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Introduccion

Los tumores congénitos del sistema nervioso central (SNC) suponen menos del
2% de todos los tumores cerebrales en la edad pediatrica, y su incidencia
oscila entre 1,1y 3,6 por 100.000 recién nacidos. 1

El glioblastoma multiforme congénito es un astrocitoma de alto grado (grado IV
de la clasificaciéon de la Organizacién Mundial de la Salud, OMS) muy raro, que
representa el 3% de todos los tumores congénitos del sistema nervioso central.
2

La biologia del glioblastoma congénito se conoce poco y, a diferencia de los
adultos y los nifios, el tejido tumoral puede mostrar o0 no inmunoreactividad
nuclear p53, y las mutaciones en el TP53 son raras y no parecen relacionarse
con un peor prondstico. 2

El sistema de clasificacion de tumores del SNC méas completo y actualizado es
el de la OMS, el cual fue revisado y modificado en 2016. Este sistema de
clasificacion divide los tumores del SNC de acuerdo no solamente con el tipo
histol6gico, sino que también utiliza marcadores moleculares de cito
diferenciacion.s-s

Recientemente, investigadores de Atlas del genoma del Cancer (TCGA)
Establecieron la existencia de cuatro subtipos de Glioblastoma. La clasificacion
propuesta por el TCGA estd basada en caracteristicas demograficas basicas
(edad), aspecto gendmicos y citodiferenciacion pero también incluye la
respuesta al tratamiento y el prondstico. Esta nueva propuesta pretende
agrupar a los pacientes en los distintos subtipos de glioblastoma y constituye
un paso importante hacia el desarrollo de tratamientos personalizados, el cual
tiene como blanco las alteraciones genéticas especificas de cada tumor. 4

En cuanto al género, la mayoria de los estudios apuntan hacia una predileccién
masculina.

El glioblastoma se observa con mayor frecuencia a nivel supratentorial,
excluyéndose en el tronco encefalico. Los gliomas primarios de alto grado de la
meédula espinal constituyen solo el 3% de los gliomas pediatricos de alto grado.
Los hemisferios cerebrales se ven afectados en casi el 50% de los casos. La
incidencia de la afectacion de estructuras de la linea media profunda como el
talamo, corpus callosum, hipotadlamo, etc., es baja afortunadamente. A nivel
infratentorial, el cerebelo es un sitio extremadamente poco comun con un 1-2%
de los glioblastoma en nifios. Los gliomas de alto grado de tronco encefalico
constituyen casi el 20% de los tumores intrinsecos en esta area. s



Presentamos un recién nacido con un glioblastoma NOS congénito de gran
tamafio, cuyo caso es de especial interés por la baja incidencia de este tumor a
predominio en varones, siendo ésta observada en sexo femenino. Asi como el
escaso conocimiento biolégico y genético disponible sobre estos tumores.

Paciente femenina de 3 meses y 5 dias, con una tumoracion localizada a
nivel.de la regién fronto-temporal derecho. La tomografia de craneo informa: se
visualiza imagen espontaneamente hiperdensa e inhomogénea de forma
ovalada en la region supratentorial. Bordes mal definidos, abarcando gran parte
de la region temporo-parietal derecha, mide cerca de 61x38 mm, causando un
efecto de masa, desviando la linea media a la izquierda.
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Figura 1: Proliferacion neoplasica hipercelular de alto gado.



Figura 2: Necrosis en empalizada que se caracteriza por zonas de necrosis
rodeada por densos acumulos de células tumorales.
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Figura 5: Actividad mitética de la neoplasia.

Conclusion

Se llega al diagnéstico de Glioblastoma NOS, WHO grado IV.

El futuro de los tumores primarios del sistema nervioso central se basa en el
diagnéstico temprano y referir a un paciente para ofrecerle una mejor
supervivencia, asi como un mejor tratamiento.

Hay todavia factores que no se conocen y se espera que el continuo
conocimiento acerca de las caracteristicas biologicas de los tumores permita
mejorar el prondstico de los mismos.
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