schwanomas
espinales se originaran en el sacro.

- Puede presentar areas de degeneracion quistica,
hemorragia o necrosis que determinara la senal en
RM: iso - hipo T1, hiper T2, con fina capsula y realce
intenso de contraste.

- Generalmente alcanzan grandes dimensiones
comprimiendo estructuras pélvicas. Si se originan
desde el canal o foramen remodelaran y erosionaran el
hueso.

FIGURA 20

Adulto joven varon de 25 anos con dolor crénico que irradia a Ml.
TC con reconstrucciones axial (A) y sagital (B) post-civ. Se observa
gran tumoracidon expansiva que remodela al hueso, con
componente en agujero de conjuncion izquierdo de S2 y masa
anterior presacra. Diagnostico AP: Schwanoma.

Tumor maligno de la vaina neural (FIG 21):

- Tumores muy poco frecuentes. Excepcionales en ninos.

- Pueden derivar de la degeneracion maligna de un NF existente (heurofibromatosis tipo 1).

- Su localizacion suele ser profunda, cerca de un troco nerviosos como el plexo sacro o nervio
ciatico.

- Por RM son indistinguibles de los tumores benignos. Es mas comun que se presenten como
grandes masas no encapsuladas, de bordes irregulares e infiltrativos. Pueden ser heterogéneos

por presentar areas de necrosis / hemorragia.

FIGURA 21

Tumor maligno de la vaina neural.

Paciente de 4 anos que acude por dolor abdominal de 24 horas de evolucion.
Palidez y astenia. Masa palpable en hipogastrio. Hb: 6.2.

Ecografia abdominal (A) que demuestra gran masa de 9 cm con areas
hiperecogénicas intralesionales (flechas rojas) que podrian traducir zonas de
sangrado. En corte axial de TC post-civ (B) se observa masa heterogénea que
se extiende hacia retroperitoneo y espacio presacro, insinuandose por agujero
de conjuncion derecho S1. En corte mas craneal (C) se objetiva hidronefrosis
derecha (flecha azul).
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5. TUMORES MESENQUIMALES

RABDOMIOSARCOMA

-3er tumor solido no-SNC (tras neuroblastoma y Wilms): 4 — 8 %.

-Localizacion: 12 cabeza y cuello, 22 genito-urinario y 32 extremidades

(FIG 22)

. Pelvis: mas frecuente originado en vejiga, prostata, uteroy
vagina. < 5% en pelvis no genito-urinario.

. Localizacion presacra es mas frecuente por extension
secundaria desde otra localizacidon pélvica.

. En ocasiones la lesidn es tan grande que es dificil precisar el
origen.

-Distribucion edad bimodal: 2-6 anos y 14-16 anos.

-El 65 % son diagnosticados en pacientes por debajo de los 10 anos.
-Incidencia pico de lesiones genito-urinarias son los 3 — 6 anos.

-Los tumores paratesticulares son los unicos con tendencia a afectar a
ninos de mayor edad, tipicamente adolescentes.

Tipos histolégicos:

[ » Embrionario (+ frec): botroide / fusocelular: infantil en CyC y genito-urinario

» Alveolar: pubertad — adolescencia en extremidades y para-testicular
» Pleomorfico
» Anaplasico

» Indiferenciado

- frec.

FIG 22.
DISTRIBUCION RABDOMIOSARCOMA

1 Cabeza y Cuello: aprox 50 %
Orbita: 20 %
Paladar / faringe: 15 %
Senos, mastoides, oido medio: 15 %

JGenito-urinario: 25 %
Paratesticular: 20%
Vejiga: 5%

_JExtremidades: 15 %
1 0Otros

] + frec. pediatria

- La supervivencia depende de la localizacion, invasion local, tipo histolégico (peor subtipo alveolar
respecto al embrionario) y metastasis (20 % al diagndstico, mas frecuentes pulmon y hueso).

Supervivencia del 75 % a los 5 anos.

Hallazgos en imagen (FIG 23):

- CT / RM son las pruebas que valoran mejor la extension local.

- Alta agresividad local. Tienen un aspecto heterogéneo con necrosis / hemorragia. No calcificaciones.
- La CT es util para determinar afectacion ganglionar a distancia y nédulos pulmonares metastasicos.

FIGURA 23.

Nina de 7 anos de edad con dolor abdominal
recurrente. Desde hace 6 semanas asocia enuresis
nocturna. Masa abdominal palpable a nivel
infraumbilical, dura e inmovil. RM con secuencia
axial en potenciacion T1 (A) y sagital T2 (B) donde
se observa masa pélvica (flechas verdes)
heterogénea que engloba a utero y vagina
superior, desplazando a la vejiga caudalmente (*).
Alcanza secundariamente al espacio presacro.
Lesion de sospecha en hueso iliaco derecho (flecha
amarilla). La tumoracion englobaba via excretora
derecha (no mostrado).
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5. TUMORES ESTIRPE LINFOIDE

LINFOMA

-3er tumoracion pediatrica de forma global (tras tumores SNC vy
leucemia).

-El linfoma no Hodgkin es mas frecuente en ninos. El tipo de
celulas B, mas especificamente el [infoma de Burkitt, es el mas
frecuente con afectacion abdominal primaria.

- Tiene una edad media de presentacion: 8 anos. Mas
frecuente en ninos (4 : 1).

- Puede expresarse como enfermedad extranodal
(aprox. 30 %): a nivel abdominal afectando al tracto
gastro-intestinal (ileon terminal) y mesenterio. La
afectacion nodal suele ser discreta.

- A nivel presacro es rara la afectacion linfomatosa
aislada, generalmente asociada a enfermedad en
otras localizaciones abdominales y/o a distancia (FIG
24).

-La clinica dependera de la localizacion: dolor abdominal, masa
palpable, obstruccién intestinal... Los sintomas sistémicos
(astenia, fiebre, pérdida de peso) se presentaran con la
enfermedad mas avanzada.

FIGURA 24.

Mujer de 16 anos de edad con masa abdominal
palpable en hipogastrio. No fiebre ni otra
sintomatologia B. Se realiza TC abddmino-pélvico
post-civ (cortes axiales A, By C) donde se objetivan
gran masa mesentérica que se extiende a pelvis
(flecha roja), con afectacion presacra (flecha azul) y
multifocal renal asociada ( ).
Linfoma linfoblastico de células T.

6. OTRAS LESIONES

(A) INFLAMATORIO

Los abscesos en pelvis pueden ser secundarios a complicacion de apendicitis, Ell, osteomielitis (FIG 25) de
huesos pelvicos o de origen post-quirurgico, pudiendo afectar al espacio pre-sacro.

FIGURA 25.
Nina de 12 anos de edad con fiebre y dolor en raiz del muslo que le impide la deambulacion.

RM con secuencias T2 FS en incidencia sagital (A), T1 axial (B) y T1 FS post-Gd. Se demuestra lesion con

extension sacro-iliaca izquierda con masa de partes blandas anterior, altamente necrotica y que podria

corresponder con absceso (flecha roja). Se realizo biopsia guiada por TC (D) para descartar malignidad y
adquirir material para cultivo microbiologico. Osteomielitis por S. Aureus.
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(B) VASCULAR

Las lesiones vasculares que suelen afectar a estructuras pélvicas profundas generalmente corresponden con
las MALFORMACIONES VASCULARES. Consisten en canales vasculares malformados congénitamente, sin
una masa asociada. Estan presentes al nacer y crecen unicamente en proporcion al crecimiento del nino,
salvo complicacion local. Incluyen: malformacion capilar, venosa, linfatica (previamente referido como
linfangioma) o una combinacion de éstas. Las pruebas de imagen son utiles para clasificarlas y conocer su
extension (pudiendo implicar varios compartimentos, tanto de miembros como troncales).

FIGURA 26.
Nina de 5 anos con malformacion
linfatica glutea ( ). Se

realiza RM pélvica, mostrando corte
axial en potenciacion T1 (a) y T2 FS
(B) donde se demuestra extension de
la malformacion a espacio presacro
(flechas rojas) y peri-rectal.

7. EXTENSION DESDE TUMORES SACROS

-Los tumores primarios de sacro son infrecuentes, correspondiendo menos del 7% de
todas las lesiones espinales. De forma global las lesiones mas frecuentes son:
metastasis, mieloma multiple y linfoma, raras en edad pediatrica.

-Como ya hemos referido, los tumores de la vaina nerviosa (schwanoma'y F
neurofibroma) se pueden tener un , remodelando | /
erosionando secundariamente al sacro. b

-Dentro de los tumores sacros podriamos incluir:

* Benignos / baja agresividad: \

- Tumor de células gigantes: poco frec. pediatria, adultos jovenes (FIG 27) \£5:

- Quiste 6seo aneurismatico: aspecto tipico en RV, con efecto expansivo y l
niveles liquido-liquido. Biopsia generalmente mandatoria para descartar |esion '\.\
subyacente. |

- Osteoma osteoide

- Hemangioma - 4

- Osteoblastoma: 17 % de los osteoblastomas espinales. Tipicamente en . |
elementos posteriores. o .

. I\/Iallgnos
SARCOMA DE EWING
- OSTEOSARCOMA
- Cordoma: pueden darse a cualquier edad aungue mas frecuentes de 4-79
décadas. Muy raro en pediatria.
- Linfoma / leucemia

-La también puede ocurrir en cualquier hueso en edad
pediatrica, teniendo que valorar la posibilidad de: meduloblastoma, sarcoma renal de
células claras, sarcoma de Ewing / PNET, osteosarcoma, rabdomiosarcoma y
neuroblastoma.
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FIGURA 27.

Paciente adulto de 35 anos. Tumor de
células gigantes. Corte axial de RM en
potenciacion T1 (A) y corte de TC
pélvico (B). Masa infiltrativa sacra con
extension a partes blandas
anteriormente. Presenta
calcificaciones o septos (hallazgo
poco frecuente).

(7 A) SARCOMA DE EWING (FIG 28 y 29)

Localizacion S. Ewing

- Tipicamente ocurren en ninos — adolescentes entre 10 y

20 afios (95 % entre 4 — 25 aﬁos). D Extremidad inferior: 45 %
Fémur mas frec.
- 3-10 % de los tumores espinales J Pelvis: 20 %
J Extremidad superior: 13 %
- Tumor espinal mas frecuente durante la infancia tras la d Columna / costillas: 13 %
afectacion por linfoma. Regidn sacro-lumbar mas frec.

| J Craneo / huesos faciales: 2 %
- Mas frecuente en region lumbo-sacra.

- Pueden manifestarse como tumor 6seo o de partes
blandas (sarcoma de Ewing extra-esquelético).

- Aspecto agresivo. Frecuentemente invaden la cortical 6sea formando masa de partes blandas que
puede exceder el tamano del componente 6seo. Este componente extra-6seo puede contener finos
septos fibrosos pero las calcificaciones son raras.

FIGURA 28.

Paciente de 11 anos. Dolor en miembros
inferiores, alteracion de la marcha y de esfinteres
de 1 semana de evolucion. Fiebre de 382y
pérdida de apetito.

TC axial post-civ en ventana de partes blandas
(A) y hueso (B). RM sacra con cortes en
potenciacion T1 en incidencia axial (C) y sagital
(D). Corte axial T1 tras la administracion de civ
(E). Continua en la siguiente pagina...
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FIGURA 25 (continuacion)
Masa tumoral que afecta al cuerpo sacro desde S2 a S3, con patron permeativo en TC e infitrativo en RM. Ocupacion del canal
(flecha verde) y agujeros de conjuncion derechos | ). Masa de partes blandas presacra.

- B

.
¢
¢ )

FIGURA 29.
Nino de 6 anos y 9 meses de edad que desde hace 3 -4
semanas refiere dolor perineal, estrenimiento y que
recientemente ha progresado a pérdida de control de
esfinteres.

RM en incidencia sagital T2 (A), sagital T1 post-civ, (B) axial T1
pre-contraste (C) y corte axial de pelvis de TC (D) realizado
para estadificacion.

Masa infiltrante ocupando canal espinal sacro (flecha verde)
hasta L5 y que se extiende a través de foramen S4 izquierdo
(flecha roja) hacia espacio presacro. Destaca la desproporcion
entre la alteracion de la senal 6sea respecto a la masa
intrarraquidea y presacra.

(7 B) OSTEOSARCOMA (FIG 30)

- Considerado tumor 6seo maligho mas
frecuente (segun el Registro Nacional
de Tumores Oseos RNTI-SEHOP, en
Espana existe actualmente una
incidencia mayor del S. de Ewing).

- Afectacion espinal muy poco frecuente:
aprox. 3—5 % de los cuales 2/3 afecta a
la region lumbo-sacra.

- Puede ocurrir como complicacion de |a

FIGURA 30.
RT.

Nina de 15 anos con dolor en
regidn sacra reflejado al
miembro inferior derecho.
Pérdida ponderal asociada.
RM con cortes axial en
potenciacion T1 (A), axial T2

- En RM las lesiones con alto contenido FS (B) y sagital T2 FS (C). Corte
de TC sin civ en ventana o0sea

en material osteoide pueden tener -, .
N o o (D). Continua en la siguiente
senal disminuida en potenciacion T2. bagina...

- CT / RX: litico, blastico o mixto, con
masa de partes blandas que invade
tejidos vecinos y canal espinal.
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FIGURA 26 (continuacion)
Masa infiltrante sacra afectando a los niveles S2 a S4, infiltrando a agujeros de conjuncion bilateralmente. Asocia amplio
componente tumoral en posicidn presacra e intrarraquidea. Areas de hiposefial en T2 y dreas de aspecto blastico en imagenes de

TC, en relacion a material osteoide.

CLAVES DIAGNOSTICAS de las MASAS PRESACRAS

-E| es el tumor presacro pediatrico mas frecuente. Generalmente se diagnostica
por ecografia pre-natal o por masa palpable en periodo neonatal. Suele presenta un aspecto solido-
quistico. Las lesiones maduras (benignas) tienen a tener un comportamiento quistico dominante y los
inmaduros tienden a tener mayor componente solido. No obstante, el patron de realce valorado en RM
no se relaciona directamente con el grado de malignidad y sera un diagnostico exclusivamente
histologico. El principal objetivo de la imagen es valorar el tamano, extension interna y efecto de masa
sobre estructuras vecinas.

-Ante una el DD incluye:

» Sin defecto dseo:

- Teratoma quistico intrapélvico y dermoide: ambos pueden contener grasa y
calcificaciones, uni - multiloculares.

- Quiste de tail-gut: tipicamente multi-quistico con diferente comportamiento de senal en
los diferentes compartimentos.

- Quiste de duplicacion: uni-multilocular, esférico o alargado. Pueden comunicar con |a
luz intestinal (20 %).

» Con defecto sacro: mielomeningocele. En caso de diagnosticar sindrome de Currarino valorar
estudiar a familiares de primer grado (hasta en un 50% es un patron de herencia AD).

-Ante una , las diferentes posibles lesiones comparten similares hallazgos en
imagen y similar epidemiologia (pre-escolar / nifios pequenos):

- Tumor de células germinales maligno (t. Seno endodérmico): > 1 ano. No suelen calcificar.
Marcadores tumorales (AFP).

- Neuroblastoma: Ca 2+ frecuentes. Mayor tendencia a invadir foramenes y canal espinal sacro.
Captacion en MIBG.

- Rabdomiosarcoma: es mas frecuente que tenga un origen genito-urinario en pelvis e invada el
espacio pre-sacro secundariamente.

Otros:

- Linfoma (LNH — Burkitt): normalmente asociando enfermedad en otras localizaciones.

- |nvasion desde HUESO:

- Sarcoma de Ewing (en ninos mas mayores o adolescentes). Puede presentar escasa
afectacion 6sea en proporcion a la masa de partes blandas e intracanal. Datos de
agresividad e infiltracion.

- Osteosarcoma: poco frecuente en sacro. Material osteoide en el tejido tumoral.
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