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RESUMEN

El meduloblastoma es el tumor cerebral maligno mas frecuente en la poblacion pedidtrica, tanto a nivel
mundial como en Colombia, sin embargo, contintia siendo un reto diagndstico por la variabilidad de sus
manifestaciones clinicas. Se presenta el caso de un paciente masculino de 2 afios, previamente sano,
quien debutd con una pardlisis facial periférica aislada indistinguible de una paralisis de Bell, con
neuroimagen inicial sin hallazgos patologicos. Dos meses después, ante progresion clinica con
alteracion visual y de la marcha, se document6 una masa extraaxial en el angulo pontocerebeloso con
hidrocefalia aguda, cuyo comportamiento radioldgico orientd inicialmente hacia un schwannoma
vestibular; el diagnostico de meduloblastoma solo se confirm6 mediante estudio histopatologico tras la
reseccion quirdrgica, con evolucion posquirurgica favorable. Este caso ilustra una presentacion atipica
del meduloblastoma tanto por la edad del paciente, la localizacion extraaxial, el mimetismo radiologico
y el retraso diagnodstico, que se aparta del patron clésico descrito en la literatura. Se resalta la importancia
de mantener un alto indice de sospecha clinica ante manifestaciones neurologicas inespecificas en la
infancia, asi como el papel decisivo de las ayudas diagndsticas avanzadas para evitar un desenlace fatal.

Palabras clave: Meduloblastoma; angulo cerebelopontino; paralisis facial; schwannoma vestibular;
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Posterior fossa medulloblastoma masked as facial nerve palsy in a 2-year-
old preschooler: Case report and literature review

ABSTRACT

Medulloblastoma is the most common malignant brain tumor in the pediatric population, both
worldwide and in Colombia; nevertheless, it remains a diagnostic challenge due to the variability of its
clinical manifestations. We report the case of a previously healthy 2-year-old male who presented with
isolated peripheral facial palsy indistinguishable from Bell's palsy, with an initially unremarkable
neuroimaging study. Two months later, following clinical progression with visual impairment and gait
disturbance, an extra-axial mass was documented in the cerebellopontine angle associated with acute
hydrocephalus, whose radiological features initially suggested a vestibular schwannoma; the diagnosis
of medulloblastoma was only confirmed by histopathological examination after surgical resection, with
a favorable postoperative course. This case illustrates an atypical presentation of medulloblastoma, due
to the patient's age, the extra-axial location, the radiological mimicry, and the diagnostic delay, that
departs from the classic pattern described in the literature. It highlights the importance of maintaining a
high index of clinical suspicion for nonspecific neurological manifestations in childhood, as well as the

decisive role of advanced diagnostic aids in preventing a fatal outcome.

Keywords: Medulloblastoma; cerebellopontine angle; facial paralysis; vestibular schwannoma;

pediatrics.
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INTRODUCCION

El meduloblastoma es, dentro de los tumores malignos del sistema nervioso central, el mas frecuente en
niflos; se calcula que representa hasta una quinta parte de las neoplasias del SNC en este grupo de edad
(1, 2). A nivel global, los tumores del sistema nervioso central ocupan el segundo lugar como causa de
cancer infantil, superados solo por las neoplasias hematologicas, aunque las cifras exactas de incidencia
dependen bastante de la calidad del registro oncoldgico de cada region (1).

La situacion en Colombia es menos clara, ya que los registros poblacionales disponibles son escasos: se
reporta una incidencia de tumores del sistema nervioso central en poblacion pediatrica de alrededor de
1.55 casos por 100 000 habitantes (3). En esas series, el meduloblastoma aparece de forma recurrente
entre las variantes histolégicas mas comunes (en algunos centros de referencia llega a representar hasta
una quinta parte de los casos) (4), y la sobrevida sigue siendo baja frente a la de paises de altos ingresos,
con cifras cercanas al 35% al afio (5). Esa cifra por si sola dice bastante sobre las barreras que aun existen
para lograr un diagndstico y un tratamiento oportunos.

El meduloblastoma, sin embargo, sigue siendo dificil de diagnosticar. Sus manifestaciones clinicas
suelen ser inespecificas y cambian segun la edad del paciente y la localizacion del tumor. Se ha descrito
que buena parte de los nifios con tumores del sistema nervioso central son valorados primero por
servicios de atencion basica o medicina general, y que el tiempo transcurrido entre el inicio de los
sintomas y el diagnostico definitivo puede ser considerable (6). Ese retraso no es un dato menor: cuando
la sospecha clinica tarda en aparecer, el desenlace puede ser fatal. Justamente por eso se describe este
caso, porque el meduloblastoma no siempre se presenta de la forma clasica que se documenta en los
textos. Aqui el paciente no pertenecia al grupo etario que suele esperarse para esta localizacion tumoral,
el diagnostico no se alcanzd rapidamente, y el sintoma inicial (una paralisis facial periférica aislada)
tampoco correspondio a la hipertension endocraneana que habitualmente anuncia esta neoplasia.

Con este reporte buscamos aportar a esa evidencia local todavia escasa, describiendo un caso de
meduloblastoma pediatrico con una presentacion fuera de lo habitual, tanto por la edad del paciente
como por la localizacién del tumor y el curso clinico previo al diagnostico. La idea no es solo

documentar una neoplasia poco frecuente en una localizacion atipica, sino también llamar la atencion

sobre las similitudes que pueden llevar a otras impresiones diagnosticas (la paralisis facial confundida




con una paralisis de Bell) que, aunque poco comin, puede tener consecuencias graves si no se reconoce
a tiempo.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 2 afios de edad, previamente sano, quien consulté por un cuadro clinico de tres
semanas de evolucion caracterizado por incapacidad para el cierre del ojo derecho, asociada a pérdida
de los surcos nasofrontales ipsilaterales y desviacion de la comisura labial hacia el lado contralateral,
hallazgos compatibles clinicamente con paralisis de Bell. Como parte del enfoque diagnostico inicial se
realizaron hemograma, ionograma, pruebas de funcion renal, glucemia y tomografia axial
computarizada (TAC) de craneo, sin evidencia de alteraciones patologicas; los estudios de laboratorio
se encontraban dentro de los rangos de normalidad (Tabla 1).

Con base en los hallazgos clinicos e imagenologicos, se establecio el diagnostico presuntivo de paralisis
facial periférica idiopatica, por lo que se indicé manejo ambulatorio con prednisolona a dosis de 1
mg/kg/dia durante 10 dias, ademas de seguimiento por pediatria.

Dos meses después, el paciente reconsultdé remitido por progresion del cuadro clinico, presentando
vision borrosa y disminucion de la agudeza visual del ojo derecho, con deterioro desde una agudeza
visual inicial de 20/20 hasta 20/60, asociado a dificultad para la marcha. Ante la aparicion de nuevos
signos neurolédgicos, se realizé resonancia magnética nuclear (RMN) de cerebro simple y con contraste,
la cual evidencid una lesion tumoral localizada en el angulo pontocerebeloso derecho, con estigmas de

hemorragia intratumoral, asociada a importante efecto de masa, desplazamiento del tronco encefalico,

colapso del cuarto ventriculo e hidrocefalia supratentorial aguda (Imagen 1).




Imagen 1. TAC de craneo simple, corte coronal: masa extraaxial en fosa posterior con hidrocefalia no
comunicante.

Debido al deterioro clinico y a los hallazgos imagenoldgicos, se decidié su traslado a la unidad de
cuidados intensivos pediatricos (UCIP). Al ingreso, el paciente se encontraba somnoliento, con
tendencia al compromiso del estado de alerta y ptosis palpebral izquierda. Durante el segundo dia de
hospitalizacion, el servicio de neurocirugia realizé derivacion ventriculo-peritoneal como medida para
el manejo de la hidrocefalia obstructiva. Posteriormente, se efectud resonancia magnética cerebral bajo
sedacion con protocolo de neuronavegacion, espectroscopia y tractografia para una mejor
caracterizacion de la lesion y planificacion quirargica.

Durante su estancia en la UCIP recibid tratamiento con dexametasona 3 mg por via intravenosa cada 6

horas y dipirona 200 mg por via intravenosa cada 8 horas. Adicionalmente, se obtuvo muestra de liquido

cefalorraquideo para cultivo, el cual no evidencio crecimiento microbiano tras 72 horas de incubacion.




Tabla 1. Se incluyen los paraclinicos obtenidos de manera ambulatoria previos al primer egreso, y los
correspondientes al primer dia de estancia en UCIP (ingreso), sexto dia (previo a la reseccion quirurgica)
octavo dia (posquirtirgico).

Estudio Ambulatorio Dia 1 UCIP Dia 6 UCIP Dia 8 UCIP
(extrainstitucional)

Glicemia 119.0 mg/dl 90.3 mg/dl - -

Nitrogeno ureico | 0.32 mg/dl 13.6 mg/dl 12.6 mg/dl -

en sangre

Urea - 29.1 mg/dl 26.9 mg/dl -

Creatinina - 0.29 mg/dl 0.33 mg/dl -

Sodio 137.00 mmol/L 138.00 mmol/L 138.00 mmol/L 133 mmol/L

Potasio 3.86 mmol/L 4.70 mmol/L 6.00 mmol/L 5.09 mmol/L

Cloro 102.9 mmol/L 100.8 mmol/L 101.9 mmol/L 100 mmol/L

Hemoglobina 12.90 g/dl 13.70 g/dl 12.70 g/dl 8.50 g/dl

Hematocrito 38.4% 40.7 % 37.6 % 24.0 %

Plaquetas 427 x10%/uL 614 x10%/uL 536 x10%/uL 365 x10%/ul

Leucocitos 12.24 x10*/mm? 14.22 x10*mm* | 14.05 x10*mm* | 24.13 x10°*/mm?

Neutroéfilos 56.80 % 62.80 % 77.70 % 76.60 %

Linfocitos 32.40 % 26.70 % 16.30 % 10.40 %

Tiempo de | - 12.3s 18.8 s -

protrombina (TP)

Tiempo de | - 252 45.1s -

tromboplastina

parcial activado

(TTPa)

INR - 1.05 1.66 -

Velocidad de | - 10.0 mm/h - 8.0 mm/h

sedimentacion

globular (VSG)

La tomografia axial computarizada (tac) de craneo realizada al tercer dia de hospitalizacion demostrd
una masa extraaxial de densidad heterogénea en el angulo pontocerebeloso derecho, con importante
efecto de masa, desplazamiento del tronco encefalico y compresion del cuarto ventriculo. Al cuarto dia,

la resonancia magnética cerebral con protocolo avanzado confirmo la presencia de una lesion extraaxial

localizada en la cisterna del angulo pontocerebeloso derecho, con extension al conducto auditivo interno,




sus caracteristicas en las secuencias multiparamétricas y el analisis espectroscopico fueron altamente
sugestivas de schwannoma vestibular. La lesion ocasionaba marcado efecto compresivo sobre las
estructuras adyacentes, con desplazamiento del tronco encefalico y envolvimiento casi circunferencial
de la arteria basilar y del segmento distal de la arteria vertebral derecha (Imagen 2, Imagen 3).

Imagen 2. RMN cerebral con protocolo de neuronavegacion: masa extraaxial en la cisterna del 4ngulo
pontocerebeloso con extension intracanalicular.




Imagen 3. RMN cerebral con espectroscopia: perfil espectral de la lesion, cuyo patron aportd
adicionalmente a la impresion diagnoéstica inicial de schwannoma vestibular, al ser compatible con una
neoplasia de baja celularidad — solo descartada tras el estudio histopatologico.

Con base en los hallazgos clinicos e imagenoldgicos, el caso fue discutido en junta neuroquirtirgica,
donde se considerd al paciente candidato a reseccion quirurgica de la lesion infratentorial mediante
craneotomia, con el objetivo de lograr la maxima reseccion tumoral segura. Como parte de la planeacion
preoperatoria, se solicitd resonancia magnética de columna cervical, toracica y lumbosacra, simple y

con contraste, con el fin de descartar diseminacion leptomeningea (Imagen 4).




Imagen 4. RMN cerebral con tractografia: caracteriza la relacion de la lesion con los tractos de sustancia
blanca y las estructuras vasculares adyacentes del angulo pontocerebeloso.

La reseccion quirurgica de la lesion se realizé sin complicaciones intraoperatorias, en el posoperatorio
inmediato, el paciente reingresé a la unidad de cuidados intensivos pediatricos (UCIP) consciente, alerta
y hemodindmicamente estable, los exdmenes de laboratorio posquirirgicos evidenciaron leucocitosis
con leve neutrofilia, por lo que se continud el manejo con dexametasona y dipirona, asociando cefalotina
como profilaxis antibiotica posquirargica.

El estudio histopatologico de la pieza quirtrgica confirmé el diagndstico de meduloblastoma, la
tomografia axial computarizada de craneo de control demostr6 reseccion subtotal de la lesion, asociada
a pequefio sangrado posquirurgico esperado, sin evidencia de nuevas complicaciones, asimismo, la
resonancia magnética de neuroeje no evidencid lesiones compatibles con diseminacion leptomeningea
ni compromiso de la columna vertebral (Imagen 5).

Ante la favorable evolucion clinica se indica traslado a piso, donde se disminuye progresivamente la

terapia con Dexametasona, el paciente se mantiene en estancia hospitalaria durante 2 dias adicionales y

posteriormente se da egreso hospitalario con desenlace favorable.




Imagen 5. TAC de craneo de control posquirtrgico: reseccion considerable de la lesion, con material

hiperdenso y burbujas aéreas asociadas en el lecho quirurgico del angulo pontocerebeloso, sin poder
descartarse un componente hemostatico.

DISCUSION

Marco general del meduloblastoma

El meduloblastoma es un tumor embrionario sélido y maligno del sistema nervioso central, clasificado
como neuroectodérmico primitivo. Se origina en la fosa posterior, principalmente en el cerebelo y el IV
ventriculo, y la OMS lo ubica en el grado IV (el mas alto de su escala) por su intensa actividad mitética
(2). Histologicamente se reconocen los subtipos clasicos, desmoplasico/nodular, con nodularidad
extensa y de células grandes/anaplasico; a esto se suma la clasificacion molecular en cuatro subgrupos:
WNT, SHH, Grupo 3 y Grupo 4 (7).

En el 75% de los casos pediatricos el tumor se origina en el vermis cerebeloso y el techo del IV
ventriculo, lo que explica la triada clasica de hipertension endocraneana (cefalea y vomito) junto con
ataxia troncal, secundaria a la obstruccion temprana de la salida del liquido cefalorraquideo (8, 9). El
caso presentado se aleja de ese patron clasico en al menos cuatro aspectos a la vez, y es justamente esa

combinacion, mas que cualquiera de los elementos por separado, la que lo vuelve inusual.




Localizacion extraaxial en el Angulo pontocerebeloso

En este paciente, el tumor no era intraaxial ni estaba en el vermis, sino que se trataba de una masa
extraaxial centrada en la cisterna del angulo pontocerebeloso (APC), con extension al conducto auditivo
interno: un patréon anatéomico descrito en la literatura, pero poco comin dentro del espectro del
meduloblastoma. Las series publicadas apenas retinen entre 30 y 50 casos de meduloblastoma
verdaderamente extraaxial en el APC en todo el mundo, la mayoria en adultos y adolescentes (8, 9, 10).
Una revision sistematica reciente sobre meduloblastoma de APC en adultos, que agrupé 42 pacientes de
27 estudios distintos, encontr6 una edad mediana de 32 afios (10); las series pediatricas de esta misma
localizacion, por su parte, describen una edad promedio cercana a los 10 afios (rango de 3 a 17). Nuestro
paciente, con solo 2 afios, queda por debajo incluso de ese rango ya atipico, lo que hace todavia menos
probable pensar en este diagnostico frente a la localizacion de linea media habitual en la primera
infancia.

Debut como paralisis facial periférica aislada, con neuroimagen inicial negativa

El primer contacto médico no fue por signos de hipertensién endocraneana ni por ataxia, sino por una
paralisis facial periférica aislada, clinicamente indistinguible de una paralisis de Bell, con una TAC de
craneo simple inicial que no mostrd hallazgos patologicos. Este punto es clinicamente delicado: al no
demostrarse una lesion ocupante de espacio en la primera evaluacion, se reforzo la idea de un cuadro
benigno y se indicé manejo esteroideo ambulatorio, lo que retraso el reconocimiento de la naturaleza
neoplasica del cuadro.

La literatura ya habia advertido sobre este escenario: los tumores del angulo pontocerebeloso estan entre
las causas mas graves, aunque poco frecuentes, de paralisis facial periférica en la infancia (11). De
hecho, existe un caso pediatrico publicado en el que ese mismo error de anclaje diagndstico retraso la
RMN, vy el paciente fallecid seis semanas después del debut facial sin haber recibido tratamiento
oncologico (11). En nuestro caso ocurrié el mismo mecanismo de error diagnostico inicial, pero con un

desenlace distinto: la reconsulta por sintomas nuevos, visuales y de la marcha, obligé a ampliar el estudio

antes de que se cerrara la ventana terapéutica.




Velocidad de progresion radiolégica

Entre una TAC de craneo estrictamente normal y una RMN que documenté una masa con efecto
compresivo severo, hidrocefalia aguda y signos de sangrado, pasaron cerca de dos meses. Ese intervalo
no es, en si mismo, inusual: la mediana reportada en cohortes poblacionales de meduloblastoma
pediatrico es de 65 dias (rango intercuartilico de 31 a 121) (12). Lo que si llama la atencion es el contraste
entre una neuroimagen inicial completamente negativa y la aparicion, poco después, de una lesion ya
voluminosa y con efecto de masa establecido.

Este patron, de pasar de una imagen negativa a una masa sintomatica, se ha descrito puntualmente en la
literatura, con tiempos de duplicacion tumoral de apenas 2 a 6.5 dias en el caso de progresion mas rapida
documentado hasta ahora, muy por debajo del promedio reportado para la cinética del meduloblastoma
(alrededor de 54 dias) (13). Todo esto sugiere que el tumor de nuestro paciente era bioldgicamente muy
agresivo, y que su «invisibilidady inicial en la TAC probablemente reflejaba una fase muy temprana de
un crecimiento que después se volvid explosivo.

Mimetismo radiolégico con schwannoma vestibular

El estudio de RMN con espectroscopia y tractografia, por el comportamiento magnético y espectral de
la lesion, orientd hacia un schwannoma vestibular; solo el estudio histopatologico permitié descartar ese
diagnostico. Este fenomeno es conocido dentro de la poca casuistica de meduloblastoma extraaxial de
APC: al no estar en su localizacion intraaxial habitual, el tumor pierde buena parte de las claves
radiologicas que normalmente lo delatan (alta celularidad, con marcada restriccion a la difusion y ADC
bajo) y termina pareciéndose, tanto en aspecto como en localizacion, a las neoplasias que si suelen
ocupar esa cisterna: en primer lugar el schwannoma vestibular (70-80% de las masas del APC), seguido
del meningioma.

Hay reportes de casos con la misma logica diagndstica, tanto en nifios como en adultos, operados bajo
sospecha de schwannoma y en quienes el meduloblastoma solo se confirmé con hematoxilina-eosina e
inmunohistoquimica de la pieza quirtrgica (14, 15). En teoria, la secuencia de difusion (DWI/ADC) es
la herramienta mas util para diferenciar estas entidades: el schwannoma vestibular suele mostrar ADC

elevado, coherente con su menor celularidad (patrén Antoni B), mientras que el meduloblastoma

intraaxial muestra restriccion marcada (16, 17). Pero esa capacidad discriminativa se ha validado sobre




todo en meduloblastoma de localizacion tipica, y en presentaciones extraaxiales del APC la
superposicion de patrones con schwannoma y meningioma sigue siendo una limitacion conocida. Esto
probablemente explica por qué, tanto en nuestro caso como en los ya publicados, el diagnostico
definitivo terminé dependiendo de la histopatologia y no de la resonancia.

Semejanzas con la literatura descrita

Con todo, el caso comparte varios elementos con la casuistica publicada de meduloblastoma de angulo
pontocerebeloso: predominio en varones jovenes, necesidad de derivacion de LCR por la hidrocefalia
obstructiva secundaria al efecto de masa, reseccion quirtirgica como primera linea de manejo, estudio
completo del neuroeje para descartar diseminacion leptomeningea segun la clasificacion de Chang, y
una evolucion posquirurgica favorable cuando la reseccion es adecuada y no hay enfermedad
metastdsica al momento del diagndstico (8, 9, 10). También coincide con lo reportado en que acertar
con el diagnoéstico antes de operar es la excepcion, no la regla, en esta localizacion (14, 15).

Tras el diagnostico histopatologico es obligado estratificar el grado de diseminacion, algo que se hace
con el sistema de clasificacion de Chang (Tabla 2), que va de MO a M4. En este paciente, la resonancia
de neuroeje completo (columna cervical, toracica y lumbosacra) no mostré depositos metastasicos, por

lo que qued¢ estadificado como MO, un hallazgo que concuerda con el desenlace clinico favorable que

tuvo tras la reseccion.




Tabla 2. Sistema de clasificacion de Chang (grado de diseminacion)

ESTADIO DESCRIPCION

Sin evidencia de metastasis en resonancia magnética (RMN) ni en citologia del

Mo liquido cefalorraquideo (LCR).

M1 Células tumorales microscopicas identificadas en la citologia del LCR.

M2 Depoésitos metastasicos intracraneales mas alla del espacio subaracnoideo
cerebral/cerebeloso, tercer ventriculo o ventriculo lateral.

M3 Depoésitos metastasicos en el espacio subaracnoideo espinal.

M4 Metastasis fuera del eje neuroespinal.

(Adaptado de, 18)

Relevancia clinica

Este caso deja un mensaje practico para quien atiende nifios en la consulta: una paralisis facial periférica
aislada en un lactante o preescolar, con una neuroimagen inicial normal, no deberia cerrar del todo la
posibilidad de una lesion estructural en la fosa posterior, sobre todo si el curso clinico no sigue lo que
se espera de una paralisis de Bell (resolucion en dias o pocas semanas). En este caso fue la reevaluacion
clinica activa y el umbral bajo para repetir la neuroimagen (idealmente con RMN) ante la persistencia o
aparicion de nuevos signos neuroldgicos lo que permitio llegar al diagnostico antes de que la enfermedad
avanzara a un punto de manejo inviable (6, 11).

CONCLUSIONES

Este caso resalta la importancia de mantener un alto indice de sospecha clinica ante manifestaciones
neurologicas atipicas en la poblacion pediatrica, evitando cerrar de manera prematura el diagnostico con
impresiones clinicas incorrectas como ocurrié inicialmente en este paciente, manejado como una
paralisis facial periférica idiopatica, dado que un desenlace fatal es posible cuando el reconocimiento
del meduloblastoma se retrasa (6, 11). Las ayudas diagnosticas, en especial la resonancia magnética
cerebral con protocolos avanzados (espectroscopia, tractografia y neuronavegacion) junto con el estudio
histopatolégico definitivo, son herramientas indispensables para confirmar o descartar esta neoplasia

cuando la presentacion clinica y radioldgica inicial resulta ambigua o simula otras entidades, como

ocurrid en este caso al pensar en schwannoma vestibular (16, 17).




La disponibilidad oportuna y la correcta interpretacion de estos estudios pueden marcar la diferencia

entre un diagndstico temprano con opcion quirirgica curativa y un desenlace fatal. Mas alla del caso

puntual, este reporte pretende sensibilizar al personal de salud que atiende nifios sobre la posibilidad de

presentaciones atipicas del meduloblastoma, y sobre la importancia de un manejo multidisciplinario

oportuno entre pediatria, neurocirugia y oncologia. Documentar casos como este, aunque sean aislados,

ayuda a ampliar la evidencia disponible en nuestro medio y puede facilitar que futuros pacientes con

cuadros similares sean identificados y tratados a tiempo.
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