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· Revisar los tumores gliales poco frecuentes que se contemplan en la clasificación de la 
Organización Mundial de la Salud 2016 (OMS).
· Examinar los hallazgos de imagen que presentan los mismos, con especial interés en 
aquellos que muestran características morfológicas distintivas, que contribuyan a su 
diagnóstico.
·  Determinar el protocolo de imagen más adecuado para su estudio. 

· Los tumores gliales constituyen el grupo más frecuente de neoplasias primarias del 
sistema nervioso central (SNC), sin embargo, existen algunos tipos poco frecuentes y 
conocidos.
· La clasificación de la OMS de 2016 de los tumores del SNC ha cambiado 
sustancialmente la forma de ordenación, que tradicionalmente se ha basado en las 
características anatomopatológicas, dando en la actualidad especial relevancia a 
parámetros moleculares.
· En cualquier caso, sigue siendo fundamental el diagnóstico por imagen y los hallazgos 
prequirúrgicos que se derivan del mismo.
· Existen algunos tumores que, aunque poco frecuentes, presentan características 
peculiares en el estudio por resonancia magnética (RM), ya sea por su morfología o 
localización, que permiten una aproximación diagnóstica bastante exacta y por ello es 
conveniente reconocer.

Distribución por frecuencias de los tumores del SNC. Referencia: Diagnostic Imaging Brain. 3ª ed. A. Osborn. 2016. Elsevier



· Las neoplasias gliales constituyen los tumores primarios más frecuentes del sistema
nervioso central (SNC), se refieren a todos los tumores que se originan de células gliales.
Incluyen las neoplasias que derivan de astrocitos, oligodendrocitos y células ependimarias.

· La clínica que producen depende de la localización de los mismos y consiste en crisis,
déficits motores o sensitivos, alteraciones cognitivas o bien síntomas secundarios a
hipertensión intracraneal (HTIC). La mortalidad se incrementa considerablemente en los
tumores de alto grado, pero también depende de la localización de la masa. Debido a su
capacidad de infiltración local y de transformación maligna, incluso los tumores de bajo
grado pueden ser fatales.

Esquema de clasificación de los tumores primarios del SNC: Louis  et al. The 2016 World Health Organization 
Classification of Tumors of the Central Nervous System: a summary.  2016. Acta NeuropatholDOI 10.1007/s00401-
016-1545-1. Published on line.



Esquema de las alteraciones moleculares más importantes del los tumores gliales: Louis  et al. The 2016 World 
Health Organization Classification of Tumors of the Central Nervous System: a summary.  2016. Acta Neuropathol. 
DOI 10.1007/s00401-016-1545-1. Published on line.

· La nueva clasificación de la Organización Mundial de la Salud (OMS) 2016 presenta un
avance tanto conceptual como práctico sobre su predecesor del 2007. Incorpora patrones
moleculares, además de histológicos para definir las entidades tumorales, reestructurando
varias areas, como los gliomas difusos.

· Por ejemplo, los astrocitomas se definen genéticamente como: IDH-mutante, ATRX-
mutante, 1p/19q-intacto, mientras que los oligodendrogliomas como: IDH-mutante, ATRX-
nativo y 1p/19q-codeleccionado. Cuando solamente es posible realizar un diagnóstico
histológico y no molecular, se clasifican como NOS (not otherwise specified, no
especificados).

· En esta nueva clasificación, los gliomas difusos incluyen los astrocitomas y
oligodendrogliomas grados II y III, así como el glioblastoma (grado IV). Dejando aparte los
astrocitomas que presentan un patrón de crecimiento más circunscrito, que presentan
ausencia de alteraciones en la familia de los genes IDH y, sin embargo, frecuentemente
muestran alteraciones BRAF, como es el caso del astrocitoma pilocítico y el
xantoastrocitoma pleomorfo o mutaciones TSC1/TSC2, como es el caso del astrocitoma
subependimario de células gigantes (SEGA).



PÉRDIDA ATRX
· Las mutaciones de gen ATRX: alfa talasemia/syndrome de retraso mental ligado a X
producen la pérdida de la función de la proteina asociada al gen. Asocia disfunción de la
telomerasa y otras mutaciones, como TP53.
· Esta mutación es mutuamente excluyente para la codelección 1p/19q. La pérdida de
ATRX es, por tanto un marcador específico del linaje astrocítico. Dentro del grupo de
tumores astrocíticos IDH mutantes, la pérdida de ATRX puede ser indicativo de mejor
pronóstico.

CODELECCIÓN 1p/19q
· Significa la pérdida combinada del brazo corto del cromosoma 1 y del largo del
cromosoma 19, y constituye la característica genética de los oligodendrogliomas. Estos
tienen un pronóstico mucho mas favorable en comparación con tumores de similar
grado histológico sin codelección. La delección aislada de 1p o de 19q no conlleva el
mismo pronóstico, de hecho, repesenta peor pronóstico.



PROMOTOR DE LA METILACIÓN MGMT
· El silencio epigenético del gen de la MGMT (6-metilguanina-DNA-metiltransferasa),
debido a la metilación de su promotor, se ha asociado con mayor supervivencia en los
pacientes diagnosticados de glioblastoma y tratados con quimioterapia alquilante
(temozolamida), que daña el ADN por la posición O-6 de la guanidina.
· La metilación de MGMT es uno de los factores pronósticos más importantes para
pacientes con glioblastoma, como potente predictor de la respuesta al tratamiento
combinado de quimio y radioterapia.
· Esta hipermetilación está presente más frecuentemente en los glioblastomas
secundarios (70%), que en los primarios ( 40%).
· El estatus de metilación de MGMT se correlaciona con una alta incidencia de
pseudoprogresión en los primeros tres meses de tratamiento quimioterápico.

MUTACIÓN EGFR
· El receptor del factor de crecimiento epidérmico es una glicoproteina
transmembrana. Su sobreexpresión se asocia a un fenotipo tumoral más agresivo,
con escasa supervivencia: el glioblastoma primario.
· Es excepcional que un glioblastoma con amplificación de EGFR muestre mutaciones
del gen supresor de tumores TP53 como si fueran eventos genéticamente
excluyentes en la génesis del glioblastoma.
· La más frecuente es la variante EGFRvIII que provoca la síntesis de un receptor
truncado y activado independientemente del ligando, por lo que la célula se divide de
forma incontrolada.

Modificado de: Belden et al. Genetics of Glioblastoma. 2011. Radiographics



Además de la gradación tradicional que 
previamente se asignaba a los tumores, 
cada vez va teniendo mayor importancia 
como factor pronóstico, el patrón 
molecular de los mismos. 

Esquema de clasificación de los tumores primarios del SNC:  Mohammadzadeh A. et al. Pretreatment Evaluation of Glioma. 
Neuroimag Clin N Am 26 (2016) 567ʹ580

Esquema de: 
Mur et al. J Neuropathol Exp Neurol. 



· La imagen juega un importante papel en el diagnóstico y manejo de los gliomas. La
imagen convencional y técnicas avanzadas de RM permiten tanto el diagnóstico inicial
como la valoración de la extensión, gradación, planificación quirúrgica y pronóstico, si
bien el gold standard sigue siendo la histología.

· La TC suele ser la primera modalidad de imagen en el diagnóstico de una masa
intracraneal, su papel en cuanto a la caracterización es limitado. Es útil en la valoración de
calcificaciones (frecuentes en oligodendrogliomas).

· Existen algunos gliomas que presentan hallazgos morfológicos en MR muy
característicos: astrocitoma pilocítico, SEGA, xantoastrocitoma pleomórfico, astrocitoma
pilomixoide y glioma cordoide, que se describen mas adelante.

· Los gliomas de bajo grado suelen ser masas homogéneas hipointensas en T1 e
hiperintensas en T2. Conforme va aumentando el grado de malignidad son más
heterogéneas, con aparición de edema perilesional, bordes mal definidos, efecto de masa,
hemorragia y necrosis coagulativa central.

· En general, los tumores de bajo grado no presentan captación de contraste intravenoso
(CIV), mientras que los de alto grado si lo hacen, el glioblastoma capta de forma irregular
o en anillo. Se debe tener en cuenta que existen varios subtipos de gliomas de bajo grado
que si muestran captación de CIV: el más importante es el nódulo mural del astrocitoma
pilocítico y el xantoastrocitoma pleomorfo.

Oligodendroglioma grado III en 䗢 de 47 a. RM: A: TC con masa frontal parasagital izquierda. B,C,D: RM sin CIV axial FLAIR, 
T2 y DW respectivamente. E: RM Axial T1 con CIV. F: RM mapa paramétrico de perfusión, donde se evidencia incremento 
del volumen sanguíneo cerebral en la lesión.



· Grado I de la OMS
· Tiene asociación sindrómica con NF1
· Localizaciones más frecuentes: cerebelo, nervio óptico/quiasma e hipotálamo/III 

ventrículo y tronco del encéfalo
· Es el tumor cerebral primario más frecuente en niños
· Más de 80% ocurren en pacientes <20 años
· La imagen más frecuente es de un quiste con nódulo mural que capta CIV. 



Astrocitoma pilocítico en䗠 de 25 a. : Masa sólida captante (*) en región posterior del III ventrículo, con efecto
de masa sobre región superior de lámina cuadrigémina y sobre acueducto de Silvio, produciendo hidrocefalia
obstructiva secundaria. RM A: sagital T1, B: Axial Flair, C: coronal T2, D: difusión, E: Axial T1 con CIV y supresión
grasa, F: sagital T1 con CIV.



· Grado II de la OMS
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· Localización más frecuente: región supraselar: hipotálamo y quiasma óptico
· Puede afectar a cualquier edad, es más frecuente en niños < 4 años.
· La imagen más frecuente es una lesión sólido-quística. La señal en T2 y los  valores de 

ADC son mayores que los del a. pilocítico, reflejando su alta proporción  de matriz  
mixoide

· Asocian frecuentemente diseminación leptomeníngea. 





· Grado II de la OMS
· Localización hemisférica supratentorial, superficial, con base cortical o meníngea.
· Es un tumor raro  (<1% de los astrocitomas) 
· Suele afectar a niños y adultos jóvenes < 18 años
· Suelen producir epilepsia
· La imagen tiene 2 patrones: 70% quiste + nódulo, o menos frecuentemente, masa 

sólida con quistes intratumorales
· Pueden asociar realce dural adyacente. 



· Grado I de la OMS
· Aparece en pacientes con Complejo de Tuberosis Esclerosa
· Se localiza en ventrículo lateral, adyacente al foramen de Monro
· Causan hidrocefalia obstructiva de ventrículos laterales.
· La imagen más frecuente es una lesión nodular, con calcificación variable y captación 

intensa y heterogénea de CIV.
· Diagnóstico diferencial con nódulos subependimarios no neoplásicos.



· Los astrocitomas se definen genéticamente como: IDH-mutante, ATRX-mutante, 1p/19q   
intacto, mientras que los oligodendrogliomas como: IDH-mutante, ATRX-nativo y 
1p/19 codeleccionado. 

· Cuando solamente es posible realizar un diagnóstico histológico y no molecular, se clasifican 
como NOS (not otherwise specified, no especificados). 

· En la nueva clasificación, los oligoastrocitomas se clasificarán como NOS, ya que el 
diagnóstico sólo se realizará en ausencia de parámetros moleculares o en el raro caso 
de presentar un genotipo dual. 



· Grados II y III (anaplásico) de la OMS
· Tumor cortical/subcortical infiltrante
· Se localiza más frecuentemente en el lóbulo frontal
· Presentan codelección 1p/19q
· Adultos de mediana edad
· Masa periférica, de bordes mal definidos con calcificaciones y captación variable de CIV





· Grado IV de la OMS
· La gliomatosis cerebrii ha desaparecido como tumor en la clasificación de la OMS 2016
· Pero se considera un patrón de crecimiento de los gliomas difusos (astrocitomas  IDH

mutante, oligodendrogliomas con codelección 1p/19q y glioblastomas IDH nativo)
· Supone la invasión de 3 o más lóbulos cerebrales 



A
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· No tiene establecido oficialmente grado de la OMS
· Tumor muy poco frecuente (0,5-3% de gliomas)
· Más frecuente en niños y adultos jóvenes
· A presar de su ominoso nombre, el comportamiento biológico que presenta es 

variable
· Localización supratentorial y hemisférica
· Lesión heterogénea, con componente sólido y quístico. Pueden tener calcificaciones y 

focos de hemorragia. 



· Grado I de la OMS
· Tumor cortical de muy lento crecimiento, asociado a epilepsia
· Afecta a niños y adultos jóvenes
· Localización hemisférica, más frecuente frontal y temporal
· Masa cortical mal definida, no captante

· Grado II de la OMS
· Raro glioma, que depende de la pared anterior/techo del III ventrículo
· Adultos entra 30-60 años
· Masa bien definida, con captación homogénea localizada en III ventrículo, puede 

presentar calcificaciones 

Imagen de: Koral K et al. Angiocentric glioma in a 4-year-old boy: 
imaging characteristics and review of the literature. Clinical Imaging
36 (2012) 61ʹ64.

Imagen de: Qixing F, et al, The radiological findings of chordoid glioma: 
report of two cases, one case with MR spectroscopy, Clin Imaging 
(2015), http://dx.doi.org/10.1016/j.clinimag.2015.06.011



· Grado I de la OMS
· Localización interventricular: (50-60%)IV ventrículo

(30-40%)ventrículo lateral 
· Frecuentemente son asintomáticos y son un hallazgo incidental
· No invaden el parénquima adyacente, cuando crecen pueden producir hidrocefalia
· Suelen ser de pequeño tamaño y bien definidos, en ocasiones con focos de 

calcificación y hemorragia. Presentan captación variable de CIV.  



· Grado I de la OMS
· Ependimoma de muy lento crecimiento
· Pacientes adultos jóvenes
· Localización en cono medular, cola de caballo o filum terminal
· Excepcionalmente pueden crecer en parénquima encefálico o ventrículos
· Lesión ovoidea o polilobulada con captación de CIV que puede presentar focos 

hemorrágicos y ocupar todo el saco tecal.
· Por su lento crecimiento produce remodelación de las paredes oseas del

canal raquídeo o de los forámenes.



SNOMED Topográfico 
(TX1820) CEREBRO CUARTO VENTRICULO 

SNOMED 
(M93941) EPENDIMOMA MIXOPAPILAR



· Grado II y III (anaplásico) de la OMS
· Más frecuente el ependimoma infratentorial (2/3) que supratentorial (1/3)
· La mayoría de los supratentoriales son extraventriculares
· Tumor de adultos jóvenes o niños
· Masa compleja sólido-quística, con calcificación y hemorragia variables y captación 

heterogénea de CIV





· Grado II (o raramente III, anaplásico) de la OMS
· Asociación con NF2
· Se desarrolla a partir de células ependimarias del canal central medular
· Se localiza más frecuente en médula cervical
· Masa sólida heterogénea con áreas quísticas, hemorragia edema adyacente









· Grado I de la OMS
· Tumor raro de lento crecimiento
· Se localiza en IV ventrículo y menos frecuentemente cerebelo
· Neoplasia de línea media
· Se presenta en adultos jóvenes.
· Masa sólido-quística, con captación heterogénea de CIV y focos variables de calcificación  

y sangrado.  



El conocimiento de los hallazgos de imagen característicos de los tumores gliales
poco frecuentes, hace que algunos de estos puedan ser diagnosticados con bastante
exactitud, lo cual es de gran ayuda en el estudio prequirúrgico y posterior
tratamiento de los mismos.
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